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Prologo

esde que nos hablan de una enfermedad con nom-

bre tan poco habitual como la Fibrosis Quistica,

acuden a nuestra mente multitud de preguntas. El
mazazo que produce en nuestras vidas una noticia como esta
va a provocar que tengamos que acostumbrarnos a convivir
con inferrogantes no resueltos. CQué es realmente esta com-
pleja enfermedad? dPor qué algunas familias la trasmitimos?
& Qué sentido tiene todo esto? dTendrd cura algdn dia?

Ciertamente en el Gltimo cuarto de siglo hemos dado pasos
de gigante en el conocimiento de la enfermedad. Muchas de
las preguntas que en este libro se formulan no tendrian respues-
ta tan solo hace unas décadas. Este avance e;pecfacular en el
mane)o de la enfermedad nos permite tener respuesta a multi-
tud de preguntas, para que podamos convivir con la enferme-

dad mejor.

Desde que nos comunican la enfermedad, los padres y las
madres vivimos en una permanente angustia por el miedo al
futuro, por salir adelante dia a dia combatiendo sus sintomas,

por evitar que el paso del tiempo suponga empeorat.




Preguntas sobre Fibrosis Quistica

Los nifos comienzan a hacer preguntas dificiles ensequida, a
veces puede parecernos demasiado pronto. Muchas de ellas son
tan directas que nos cuesta encontrar las palabras adecuadas
para responderlas sin causar més dano del que ya produce la
enfermedad. Lo cierto es que el ser humano tiene una extraor-
dinaria capacidad de aceptar, de vivir con aquello que la natu-
raleza le ha dotado, con naturalidad. De ahi que las respuestas

debamos comunicarlas con la mayor sencillez posible.

Muchos jévenes buscan con avidez informacién sobre su
enfermedad en publicaciones y en Internet. Necesitan respues-
tas a lo que va a ser de ellos, a cémo serd su vida adulta. Revo-
lotean en su cabeza preguntas que no se atreven a formular,
creyendo quizé que sélo se les plantean a ellos, inconfesables a

veces, o con sentimiento de ser incomprendidos.

Cuando somos adultos probablemente ya nos hemos acos-
tumbrado a vivir con la incertidumbre. La Fibrosis Quistica
forma parte de nuestra vida, incluso de nosotros mismos, con sus
obligaciones de cuidados diarios, cargada de interrogantes de
la eficacia de este u otro tratamiento, sobre si podremos
aguantar fodo este curso, consequir un traba)o, de mantenerlo
una vez logrado.

Este libro trata de aportar respuestas a algunas prequntas
habituales, con el 4nimo de orientar, de aportar informacién

que nos sirva para interpretar mejor lo que supone la conviven-

Prélogo

cia con la enfermedad, que si bien determinard toda nuestra
vida, también su impacto seréd menor si aprendemos a mane)ar-

la, apoyados por los extraordinarios especialistas que tenemos.

Sin duda, su lectura rigurosa y amena al tiempo, nos ayuda-
r4. A buen seguro que alguna duda resolverd, y quizé encon-
tremos en sus pdginas una clave, aquella idea que nos ayude a
convivir con la enfermedad mds que padecerla, para lograr
que la Fibrosis Quistica no sea el centro de nuestra vida, sino
una circunstancia, y que podamos disfrutar de la aventura de
vivir como cualquier persona. Si en ese anhelo contribuye en
algo el libro que tienes en tus manos habremos ]ogrado nuestro

objetivo.

Esjusfo agradecer el esfuerzo y la entrega desinteresada de
muchos especialistas, familiares y personas con FQ, para que
esta obra pudiera publicarse. La ilusién puesta en la redaccién
de cada pdgina serd recompensada con el enorme beneficio

que en tantas personasva a producir su lectura.

Tomés Castillo Arenal
Presidente de la Federacién Espanola de Fibrosis Quistica
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“Y no menos importante...

para saber transmitir, lo primero
es aprender a digerir”.

Alejandro Duenas Celorio
FQ 30 anos, Asturias.

o recuerdo el dia nila edad que tenia, sé que iba

caminando por mi pueblo tranquilamente con mis

padres, recuerdo que estaba jugando a que mis
dedos eran un futbolista, no sé si sabéis cémo os digo, haciendo
que corria por encima de un muro... entonces, de repente...
“Cmamé, por qué me ha tocado a mi?”. Recuerdo a mi padre
girar la cabeza hacia mi'y quedarse mirdndome como si real-
mente llevasen tiempo esperando esa pregunta y ya tuviesen la
respuesta. Pero no, sila tenfan no fueron capaces de articular-
la, aunque entre muchas cosas recuverdo perfectamente la
siguiente afirmacién: “hijo, esa es la prequnta del millén, pues

porque a alguien le tenia que tocar”

Recuverdo que no me dejé muy satisfecho (aunque a dia de
lqoy me parece la respuesta mas colqerenfe), por lo que comen-
céa explorar por mi mismo ya buscar en todos los libros que

caian en mis manos. Descubri una carpeta que tenian mis




Preguntas sobre Fibrosis Quistica

padres escondida con noticias sobre la FQ, informes médicos
/ . . / . o]
mios, la gran enciclopedia médico-familiar... todo era poco
para saciar mi curiosidad. Y, aunque muchas de las cosas que
lefa, o todas, realmente me asustaban, tenia la necesidad de
saber més sobre mi oponente, si es que queria que todo eso que
decian los libros no me pasase a mi, ya que nada de lo que lefa
me habia pasado por aquel entoncesy me resultaba impensable

que me Pudiese OCUFFIt.

Y esos fueron lo comienzos de mi andadura personal en la

FQ como estudioso y no como enfermo.

El proceso fue duro, no es agradable leer que morirds sin lle-

gar a los 30... 31 méximo, que no podrés ser padre, que tu orga-

Simpaticos salados Capitulo

nismo estd hecho polvo... pero por otro lado me dio una visién
progresiva y completa de lo que me pasaba, que me ayudé

mucho a entender el porqué de las cosas.

Muy a mi estilo, me voy a saltar las pautas que me han dado
y me voy a permitir dar una opinién personal més alld de lo que

se me ha pedido...

Padres y madres, si tenéis un pequedo con FQ, lo mejor, sin
duda, es que vayc’visjun‘i'os de la mano en vuestra andadura, no
le ocultéis lo que le pasa, no le digdis que no es nada y que se va
a curar. Los ninos son fuertes, los ninos son valientes y muy infe-
ligen‘l‘es, no les hagamos nosotros débiles. Hay que acompanar-
les en su via)e con naturalidad, explicarles a medida que su
enfermedad llega y requiere que haga cosas, y en lo posible ir
informando a dos o tres aros vista de lo que puede ir ”egando.
Informar no es decir, informar es explicar é,qué? y dpor qué?
Aprovechad el rato de la fisio para explicarle que su enferme-
dad le hace generar moco y que ese moco le genera infeccio-
nes, que esas infecciones hacen que algén dia tendrd que
tomar antibidtico, que entienda como algo natural crecer
entre medicinas y sobre todo que entienda, por su propia expe-
riencia, que cuando hace lo que se le dice desde la consulta
médica se encuentra mejor. Sélo asi podré crecer tranquilo, sin
estrés, sin complejos. Y sélo asi nunca os cogera fuera de juego

con preguntas para las que no tengéis respuesta.

Recordad que aunque sean nidos, también son enfermos y,

como tales, tienen derecho a conocer para poder decidir.
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cQué es la Fibrosis Quis-
tica?

La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad crénica y heredita-
ria. Consiste en una alteracion genética recesiva (es necesario
que los dos padres sean portadores para que el hijo/a tenga FQ)
que afecta a las zonas del cuerpo que producen secreciones,
dando lugar a un espesamiento y disminucién del contenido de
agua, sodio y potasio. Esto da lugar a la obstruccién de los
canales que transportan esas secreciones y permite que dicho
estancamiento produzca infecciones e inflamaciones que des-
truyen zonas del pulmén, higado, pancreas y sistema reproduc-
tor, principalmente.

Los sintomas caracteristicos de esta enfermedad son sabor
salado de la piel, frecuentes problemas respiratorios, falta de
peso y problemas digestivos.

Su tratamiento se basa en tres pilares fundamentales: conseguir
una nutricion adecuada, utilizar medicamentos que luchen con-
tra la infeccion e inflamacion respiratorias y realizar con regulari-
dad la terapia fisica consistente en fisioterapia respiratoria, ejer-
cicios de fortalecimiento de la musculatura del térax para
prevenir deformidades y la practica de algun deporte

dPor qué es salado el
sudor?

En estas personas existe afectacion de las glandulas sudoripa-
ras y se pierden cantidades excesivas de sal (CINa) por el sudor.

Simpaticos salados

Por ello, saben “salados” y es necesario beber liquidos y en oca-
siones administrar suplementos de sal. En tiempos calurosos,
asi como en periodos de gran actividad fisica o procesos febri-
les importantes, es necesario tomar precauciones para compen-
sar las pérdidas.

¢Se pueden
equiVocar con

el diagno’s‘ﬁco?

Hoy en dia es muy dificil el error diagndstico, ya que existen
unas directrices claras para realizarlo. Clasicamente se basaba
en la historia clinica (enfermedad pulmonar e insuficiencia pan-
creatica) y el test de sudor, pero una vez conocido el gen cau-
sante y las diferentes mutaciones se han ido conociendo casos
menos tipicos y frecuentes.

Los criterios que se exigen son: presencia de una o mas mani-
festaciones clinicas o antecedente de un hermano con FQ o
prueba de cribado neonatal positiva, unido a test de sudor eleva-
do en dos o mas muestras y/o identificacién de dos 0 mas muta-
ciones y/o demostracion de anomalias caracteristicas en el
transporte iénico a través del epitelio nasal.

Capitulon

afi
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Mi hijo
tiene FQ

del péncreas,

cacabard teniendo

FQ de los pulmones?

Debido a la evolucién de la enfermedad, existe una alteracion de
la mucosidad pulmonar, lo cual conllevara la afectacién de los
pulmones. Por ello, es muy importante cuidar la salud pulmonar
de los nifos con FQ y, al menor sintoma respiratorio, acudir al
neumalogo para iniciar su tratamiento y evitar que se produzcan
lesiones pulmonares.

& Cémo informo de mi
enfermedad ya quie’n?

La FQ es una enfermedad que puede afectar en varias areas de
nuestra vida, tanto a nivel personal como familiar y social. Por lo
tanto, lo mejor es informar a las personas mas cercanas al
nino/a y la familia que forman parte de su entorno, como familia,
amigos y colegio.

Simpaticos salados

dCémo se le dice a una
niha de 5 ahos que tiene

FQY

Con un lenguaije sencillo y claro, adaptado a su edad, con el que
se le explique qué es lo que le pasa, por qué y qué debe hacer
para seguir estando bien. Para ello es bueno utilizar cualquier
tipo de apoyo como libros, folletos y otros medios audiovisuales,
para que fundamentalmente este aprendizaje se realice a través
del juego.

Capitulon
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dCémo le di)imos

que tenia FQ?

Inmaculada Salas Trejo.
Mama de Vera Carrion.
FQ 19 anos, Valencia.

e resulta dificil encontrar en mis recuerdos el
momento exacto en el que hubiera una comunica-
cién expresa a mi hija de que el nombre de su

enfermedad era Fibrosis Quistica.

Desde el mismo momento en que conocimos el diagnéstico,
la FQ con su nombre y apellidos pasaron a formar parte de

nuestro lenguaje y vida diaria.

En casa, en el colegio, con los amigos, siempre hemos trata-

do con naturalidad el tema.

Al principio con la dificultad de dar explicaciones de una
enfermedad tan desconocida, seleccionabamos la cantidad de
informacién, intentando no agobiar a la gente (y a nosotros
mismos). Vera siempre ha sabido que lo que tenia era Fibrosis
Quistica.

Hay que tener en cuenta que tanto su padre como yo hemos
estado vinculados a la Asociacién de FQ de la Comunidad

Valenciana desde el principio del diagnéstico y que, de una

Simpaticos salados

forma mas o menos regular, ha formado parte de nuestra vida

cotidiana y de nuestras actividades sociales.

Sélo recuerdo una vez, cuando Vera tenia 5 afos, que en la
consulta del fisioterapeuta oyé que estédbamos hablando de FQ
y de repente pregunté: deso eslo que yo fengo? Le contestamos
que siy no hubo nada mds especial que comentar. A veces no

hay que dar més explicaciones que las que necesitan.

Nuestra hi)a ha hablado siempre abiertamente de lo que le
pasaba.

En su época escolar, incluso cuando tuvo algén tratamiento
intravenoso, acudia con normalidad (con su catéter en la
mano, con una venda) y a sugerencia de su profesora, explicaba
“a su manera” que tenfa Fibrosis Quistica y las cosas que tenia

que hacer para cuidarse.

Todas las pastillas, mascarillas, etc. tenian un nombre propio:
“bolitas para comer’, “la elefantita para el aerosol” y algunas
su propio nombre. Todo el tratamiento formaba parte de su vida
de una forma natural. Lo mds complicado fue hacer natural
que debia comer més de lo habitual, sobre todo para nosotros.
En casa, la hora de la comida se convirtié en un suplicio y en el

cole erala Gltima del comedor.

Excepto en el caso de la comida, en todo lo demds, siempre
nuestra hija ha llevado una vida normalizada: competiciones,

juegos, cumpleaios, excursiones, ete.

Capitulon
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dCémo le explico que es
diferente?

Los nifios aprenden algunos conceptos siguiendo ejemplos o
modelos de comportamiento, por eso es importante que los
padres cuando habléis de otras personas, de lo que les diferen-
cia, seais comprensivos, tolerantes y le deis ejemplo de respeto
a las diferencias de los demas.

Es importante también que vuestro hijo reciba un mensaje claro
en cualquier situacion, que la diferencia no es negativa, simple-
mente nos hace individuos Unicos.

Simpaticos salados

Para explicarles a los nifios que las personas son diferentes
entre si pueden usarse juegos en los que puedan pasar por dife-
rentes papeles con diferentes caracteristicas, para que entienda
que cada persona tiene cosas similares y cosas diferentes a los
demas.

Puedes también usar historias, cuentos, donde existan persona-
jes con situaciones similares a la suya.

Si haces que las diferencias de tu hijo o hija formen parte de la
normalidad cotidiana, todo sera mas facil para él/ella y para todo
el entorno. Que su tratamiento forme parte de una rutina cotidia-
na, sin tener que hacer cosas raras para esconderlo, que a
medida que crezca participe en la preparacion y administracién
de los medicamentos o técnicas de tratamiento. Su implicacion
en los cuidados que precisa contribuira a normalizar la situacion.

dCémo pueden afectarle
|a$' vacunas a la enferme-

dad?

Respecto a la vacunacion habitual de la poblacién, las personas
con FQ tienen que cumplir el calendario vacunal obligatorio sin
diferencias con el resto. Ademas, son aconsejables otras vacu-
nas, como la de la gripe u otras, que podrian ocasionar enferme-
dades que complicasen el curso clinico de la FQ.

Capitulon
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Me han dicho que tengo

que ingresar, Lqué puedo

hacer para llevarlo
mejor?

Cuando vas al hospital es importante que no pierdas de vista el
objetivo: mejorar. Piensa que es el lugar donde recibiras todos
los cuidados que necesitas para conseguir este objetivo.

Intenta hacer cosas que haces habitualmente, si puedes: estu-
diar, leer, ver los programas de television que ves habitualmen-
te... Camina un poco si es posible, relaciénate con otras perso-
nas que estén hospitalizadas (o con acompanantes) y que no
supongan un riesgo por su situacion, llévate al hospital cosas
que te permitan tener un entorno agradable si la estancia va a
ser larga: fotos, juguetes, libros, cojines...

Cumple con las recomendaciones de los profesionales, porque
eso te ayudara a conseguir el objetivo.

Si en algun momento te sientes decaido/a, nervioso/a, o necesi-
tas cualquier tipo de ayuda, pide que el psicologo o psicologa de
tu hospital o asociacion pueda visitarte, seguro que encontraréis
la mejor manera de aliviar la situacion.

Simpaticos salados

dCémo puedo superar el
miedo a las visitas de
control?

Capitulon
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Si los nifios son muy pequenos, la manera de ayudarles a supe-
rar esos miedos son las siguientes:

B Preparar al nifio para la visita médica, pero sin avisarle con
demasiada anticipacién ni sorprendiéndolo a traicion. Tam-
poco es aconsejable llevarlos engafados.

B Hablar sobre el tema utilizando cuentos, libros infantiles o
juegos de médicos, representando lo que le van a hacer en
la consulta.

B No ignorar su dolor, si la prueba va a ser dolorosa es nece-
sario explicarselo, pero sin entrar en detalles. Si se resiste a
que le exploren, no enfadarse ni regafar al nifio. En este
caso se debera adoptar una actitud tranquilizadora.

M Silos miedos persisten en una edad méas avanzada:

Se intentara mantener la calma ante su enfermedad, lo que
le ofrecera una mayor tranquilidad en todos los sentidos.
Ademas, sera conveniente crear una imagen positiva del
meédico, explicar que su heumadlogo o su gastroenterélogo
son sus mejores aliados y que juntos lograran mantener a
raya a la FQ. Igualmente, se evitara hacer comentarios
negativos sobre la profesion de médicos o personal clinico.

B Por ultimo, tras la visita, no utilizar frases sobreprotectoras
como: “pobrecito, que dafio te han hecho”.

Simpaticos salados

( .
“Ahora mismo, con 31 afos, me parece

que es fécil (casi) todo lo relacionado

con los tratamientos, ingresos, etc. Pero

no fue siempre igual'f

Eloi Pons Marzal.
FQ 31 anos, Castellon.

on 11 ahos empecé en esto de la Fibrosis Quistica.

Para que te hagas una idea de cémo lo llevaba, por

aquel enfonces cada vez que me sacaban sangre me
mareaba y acababa desmayado por los suelos. Ahora me rio de
todo aquello, pero recuerdo que entonces era algo terrible.
Descubrila técnica de sentarme en el sillén, subirme la manga
de la camisa, estirar el brazo y mirar hacia otro lado. iNada de
ver agujas! Dejé de marearme y poco a poco me fui acostum-
brando a las agujas. Todavia hoy tengo la costumbre de girar la
cabeza y no mirar cvando me pinchan. Cosas de nifos, o no tan

ninos.

Algo que me costé superar fueron los tratamientos intrave-
nosos domiciliarios, el gotero. Recuerdo el dia que me manda-
ron a casa con mi primer gotero. Agueda y M? Rosa, mis enfer-
meras del Infantil de La Fe, no podian consolar mis llantos nilos

de mi madre. Nos mandaban a casa con a]go desconocido y

Capitulon
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que nos daba a entender que yo estaba muy grave, o eso pensé-
bamos. Pero después de los goteros notaba la diferencia, iy me

encontraba tan bien!

Cuando iba al instituto no queria ni oir hablar de tomar pas-
tillas, llevar goteros, ingresar en el hospital, ni nada que mostra-
ra alguna senal de mi enfermedad, ni de que yo era diferente a
los demés. Preferia pasar desapercibido. Con el tiempo, en
cambio, he visto que lo que me gusta es ser diferente y original.
Y eso nosotros ya lo tenemos de serie, Gnicos e irrepetibles.

Ojalé me hubiera dado cuenta antes.

Noté un gran cambio al irme ala universidad y al vivir fuera
de casa. Ya no tenia siempre ahi detrds a mis padres y tuve que
coger las riendas. Me tenia que organizar las visitas médicas, los
medicamentos, los tratamientos, ete. Al responsabilizarme de
estas cosas, le quité bastante dramatismo y hierro al asunto. Le
anadi normalidad, organizacién y rutina. Ademis, al ir yo solo,
adquiri un punto de vista més critico de los tratamientos, la
fisioterapia, las visitas, los ingresos... Ahora quiero que me

atiendan a menudo, bieny con rigor.

En cuanto a los ingresos, te puedo decir que los primeros no
me gustaron. Pero estuve unos dias en la UCI, y aparte de la
gravedad de la hemoptisis y la operacién que me hicieron,
nunca he estado tan bien atendido como alli: lefa tebeos de
Mortadelo y Filemén, me traian zumo de naranja recién expri-
mido por las mafanas y pan tostado con mantequilla y merme-

lada. ..

Capitulon

Con esto quiero decir que, por muy mala que sea la sitva-
cién, has de pensar que al menos estés en el sitio adecuado y en
buenas manos. Yo aprovecho esos dias para cuidarme mejor,
aprender, estar cerca de mi familia... Ademds, es como una

desconexién de la rutina y de las obligaciones, iaprovéchalo!

Las hemoptisis son lo que mds me ha costado de superar, de
hecho todavia no lo he hecho. Simplemente, por un cambio de
medicacién he dejado de sangrar. £l hecho de sangrar al hacer
algunas actividades me limitaba, pero fui aprendiendo qué
podia hacery qué no. La experiencia es un 9rado, aprende de ti

mismo, escUchate y hazte caso.

Muchas veces he afrontado de una manera mdés positiva o
negativa las dificultades en funcién de cémo he estado animi-
camente. Si yo estoy fuerte, ya puedenvenirme goteros, ingresos
o lo que sea, sé que lo superaré y después estaré mejor. Pero si
me pilla de ba)én... iun desastre! Por eso hay que prevenir, hay
que cuidarse el cuerpo y la mente. Hay que ser positivos y tener
las pilas cargadas, por lo que pueda venir. Con buena actitud,
todo (o casi todo) se puede superar.
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& Cémo sé que el trata-
miento actual de mi hija

es el més actualizado y,

en consecuencia, el mas
efectivo?

El control de la persona con Fibrosis Quistica en las Unidades
de Referencia atendidas por un equipo multidisciplinario asegu-
ra la atencion de forma integral con los tratamientos mas actua-
lizados. En dichas unidades se realizan los ensayos clinicos con
los medicamentos que han sido aprobados de forma reciente.
No siempre los ultimos tratamientos son los mas efectivos, por
lo que es esencial tener una buena comunicacion con el médico
especialista, la cual se establece con los controles frecuentes en
los centros de referencia. Asi se asegura se reciba un trata-
miento individualizado, acorde a su grado de afectacion y de
maxima actualidad.

cPor qué me da miedo ir
al médico cuando me

encuentro mal?

Los principales miedos a los que se enfrentan las personas
cuando acuden a la consulta suelen ser: miedo al dolor, miedo al
propio médico y miedo a lo desconocido.

Capitulon

B Miedo a sentir dolor ante algunos procedimientos médicos
(inyecciones, vias, manipulaciones, etc.).

Simpaticos salados

B Miedo a lo desconocido, ya que puede llegarse a pensar
que en la visita al médico se estd mas grave de lo que se
aparenta y se teme a una posible hospitalizacién o a salir de
la consulta con la via puesta.

B En algunas ocasiones, producen cierto temor las formas de
proceder del médico. La rapidez en sus actuaciones, la
objetividad y la distancia profesional a veces son considera-
das como sindnimos de frialdad o rechazo.

Si los niflos son muy pequefios, el principal miedo es a quedar-
se solos con el médico durante el reconocimiento.

A Por qué se me ponen los

dedos tambor?

Dedos en palillo de tambar

Los dedos en palillo de tambor o ﬁ
acropaquia se refieren al
engrosamiento que experimen- e
tan las falanges de los dedos de
las manos o pies, y a la forma a
curvada que adquieren las %éﬁiﬁl“?"
ufias. No se sabe con exacti- s
tud cual es la causa, pero se

postula que el bajo contenido de

oxigeno en la sangre (hipoxia) y las frecuentes infecciones pue-
den ser las causas.

Pueden desarrollarse debido a otras enfermedades pulmonares
como las bronquiectasias no debidas a la FQ y a enfermedades

del corazoén o del higado.
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A Por qué me tengo que
tomar el ursodeoxicéli-

co?

Algunas personas con FQ, mas de un 20% a partir de la adoles-
cencia, pueden tener problemas en el higado. Es lo que se
conoce como enfermedad hepatica relacionada con la fibrosis
quistica (EHRFQ). Los conductos biliares, que recorren el higa-
do, pueden bloquearse por alteracion de las secreciones, que al
igual que en los pulmones, se vuelven espesas, obstruyendo el
flujo de la bilis.

El acido ursodeoxicolico (AUDC) es un acido biliar que se produ-
ce normalmente en el higado y favorece el flujo de las sales
biliares. Te lo tienes que tomar porque es el tratamiento mas
efectivo para evitar que progrese la EHRFQ. Ademas, no tiene
efectos adversos. Si no se toma diariamente de forma continua-
da, es muy posible que tengas aumento de transaminasas y que
la enfermedad evolucione mas deprisa.

dCuél esla forma mas
adecvada de administrar

los medicamentos?

Cada farmaco tiene una presentacion especifica ya sea via oral,
endovenosa o inhalada. Su forma de administracion debe ser
siguiendo rigurosamente las indicaciones y vias de administra-
cion para las que tiene probada su eficacia.

Simpaticos salados

& Cuéndo debo hacer el
cambio de pediatria a
adultos? dNo es me)or

que el nino/a siga con los
especialistas de infantil
que lo conocen me:)orjt>

Sin duda su pediatra es quien mejor conoce la evolucién de su
enfermedad. Hoy en dia esta perfectamente establecido que el
paso a la Unidad de Adultos no tiene por qué implicar ningun
menoscabo en el adecuado control de su enfermedad. Sin duda,
dependiendo de las condiciones globales (Pediatria-Adultos) de
cada unidad, tanto la edad como la forma de efectuar la transfe-
rencia a la Unidad de Adultos pueden variar. Como regla general
es muy recomendable que los adultos reciban su tratamiento en
la Unidad de FQ de Adultos.

Capitulon
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RESPUESTAS D EL C/.\ PfTU LO 1 B Preguntas 11, 12 y 13: Dra. Silvia Gartner. Unidad de Neu-

mologia Pediatrica y Fibrosis Quistica. Hospital Universitario
Vall d’Hebron. Barcelona.

B Pregunta 1: Estefania Alabau de Lera. Gabinete de comuni-

cacion. Federacion Espafiola de Fibrosis Quistica. B Pregunta 14: Maria Garriga Garcia. Nutricionista. Hospital

Ramoén y Cajal de Madrid.

M Preguntas 2, 3 y 8: Dra. Amaia Sojo Aguirre. Unidad de
Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pediatrica. Hos- B Preguntas 15y 16: Dr. Félix Baranda Garcia. Neumoélogo.
pital de Cruces. Barakaldo Vizcaya. Responsable de la Unidad de Adultos. Hospital de Cruces,

Barakaldo. Vizcaya.

B Pregunta 4: Hegoi Segurola Gurruchaga. Dietista-Nutricio-
nista. Hospital Vall d’Hebron. Barcelona.

B Preguntas 5y 6: Paqui Cuadrado Ibafiez. Psicéloga Clini-
ca. Asociacion Madrilefa contra la FQ.

B Preguntas 7 y 9: Rosa Maria Redondo. Decana del Colegio
Oficial de Psicélogos de Extremadura.

M Pregunta 10: Eulalia Diaz Vazquez. Psicologa de la Asocia-
cién Murciana de FQ.
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“Con los resultados genéticos ya
no habia dudas, Silvia padecia FQ

y nosotrosy su hermana éramos
Por'l’adores"f ‘

Nuria Barrera,
mama de Silvia Serracant.
FQ 21 anos, Sabadell.

i primer contacto con la Fibrosis Quistica fue

M durante mis estudios de Farmacia. En una de las
asignaturas en que se hablaba de genética, en ella

nos explicaban en que consistia la enfermedad, aunque en esos

momentos no se conocia el gen afectado. En esos dias no podia

niimaginar que dicha enfermedad me afectaria directamente.

En 1985 nacid mi sobrina Cristina con un ileo meconial que
operaban a las 4 horas de vida. Después de superar la interven-
cién y realizarle distintas pruebas les dijeron a sus padres que
afortfunadamente parecia que se debia a un problema congéni-
to y no genético. En 1986 yo tuve a mi primera hija Anna, era
una nifa sana y no presentaba ningén problema. Mds adelante,
Cristina tuvo un hermano, Aleix, también sin ningdn problema.
Mientras tanto, Cristina iba creciendo presentando de vez en

cuvando alguna pa‘l‘olog:’a pulmonar, pero sin mucha trascen-

-
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dencia. En esa época tuve mi sequndo contacto conla FQ. Fue
a través de una amiga, que tenia una hija de la misma edad que
Cristina. Un dia le pregunte: “dcudndo te vas animar a tener un
sequndo hijo?’) entonces fue cuando me explicé que tenia un
sobrino afectado por una patologia grave denominada Fibrosis
Quistica, enfermedad genética hereditaria. En ese momento
era imposible saber si ellos podian ser portadores de dicha

enfermedad, por lo que habian decidido no tener més hijos.

En 1990 vino al mundo mi segunda hija, Silvia. Nacié comple-
tamente normal, a los dos meses de vida empezé a tener dia-
rrea, pero como era pleno verano pensamos que podia ser debi-
do al calor. En unos dias nos dimos cuenta que eso no era
normal, ella se tomaba todos los biberones pero no engordaba ni
un gramo, le dimos leches especiales por si padecia alguna aler-
gia alaleche de vaca, papillas de arroz..., pero no habia mane-
ra de frenar la diarrea. La visita de control al pediatra nos tran-
quilizé pues nos explicé que esos sinfomas podian indicar que la
nifa tuviera un colon inmaduro y que con la edad mejoraria.
Fueron pasando los meses y entre los 8 6 9 tuvo su primera y
Unica pulmonia que solucionamos con antibidtico sin dejar nin-
guna secuela en el pulmén. En ese momento, en una revista de
divulgacién infantil habia un articulo dedicado a los niros FQ.
Lo que més me llamé la atencién de dicho articulo fue el refle-
jo de todos o casi todos los sintomas en mi hija, sobre todo a
nivel cligesﬁva.

A partir de ese instante empezé nuestro peregrinaje por las

consultas de distintos pediatras y especialistas, le pedian andli-
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sis, pruebas. .. los médicos dudaban en el diagnéstico entre una
posible celiaquia v otra patologia digestiva, pero cvando yo
preguntaba si podia ser una FQ la respuesta normalmente era
negativa, pues el pulmén estaba aparentemente bien y eso indi-
caba que dificilmente podia ser una FQ. Silvia ya habia cumpli-
do los 2 afos cuando a un especialista digestivo le sorprendis el
hecho de que la nifa llevara un retraso ponderal de peso y
estatura muy evidente respecto a nosotros, sus padres, y nos
explicé que queria realizarle el test del sudor para descartar
una FQ. La sorpresa, entre comillas, fue que dio positivo. Se lo
realizaron tres veces para confirmar el diagnésﬁcojun‘i‘o a un
test de Sobel. El siguiente paso fue ir a ver a un especialista en
neumologia infantil para conocer el estado del pulmén. E/s‘f'e
nos asesoré sobre la patologia y las distintas complicaciones
que podian ir apareciendo conforme Silvia se fuera haciendo
mayor. También nos informé de que desde 1989 se conocia el
gendela FQy que era conveniente realizar las pruebas genéti-

cas tanto a Silvia como a nosotros y a su hermana.

Con los resultados genéticos ya no habia dudas, Silvia pade-
cia FQ y nosotros y su hermana éramos portadores. Mi muta-
ciény la de su padre eran distintas, lo que podia indicar que
habia alguna posibilidad de que la enfermedad se desarrollara

de forma menos agresiva.

A partir de ese momento nos pusimos manos a la obra para
garantizarla méxima calidad de vida para nvestra hija. Ella ha
ido creciendo entre enzimas, inhaladores, antibiéticos... y

todos los controles médicos necesarios, pero sin dejar de lado
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en ningén momento una vida completamente normal, es decir,

dPor qué me siento

la asistencia al cole, fiestas con amigos, vida social, practica de

deportes. .. Paralelamente, a su prima Cristina también le diag-

culpable de que mi hijo
tenga FQ?

nosticaron una FQ. Ella tenia aproximadamente unos 9 6 10

anos.

Actualmente, mi hija ya tiene 20 aros. No ha sido fécil lle-
gar hasta aqui, pues durante todos estos afos ha habido un
poco de todo. No nos hemos escapado de alguna que otra
infeccién por Pseudomona aeruginosa, aunque afortunada-
mente no ha colonizado, algén ingreso con la aparicién de la
diabetes... Todo esto no ha impedido que Silvia haga una vida
como cualquier persona de su edad, siempre teniendo en cuen-
ta que debe cuidarse, cumplir con la medicacién y hacer todos

los controles médicos.

Mi agradecimiento a todo el equipo de profesionales (médi-

cos, enfermeras, fisioterapeutas...) del consorcio Parc Taulf de

Sabadell.

El origen de este sentimiento podemos encontrarlo en nuestra
infancia, en nuestro sentido exagerado de la responsabilidad o
en nuestra imagen interior mas o menos rigida de lo que “debe-
ria ser”, del hijo/a ideal que nunca tendremos o del padre/madre
ideal que nunca seremos. Cuando la realidad choca con ese

m
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modelo interiorizado ideal-irreal (“yo deberia evitar todos los
males a mi hija”, “mis genes deberian ser perfectos”...), surge

en algunas personas el sentimiento de culpa.

Este sentimiento es muy desagradable y crea mucha angustia,
pero lo verdaderamente dafino no es sentirse culpable, sino
quedarse estancado en este sentimiento sin avanzar. Cuando la
culpa implica a los hijos es especialmente peligroso, no sélo por
el sufrimiento emocional que nos causa, sino porque para aliviar
la culpa cambiamos nuestros patrones educativos haciéndonos
demasiado permisivos o sobreprotectores, lo que dificulta el
proceso de crecimiento y madurez que permitira a nuestros
hijos ser adultos seguros y autosuficientes. Para avanzar en el
sentimiento de culpa es necesario cambiar nuestros “deberias”
por otros mas flexibles/realistas y aceptar que las cosas estan
como estan, y que cada persona da la mejor respuesta que
puede a cada situacion.

dPor qué me ha tocado

la FQ a mi

“La indicacion mas sensata es no intentar dar respuestas racio-
nales que expliquen lo que en realidad no tiene explicacion”.
Bermejo JC. La familia ante momentos dificiles.

Para esta pregunta no tenemos respuesta y al quedarnos en ella
s6lo conseguimos aumentar el sufrimiento ante lo que escapa a
nuestro control.

Antepasados Capitulo

Cuando se piensa que esta pregunta no tiene respuesta es
cuando empezamos a solucionar la frustracion en la que se vive
mientras se la esta uno planteando. Renunciar a darse respues-
ta implica una gran fortaleza personal y otorga una profunda
serenidad y paz interior.

Aparte de la inexistencia de respuestas concretas, existe la posi-
bilidad de hacernos otras preguntas que favorezcan un afronta-
miento mas adaptativo a la situacién. Esas preguntas estan mas
en la linea de “qué puedo hacer con esto que me esta sucedien-
do” o “con qué actitud puedo afrontar mi situacion”.

Segun el psiquiatra vienés Victor Frankl, “es posible encontrar
un sentido a la vida en todo tipo de circunstancias, incluso en
las mas adversas”.

d Hasta qué rama fami-
liar es interesante reali-

zar el estudio 9ené1‘ico?

(1) Par de Cromosomas

Se aconseja el estudio gené-
tico a cualquier individuo con
antecedentes familiares, ya
que hay que tener en cuenta
que su riesgo de ser portador
es superior al de la poblacién
general.

Gen -

il
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También se aconseja el estudio genético a la pareja de una per-
sona con FQ y a la pareja de una persona portadora de FQ, ya
que es la unica forma de determinar su estatus de portador/no-
portador o al menos darle una estimacion mas precisa del riesgo
para la descendencia.

dQué posibilidades
tengo de tener otro hijo
con FQ y qué puedo

hacer para no transmi-
tirle la enfermedad?

En una pareja de portadores el riesgo de tener un hijo con FQ
es del 25% en cada embarazo.

Si deseas tener mas hijos consulta con tu unidad de referencia
para conocer las diferentes opciones (diagnéstico prenatal,
diagnéstico preimplantacional, donante anénimo, adopcion).

Antepasados Capitulo

Portadora

1

4

FQ Portador Portador Sano
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A Es una enfermedad
confagiosa.?

Impresionantes

Es una enfermedad genética, no se contagia, se transmite de ' c O mi l O N Qa S'

padres a hijos de forma recesiva. En una enfermedad recesiva,
las dos copias del gen (una paterna y otra materna) deben pre-
sentar una mutacion para que aparezca la sintomatologia.

RESPUESTAS DEL CAPITULO 2

I Preguntas 17 y 18: Beatriz Monfort Gil. Psicéloga. Asocia-

cion de Fibrosis Quistica de la Comunidad Valenciana.

I Preguntas 19, 20 y 21: Dra. Teresa Casals Senent. Centro
de Genética Médica y Molecular. Barcelona.
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As:’que no lo pensé mas. Me planfe’

un dia en la consulta del médico y le
dije casillorando: “No sé dar de

o [ oo »
comer a mi hijo, doctor’.

Esther Sabando. Mama de
Alberto. FQ 16 anos, Madrid.

| principio, cuando supe que la alimentacidn era un

pilar bésico en el tratamiento diario de mi hijo

pensé: “Con esto si que no puedo. &Cémo lo hago?
Si este nifo no come... isélo vomita!”, A mi mente venian miles
de preguntas: &Cémo hago que coma? &Cuénta comida le
doy? Y si vomita, cle vuelvo a dar las enzimas? Mira quessile
empacho... Milesy miles de prequntas sin respuesta.

Todo era agobiante, ya no sélo eran las vitaminas, las enzi-
mas, los aerosoles, la fisioterapia... También era el comer Y)

ademds, hacerlo bien. Pero dcémo? Socorrooooooooo.
Como en cualquier otro momento dificil en el que me habia

puesto la Fibrosis Quistica en los Cltimos meses pensé: “A por

ello. Silos demés padres lo consiguen, yo también. Si los demds

mi

nifos creceny engordan, el mio también”.
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Comencé a hacer bisquedas en Internet, en revistas espe-
cializadas, en cualquier sitio donde se hiciese referencia a la
comiday a los nifos. Era como un radar. En cuanto ofa las pala-
bras “comida’) “niros’; “Fibrosis Quistica’) me ponia en alerta.
Pero nunca nada era suficiente, no valia con darle de comer las
calorias recomendadas para los bebés de su edad, noooo, tenfa-

mos que hacer que comiera el doble. iVaya papelén!

Siempre que teniamos que ir a las revisiones al hospital
pensaba: “Hoy lo pregunto. De hoy no pasa’; pero luego entre
la espirometria, la saturacién de oxigeno, las analiticas, las
radiografu’as, las cacas, los esputos... Entre todo ese mare-
mégnum de informacién y pruebas, siempre olvidaba pregun-

tar por la comida.

Una de esas noches de insomnio en las que no dejaba de
lamentarme por mi mala suerte pensé: “dPero qué estoy
haciendo? ¢No me han dicho que pida ayuda sila necesito?
Todo el mundo me ofrece ayuda: la asociacién, los médicos, las
enfermeras. .. pues éste es el momento. Definitivamente, nece-

sito ayuda. Necesito saber qué hacer. ot

Asi que no lo pensé mas. Me planté un dia en la consulta del
médico y le dije casi llorando: “No sé dar de comer a mi hijo,
doctor. No sé cémo hacer que tome mds calorias...”. Y aquel
médico, que hasta entonces me parecia grunén, me dijo muy

. (- )
serio: "Siéntese’.
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Pensé que iba a recibir una buena regafina, pero estaba muy
equivocada. Con todo el amor del mundo y con toda su pacien-
cia, aquel doctor, hasta entonces para mi bastante “grunén’,
empezs a repasar paso a paso todo lo que le daba de comer a mi
nifo en cada toma, durante el dia y durante la noche. Ademas,
me puso en contacto con la nutricionista de la unidad para que
me orientara sobre la manera de preparar los alimentos, cémo
enriquecerlos, etc. Y, sobre todo, aquel doctor me ensend que
de nada sirve lamentarse ni esconderse, hay que ponerse
“manos a la obra’) hay que trabajar, prequntar, dejarse orientar,
etc., ya que nadie sabe al principio cémo actuar, pero tenemos
la gran sverte de contar con magm"ﬁcos profesionales tanto en

el hospifal como en las asociaciones que nos pueden ayudar.

Y asi fue, empecé a poner en préctica todas las recomenda-
ciones y consejos. Todos aque”os truquitos para enriquecer los

platos eran estupendos. ..

Y asi surgié el milagro. El nifo crecia, engordaba... iINo lo
podia creer!, una vez mds lo habia conseguido. Con ayuda,
pero lo habia conseguido. Con esa ayuda que a veces nos
cuvesta tanto pedir, pero que por suerte la tenemos a nuestra

disposicién.

K
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aporte, se podria suplementar la dieta con médulos de triglicéri-

¢QUé a]imen‘i’acién es la dos de cadena media.

mas adecuvada?

Tipo dieta Kilocalorias % % %

Proteinas Hidratos de Grasas
carbono
Dieta :  100% : 1215 : 50-60 : 30-35
En lineas generales, el plan de alimentacion deberia ser similar normal : : : :
al de toda dieta. Es decir, la dieta sera completa, variada, sufi- Dietaen - 120-150% - 12-15 - 45-50 - 40
ciente, equilibrada y gastronémicamente agradable con el fin de Fibrosis : : : :
tomar todos los nutrientes necesarios en las cantidades reco- Quistica

mendadas segun la situacion fisica y patologica. Es frecuente
que con Fibrosis Quistica los requerimientos energéticos estén
aumentados entre un 20% y un 50%. Por tanto, la dieta tendra
que incluir todos los grupos de alimentos en una proporcion
parecida a la de la piramide de la alimentacién saludable. Como PSR S SRS I S
base de los menus estaran los alimentos del grupo de cereales SORSHNO OSASICNAL g
y féculas: pan, pasta, harina, cereales (maiz, arroz, etc.), patata.
Habra que tomar varias raciones de estos productos al dia y
deberan estar incluidos en todas las comidas. A continuacién,
frutas, hortalizas y verduras, también ayudan a cubrir las necesi-
dades de fibra y carotenos. Leche, yogures y quesos: 2 a 4
raciones/dia. Y aceite de oliva para cocinar y alifiar. Estos son
los alimentos de consumo diario. De manera semanal se come-
ra carne, pescado (tanto azul como blanco), legumbres, frutos
secos y huevos. Y como alimentos de consumo ocasional, chu-
cherias, dulces, carnes y productos muy grasos.

Los nutrientes a los que hay que prestar especial atencion son:
acidos grasos esenciales, acido linoleico, vitaminas liposolubles:

A, D, E y Ky vitamina B12. : .
] ] ‘ﬁicﬂvﬂm fisica diaria Agua g@@@%??
El componente que deberia estar mas aumentado es la grasa, —
pero no suele ser un problema, ya que la dieta habitual es mas ] o ) »
rica en grasa de lo recomendado. Si fuera necesario un mayor Figura 1: Piramide de la Alimentacion Saludable (SENC 2004)
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& Cuéndo es necesaria
vna dieta especial?

Independientemente de la edad que se tenga, un peso y estatu-
ra normal ayudan a fortalecer los pulmones y preservar la fun-
cion pulmonar. Del mismo modo, una buena nutricion también
nos va a ayudar a desarrollar y conservar un sistema inmunolo-
gico fuerte para combatir las infecciones. Si padecemos FQ
puede que necesitemos comer entre un 20 y un 50 por ciento
mas de calorias que las personas sin FQ. Esto a veces es dificil
de lograr, pues aunque comamos bien, incluso hasta 5 veces al
dia, es posible que no ingiramos las suficientes calorias para
crecer con normalidad.

A causa de la relacion tan importante entre un peso corporal
adecuado y una mejor funcion de los pulmones, tal vez su médi-
co o dietista recurra a la ayuda de una dieta especial por via oral
o por sonda que proporcione las calorias extras que necesita
para ganar peso y crecer. La dieta especial es un suplemento de
las comidas que realizamos habitualmente, no un sustituto.

Capitulo

dQué puedo hacer para
coger peso?

La primera y mas inmediata actuacion sera tener muy en cuenta
gustos, situacién fisio-patolégica, horarios de mayor apetito, etc.

Para enriquecer energéticamente la dieta, es recomendable
incluir o aumentar alimentos con alto rendimiento calérico, es
decir, que aporten bastantes calorias en cantidades pequefias.
Los recursos son varios: afadir aceite de oliva, queso, quesitos,
mantequilla, margarina, nata, huevo, azucar, miel, patata, etc. a
los platos o salsas; cocinar mas pescado azul que blanco; tomar
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pufaditos de frutos secos, bien como snack en almuerzos y
meriendas o0 en ensaladas, lacteos o guarniciones; incluir en los
menus alimentos dulces como miel, mermelada, azucar o cho-
colate; incluir embutidos como chorizo, panceta, morcilla en
algunos platos; cocinar carnes y pescados usando rebozados,
empanados, guisos; incluir salsas o frituras como guarniciones
de los platos; fraccionar las tomas, es decir, comer 5 6 6 veces
al dia, también mejora el apetito.

Evitar cantidades importantes de alimentos que nos llenen
mucho y contengan pocas calorias: ensaladas, consomés, ver-
duras de hoja verde, etc. Ademas, es preferible tomar el agua
fuera de las comidas.

Si todo esto es insuficiente y no conseguimos mantener un esta-
do nutricional adecuado, habra que plantearse la suplementa-
cion con moédulos hipercaldricos e, incluso, nutricion enteral
como complemento de la alimentacion oral.

AQué lnago sivomito la
comida con las enzimas?

Si el vomito es algo puntual, inmediato al inicio de la comida y
observamos en €l granulos de las enzimas, se puede volver a
dar la mitad de la dosis de enzimas que correspondia para esa
comida. Si el vémito son pasados ya unos 20 minutos, no hare-
mos nada, es decir, no repondremos las enzimas. En la siguien-
te comida tomaremos nuestra dosis habitual de enzimas pauta-
da. Si vomita en mas de una toma, tendra que consultar con su
médico especialista en Fibrosis Quistica

Capitulo

AQué hago si escupe la
medicacién? cCémo se
la doy?

Los nifios muchas veces rechazan los alimentos y/o medicinas
nuevas, como las enzimas. Las enzimas vienen en capsulas, en
forma de granulos diminutos. Cuando son nifios pequenos, no
pueden tragar las capsulas y lo que tendremos que hacer es abrir
la capsula y mezclar los granulos con una cantidad pequefa de
comida acida, como zumo de frutas. Use una cuchara para darle
los granulos mezclados con el zumo, antes de cada comida o
tentempié. A algunos nifios no les gusta mezclar las medicinas
con la comida, en ese caso, pondremos los granulos solos en
una cuchara e intentaremos que se lo trague. Las enzimas no se
pueden masticar ni triturar pues pierden la pelicula de proteccion.

Si su nifio es mayor y escupe las enzimas, deje que participe en
su tratamiento siendo él quien abra la capsula y vierta los granu-
los en el alimento que él mismo escoja. Algunos nifios rehusan
comer o tomar la medicacion si lo hacen obligados.

A Cuél esla forma ade-
cuvada de administrar las
enzimas?

La forma correcta de tomar las capsulas es al inicio de las comi-
das. Sin embargo, si hay que afiadir gran cantidad de enzimas,
se permite tomar no mas de la tercera parte de las mismas
durante la comida. Acompafiaran siempre que se vaya a tomar
grasa en la dieta. Por ello, lo habitual es tomar enzimas en casi

K
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la totalidad de las ingestas ya
sean principales o tentem-
piés. Unicamente, en comi-

das que no contengan nada

de grasa (frutas y algunos
vegetales) no se adminis-
traran.

No es conveniente mez-
clar las capsulas con ali-
mentos de pH basico, poco
acidos (leche) y tampoco se
recomienda abrirlas, macharlas,
triturarlas ni masticarlas. Lo ideal
es tomar las enzimas enteras sin mani-
pularlas.

En nifios pequefios, cuando no es posible tomar las capsulas
completas, éstas se abren justo antes de su consumo y se
toman afiadidas en algun zumo acido o en agua.

Mi hijo no quiere comet, I I
dqué lqago?

Cuando quieres alimentar a tu hijo/a y crees que no lo estas
consiguiendo es posible que sientas frustracion, que no eres
capaz de cumplir con tu obligacion, que algo estas haciendo mal
y tienes la culpa de esta situacion. Son reacciones bastante
comunes y en vez de preocuparte, vamos a ver en qué te pue-
des ocupar para superar esta dificultad.

Capitulo

El objetivo es ensefar a los nifios el habito de comer bien y de
todo, para conseguirlo es fundamental tener paciencia (ya que
es inevitable cometer errores) y no perder la actitud afectuosa y
tranquila.

En primer lugar hay que plantearse si nuestro hijo/a realmente
no come y para ello observaremos durante varios dias qué
come en cada comida y entre horas, como come, en qué lugar y
con qué elementos a su alrededor. Nuestra actitud también es
clave porque queremos transmitir al nifio que comer es agrada-
ble.

Para ello, en el momento de la comida deberemos procurar:

Elegir un lugar adecuado para comer e intentar que sea el
mismo cada dia.

Crear un ambiente agradable y tranquilo, hablarle y pregun-
tarle por sus cosas.

Escoger los elementos que formaran el habito de comer
(vaso, plato, cubierto...), no otros que le distraen y no permi-
ten que el nifio se concentre en lo que esta aprendiendo.

Cuidar la presentacion de la comida, que sea apetitoso y sin
enmascarar los alimentos.

Que participen en la cocina, en la compra, les puede estimu-
lar si lo hacemos un momento divertido.

Los niflos aprenden imitando a los adultos, los papas somos
su modelo, asi que si comen con nosotros les facilitaremos
el aprendizaje.

3
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I Por ultimo y muy importante, decirle las pequefias cosas
que hace bien y lo contentos que estamos. Ignoraremos sus
rabietas o lo que hace de forma inadecuada. Nunca repro-
charles o castigarles por no tener mas hambre o por haber
comido “mal’”.
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“ 4 .aprendi a hacer muchas cosas

nuevas que antes no hacia y que

ahora son normales porque las hago

cada dia”

Belén Navarro Gomez-Lechon.
FQ 13 anos, Valencia.

ellamo Belény tengo doce afos. Dice mi madre

M que cuando tenia dos aros empecé a quedarme
débil y casi no podia andar, ademds tosia bastante.

Mis padres se asustaron mucho y fueron de médico en médico
hasta que nos dijeron que tenia Fibrosis Quistica y ya empecé
con mi tratamiento. En poco tiempo engordé y comencé a
poder ir al colegio como cualquier otro nifo. Yo no me acuverdo
mucho, pero sé que aprendi a hacer muchas cosas nuevas que
antes no hacia y que ahora son normales porque las hago cada
dia. Aprendi a tomarme las cépsulas cada vez que comia, tam-
bién aprendi a hacer mis aerosoles y creo que lo mds importan-
te que aprendi es la fisio, que me ayuda a limpiar mis pulmones

cuando estoy cargada.
Desde que empecé con la fisio hasta ahora he ido apren-

diendo un montén de ejercicios y, a medida que me hago

mayor, ya puedo hacer muchos yo sola. Todas las mahanas,

mlale
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antes de ir al colegio, tengo mi rato de aerosoles y fisio y, para
no aburrirme mucho, voy cambiando los ejercicios. Carlos, el
fisio de la asociacién, me ha enserado hace poco el drena)e
autégeno y yo lo hago a menudo, pues me ayuda mucho a toser
bien. Mis padres me hacen vibraciones, utilizo el flutter, tam-
bién cogiendo aire subo la bolita... es un poco repetitivo, pero
después de mis ejercicios me he limpiado bastante y por eso
creo que vale la pena. Ademds, hago gimnasia ritmica, que es

mi deporte favorito, y lo practico desde hace tres aRos.

Bueno, ahora me voy a estudiar porque esta semana tengo

exdmenes y esa es otra parte de mivida muy importante.

EQué es una infeccién
por Psevudomona?

Pseudomonas aeruginosa es el
microorganismo que con mas fre-
cuencia infecta los bronquios de las
personas con FQ y que, sin embar-
go, es poco frecuente en personas
que no presentan esta enfermedad.
Las personas con FQ tienen una
especial predisposicién a atraer a
sus bronquios este patégeno y, una
vez penetra en ellos, es dificil de
erradicar. Su presencia en las vias

Locos por el aire Capitulon

respiratorias no siempre provoca sintomas, por eso podria
pasar desapercibido, en los primeros estadios de la infeccién.
Su persistencia en los bronquios va a producir siempre, a la
larga, dafo pulmonar y deterioro de la funcién pulmonar. Por
eso, en todas las personas con FQ, se efectuan cultivos de
esputo o de secreciones respiratorias, de forma frecuente, cada
1-3 meses, con objeto de detectarlo lo mas precozmente posi-
ble, iniciar de inmediato el tratamiento y conseguir su elimina-
cion.

dCémo es posible detec-
tar el foco de bacterias:
Psevdomonas, Estafilos?

Se detecta mediante el cultivo de las secreciones respiratorias
—mediante aspirado retronasal profundo- (en los nifios mas
pequenos que aun no saben expectorar), o del esputo, en los de
mayor edad que ya saben expulsar el moco con la tos. Aunque
todos nosotros tenemos bacterias en nuestras secreciones for-
mando parte de lo que se denomina flora habitual, ni el estafilo-
coco, ni Pseudomonas aeruginosa, forman parte de la misma,
por lo que su presencia en los cultivos es siempre anormal. En
algunos casos (lactantes) podemos obtener muestras frotando
la faringe con una torunda de algodon, pero las procedentes de
las vias respiratorias bajas son las mas adecuadas.

i
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dDénde viven las Pseudo-
monas? &En piscinas
piblicas?

Pseudomonas aeruginosa es una bacteria ampliamente distri-
buida en la naturaleza. Se puede encontrar en el medio natural
(suelo, agua), en reservorios acuosos (fregaderos o grifos de
salas pediatricas), desaglies, bafos, articulos de limpieza,
nebulizadores caseros, espirdmetros y juguetes. También en
piscinas, jacuzzis y equipos dentales, incluso en plantas y ani-
males. Y también esta en las manos de las propias personas
con FQ o del personal sanitario. De ahi la necesidad de mante-
ner una estricta higiene, sobre todo con un correcto lavado de
manos.

dCémo se pueden matar
las Pseudomonas? cLHay
algén detergente o lim-

pia-lqogar?

El agua caliente y el jabon eliminan la mayor parte de las bacte-
rias, y el correcto lavado de manos evita el contagio en casi el
100% de las infecciones.

La adecuada limpieza y desinfeccion de los equipos de nebuli-
zacion podria efectuarse:

Locos por. el aire Capitulon

A
70%

I Hirviendo las piezas o metiéndolas en el microondas 5
minutos

I Dejandolas en el lavavaijillas durante 30 minutos a 270° C.

Otra posibilidad es sumergirlas por completo en uno de los
siguientes productos:
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I Lejia casera diluida al 50%, 3 minutos y a continuacion rea-

lizar un aclarado muy extenso.
I Alcohol etilico al 70-90%, 5 minutos.
I Peréxido de hidrogeno al 3% (agua oxigenada), 30 minutos.

El vinagre es efectivo frente a P. aeruginosa, pero no frente a
estafilococo o E. coli.

En todos los casos se deben aclarar después con agua estéril
(hervida 5 minutos), o filtrada, y secar muy bien el equipo.

& Cuéndo se debe hacer
el examen de esputo, si

casi siempre su secrecién
estd verde?

Como se ha comentado anteriormente, se deben realizar culti-
vos de esputo cadenciales, cada uno, dos o tres meses a lo
sumo, aprovechando las visitas que se realizan a la unidad de
Fibrosis Quistica. No hay que esperar a presentar sintomas o
encontrarse mal para realizar estos controles, que tratan de
detectar alguna de las bacterias especificas de la FQ antes de
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que empiecen a hacer dafo. Junto a estos cultivos rutinarios, se
debera plantear otro, siempre que la persona con FQ presente
sintomas de infeccion bronquial (fiebre, tos, ruidos en el pecho,
dificultad respiratoria...), cambios en las caracteristicas del
esputo (en cantidad, color, aspecto...), auscultacion patoldgica o
radiografia de térax anormal.

De cualquier forma, una buena fisioterapia diaria ayuda a man-
tener limpias las vias respiratorias y las secreciones no tienden
a acumularse, se infectan menos y son menos espesas.

cQué es un neumo‘l'o’rax.?

Es aire que se acumula entre las laminas que envuelven los pul-
mones, provocando el desplazamiento y colapso de los mismos.
Habitualmente sucede en un solo pulmén y, en el caso de las
personas con FQ, se produce al romperse algun bronquio de
una zona dafada del pulmon. El aire escapa por el resquicio
bronquial acumulandose, a modo de una bolsa a tensién, entre
las dos pleuras (laminas, habitualmente pegadas entre si que
envuelven los pulmones). A medida que se acumula mas y mas
aire, el pulmon se va viendo oprimido por él y deja de funcionar.
El problema se resuelve en el hospital, pinchando con una aguja
gorda el térax para extraer el aire acumulado.

male
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cQué es una hemoptisis?

Se llama asi a la sangre procedente de las vias respiratorias
bajas. Generalmente se manifiesta en forma de esputos hemop-
tdicos, es decir, esputos que contienen sangre, en mayor o
menor cantidad. Generalmente se emiten con la tos. Si la emi-
sién de sangre es abundante, se debe acudir de inmediato al
hospital. Si es escasa, o en forma de esputos sanguinolentos,
reiterados, en las personas con FQ suele deberse a una reagu-
dizacion infecciosa bronquial por lo que, tras enviar una muestra
para cultivo, se deberia iniciar antibioterapia oral. En cualquier
caso debera informarse a los médicos de la unidad de FQ, para
que decidan la actitud a adoptar.

cQué tengo que hacer
ante una hemoptisis

9I’OV6 en plena CO”Q?

Acudir de inmediato al hospital e intentar adoptar una actitud en
reposo, controlando la respiracién y a ser posible sin toser.
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cDénde puedo encontrar
informacién sobre la

importancia de la fisiote-

rapia?

S Tu fis.ioterapeuj[a, ya sea el de
del tratamiento tu unidad hospitalaria de FQ o
MO s i el de la asociacién de tu
comunidad auténoma, es sin
duda tu mejor fuente de infor-
macién o asesoramiento
sobre la importancia de la
fisioterapia en el tratamiento
de la FQ. Asimismo, cualquier
otro profesional sanitario de la
unidad de FQ de referencia,
como tu neumdlogo, puede
h informarte al respecto.

Fibrosis
Quistica

Por otro lado, la Federacion
Espafiola de FQ edité en 2007
el libro “Los tres pilares del
tratamiento en Fibrosis Quistica”, donde un bloque esta dedica-
do a la fisioterapia como pilar basico del tratamiento y contiene
informacion completa, con un vocabulario sencillo, sobre los dis-
tintos aspectos de la fisioterapia en la FQ.

Igualmente, en la pagina web de la Federacion Espafola de FQ
(www.fibrosisquistica.org), dentro del area “Foros”, existe un
“Foro de asesoramiento sanitario”, donde puedes formular cual-
quier duda o realizar consultas sobre fisioterapia u otros temas
relacionados con la salud, que respondera el profesional sanita-
rio correspondiente al tema en cuestion.

mate



250

Preguntas sobre Fibrosis Quistica

dRealmente es impor-
tante hacer fisioferapia

todos los dias?

Si, es necesario hacer fisioterapia respiratoria diariamente por-
que suple el déficit del sistema de limpieza pulmonar insuficien-
teenla FQ.

Los pulmones producen moco constantemente, y éste forma
parte del sistema de defensa. Pero en la FQ el moco es mas vis-
COS0 Y espeso, por lo que dificilmente se elimina por los siste-
mas habituales, ya que es retenido inicialmente sobre todo en
los bronquios mas pequenos y profundos, aunque los sintomas
como tos, expectoracién y ahogo pueden no aparecer hasta que
la acumulacién de moco es muy importante o hay lesiones pul-
monares. La fisioterapia respiratoria debemos realizarla mas o
menos intensa en cuanto a duracién y frecuencia, dependiendo
de los sintomas y el estado de salud de cada momento.

& Cémo funciona un espi-
rémetro?

El espirbmetro es un instrumento que se utiliza para medir el
flujo o el volumen de aire movilizado en los pulmones por una
persona, mediante lo que conocemos como una espirometria.
Esta prueba consiste en un examen simple y no invasivo,
mediante el cual se mide la capacidad de aire que una persona

Locos por el aire

puede espirar en un determinado tiempo, por lo tanto, permite
detectar y controlar la evolucion de un problema respiratorio. Los
valores numéricos se obtienen mediante una maniobra de espi-
racion forzada, y se comparan con los valores tedricos que
corresponderian con los de una persona sana.

Capitulon
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Cuando el nifo es asinto-

mético, des mejor dejar-

lo descansary no hacer la
ﬂsioferapia?

No, hay que realizar ejercicios respiratorios diariamente desde
el diagnéstico. La fisioterapia respiratoria debe formar parte de
los habitos del nifio, como lavarse la cara o los dientes, tomar
las enzimas pancreaticas o las inhalaciones. Sabemos que en
la FQ, las secreciones bronquiales no pueden eliminarse de
forma natural ya que son mas espesas y viscosas de lo normal,
por tanto van a acumularse en los bronquios produciendo infla-
macion, infeccion y destruccion pulmonar, lo que debemos fre-
nar a toda costa. Los primeros sintomas de obstruccién bron-
quial pueden pasar inadvertidos ya que sucede en los
bronquios mas pequefios y profundos. Cuando aparece la tos,
expectoraciéon y ahogo, puede haber bastante moco acumulado
y puede haber lesiones irreversibles en los bronquios. La fisiote-
rapia debemos realizarla diariamente, una o varias veces
dependiendo de los sintomas respiratorios.

Locos por el aire Capitulon
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“Recuerdo que cada vez que empezaba

un curso nuevo, mi madre siempre iba a
hablar con mi tutor para hacerle saber
que tenia Fibrosis Quistica”

Maria Magiiesin Pérez.
FQ 29 anos, Sevilla.

i madre advertia de mi tos frecuente para que no

M se alarmara, de que tenia que tomar unas pastillas,
por ejemplo en el recreo con el desayuno, en el

comedor, etc. y también le pedia que si tenia necesidad de ir al
bafe que por favor me dejara salir de clase y, lo mds importan-
te, que me trataran como una més. Mi madre no queria que me
sobreprotegieran. A mi no me gustaba que hablara cada afo
con los profes. “Yo soy una nifa normal’. Recuerdo como anéc-
dota que cuando entraba en el comedor, iba a la Profe;ora con
las pastillas en la manita, abria la boca, y le decia: “dme abres

las pastillas, por favor?”. Me echaba las bolitas en la boca y me

-y

iba corriendo a mi sitio a beber agua. f.)ejejeje.‘
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Con mis compahneros de clase, como siempre éramos los mis-
mos, sélo fue una primera etapa de preguntas. Recuerdo que se
lo explicaba con tanta naturalidad que ellos lo aceptaron desde

el primer momento y no tuve mayor problema.

Cuando me preguntaban, yo siempre soltaba lo mismo:
“Cuando 10 te resfrias es porque coges unos bichitos del aire,
pues yo es como si siempre estuviera resfriada, tengo un bichito
que vive conmigo, se llama FIQUI, también me tengo que tomar
unas pastillas para que no me dvela la tripa, ya esta. é,Seguimos

jugando? &A quién le toca?”.

En las excursiones mi madre me llenaba la mochila de pasti-
llas, paiivelos de papel, batidos, agua y bebida isotdnica. Mis
amigas siempre me estaban pidiendo un panvelito, batido de
chocolate, agua... iy yo al final casi no me tomaba nada!

f.)ajajaja.’

Lo peor era cuando me ingresaban. No eran ingresos de un
dia, podia faltar una semana al colegio. Llamaba a alguna
amiga para que me dijera los deberes e iba haciéndolos poco a
poco. Una vez cogi la varicela y estuve todo un trimestre sinira

clase, era el Sltimo trimestre y me tuve que presentar en junio a
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todas las asignaturas, eran unos 9 exdmenes en 5 dias (esto ya
fue en el instituto). Bueno, ya os podéis imaginar el lote de
estudiar que me di en 20 dias. Con dos asignaturas se pasaba al
siguiente curso y con tres pendientes tenias que repetir. Pues
cvando llegé el dia de las notas, yo no queria ni abrirlas, le dije
a una amiga que las abriera ella y la sorpresa fue ique me que-
daron tres! Después del esfuerzo que hice tuve que repetir
curso; pero bueno, fue como un afo un poco sabdtico, tenia la
ventaja de que todo me sonaba y conoci a muchos compaferos

nuevos, aunque en el recreo me iba con mis amigas de siempre.

La verdad es que tengo muy buenos recuerdos de esa época
y tengo que decir que yo no dejaba, ni dejo hoy dia, que la FQ

sea un impedimen‘l‘o en mivida. He aprendido a vivir con ella.
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dCuédndo es aconsejable
que empiece la escuela

infantil?

El nifo/a con FQ, como nifio/a que es, es aconsejable que
comience la escuela infantil cuando sus padres lo consideren
oportuno. Es decir, que el diagndstico de FQ en nuestros hijos
no debe deshacer nuestra planificacion y/o organizaciéon. Si
teniamos pensado llevar al nifio/a con una determinada edad a
la escuela por determinadas circunstancias: horarios laborales,
escolares, etc., es importante que mantengamos esa planifica-
cion para poder adaptar con “normalidad” la FQ a nuestro dia a
dia y al del nifio/a, asi como al del resto de la familia. Es impor-
tante que no olvides informar a su profesor o profesora sobre la
FQ, existen manuales para el cole y desde tu propia asociacién
pueden ayudarte y asesorarte. Aun asi, siempre es conveniente
consultar con tu pediatra o neumologo.

& Cémo cuento en el
colegio que tiene Fibrosis
Quistica?

El lenguaje y las explicaciones deben ser en positivo, cuanto
mas hablemos y actuemos en positivo, mas positivas se senti-
ran las personas que le rodean y, de paso, nuestros hijos apren-
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deran a dar el mismo tipo de explicaciones y desenvolverse
cuando estén solos. Existe una maxima que dice: “Si educamos
a los nifios con problemas, seran adultos con problemas”.

Ten en cuenta estos cinco pasos para cualquier situacion en la
que tengas que dar informacién sobre la FQ: (Explicar - Tranqui-
lizar - Distraer).

B Haz tu el primer movimiento (es mejor no esperar a que te

pregunten).

Actua de forma que te sientas con el control de la situacion.

B Resuelve la curiosidad del profesorado, respondiendo a sus
preguntas.

Conserva la autoestima y confianza de tu hijo.

B Adapta la respuesta a las capacidades del nifio, para que
incluso sea él mismo el que pueda contestar y aumentar sus
habilidades.

Fibrosis Quistica

cada dia...

_yen
el cole
también
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EQué obligacio’n tienen
en la escuela infantil y en

el cole de darle la medi-
cacién?

En principio, los profesores y educadores de los centros educa-
tivos no estan obligados a dar la medicacion a los nifios en hora-
rio escolar. Pero lo que la ley si indica es que el centro educati-
vo debe establecer los mecanismos de coordinacion necesarios
con los servicios de salud que garanticen el tratamiento de los
alumnos con necesidades educativas especiales y/o con disca-
pacidad.

Recalcamos la importancia de hablar con el profesorado y la
direccion del centro para explicar en qué consiste la FQ, asi
como la toma de medicacién. Hay que explicarles a los profeso-
res que la medicacién es necesaria, pero que un uso inadecua-
do (por ejemplo mas o menos toma de Kreon en alguna ocasion)
no supone riesgo alguno en la salud de tu hijo/a. Recuerda que
tienes a tu asociacion que puede ayudarte también coordinan-
dose con el cole.

EQué puedo decir en el
cole cvando me ven
tomar tantas pasﬁ”as?

Lo primero que debes hacer cuando entres en el cole es hablar
de la FQ. Tus padres deberan hablar con tus profesores para
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darles informacién y tu deberas hablar con tus companeros.
Una vez todos sepan qué es la FQ y los tratamientos que debes
seguir, les sera mas facil entender por qué tomas pastillas y no
se extranaran de nada. Una de las cosas que puedes hacer
para hablar a tus companeros de la FQ es proponerle a tu pro-
fesor hacer alguna actividad, por ejemplo: leer algun libro rela-
cionado con la Fibrosis Quistica, hacer un trabajo sobre ella,
hacer un mural en el que participéis todos los companeros de
clase y comentarlo, etc.

dPuedo hacer cualquier

tipo de deporfe?

En principio podemos decir que la practica de cualquier deporte
es posible siempre que se adapte a la edad, estado y preferen-
cias de la persona con FQ.

Hay determinados deportes que, por sus caracteristicas, son
mas recomendables ya que ademas de su parte ludica, de dis-
frute, aprovechamos para mantener o mejorar la funcién pulmo-
nar. Pero nunca debemos olvidar que la persona con FQ debe
disfrutar con su realizacion. De ahi la importancia de respetar
sus preferencias a la hora de la eleccion.

Los deportes mas recomendables son los llamados aerdbicos
que impliquen cierta duracion y en los que trabajen grandes gru-
pos musculares como son la natacién, el atletismo o el ciclismo,
a ser posible al aire libre. Si el deporte se realiza en un espacio
cerrado, la temperatura debera oscilar entre 20-22 grados, lige-
ramente humedo y estar bien ventilado. Otros deportes también
beneficiosos son la equitacién y el baile por su utilidad para

i
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aprender el control respirato-
rio. Por ultimo, es importante
mencionar que los deportes de
contacto pueden no estar
siempre recomendados, por el
riesgo de lesiones sobre Ila
caja toracica, sobre todo en
personas con antecedentes o
riesgo de neumotérax.

En edades infantiles los depor-
tes de contacto y de competi-
cion se valoraran e indicaran
bajo supervision del médico y
fisioterapeuta responsables.
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dHasta qué punto de
esfuerzo en el cleporfe
puveden llegar nuestros
peque?{os?

Todos sabemos la importancia del ejercicio fisico en los nifios
con FQ, por eso suele ser una de las “prescripciones” importan-
tes en esta enfermedad y también una de las preocupaciones de
los padres. Saber hasta qué punto de esfuerzo llegar en un
deporte es complicado, ya que no sera el mismo tipo de esfuer-
zo el que realizara un nifio que va a natacion dos veces por
semana donde nadie le exige nada y puede nadar a su ritmo,
que el que realiza un nifio que juega en un equipo de futbol en el
que la competitividad le marca un ritmo concreto.

Hay que tener en cuenta que los nifios de FQ se autolimitan
bastante y, cuando no se encuentran bien, no llegan al limite.
Aun asi debemos poder objetivar ese esfuerzo y quizas seria
bueno, antes de iniciar un deporte y, sobre todo, si es de compe-
ticion, realizar algun test de esfuerzo submaximo como el “test
de marcha de seis minutos”, donde mediante una prueba senci-
lla podremos recoger datos de frecuencia cardiaca, saturacién
de oxigeno y la sensacion de disnea o fatiga. Es un test que se
puede realizar facilmente en cualquier unidad de FQ y nos
puede ayudar a saber en qué condicion esta el nino para poder
forzar mas o menos en un deporte o saber en qué condiciones
esta el nino para iniciar el deporte después de un periodo de
sobreinfeccion respiratoria.

También es importante, en el caso de deportes donde se compi-
ta, hablar con los entrenadores para poder adecuar el entrena-
miento a la situacién del nifio. En caso de que el nifio pase por
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un proceso de sobreinfeccion respiratoria y haya dejado unos
dias el deporte debe volver iniciando poco a poco los entrena-
mientos hasta volver a adquirir otra vez una condicion fisica
Optima.

Si conseguimos controlar estas situaciones y el nifio puede
hacer el deporte “que le gusta” estara motivado y no dejara de
realizar una actividad fisica.

cle rechazarén en el

cole por tener FQ?

Lo mas importante para evitar rechazos en el cole o cualquier
otro tipo de contratiempo es informar a la direccion del centro y
al profesorado de que tu hijo o hija tiene Fibrosis Quistica. Debe-
ras explicarles en qué consiste la enfermedad y que tendra que
seguir un tratamiento especifico durante los horarios de clase,
por lo que se le deberan facilitar las cosas desde el centro.

Por otra parte, tu hijo o hija debera informar a sus compafieros
de clase sobre la Fibrosis Quistica. De esta manera evitara que
lo rechacen en clase. En un estudio realizado se comprobd que
los ninos que sufren rechazo por parte de sus companeros
(4,72% del total) suelen ser nifios que sus comparferos saben
que estan enfermos, pero no saben en qué consiste la enferme-
dad ni por qué faltan mucho a clase. Por lo tanto, es importante
proporcionar informacién sobre la Fibrosis Quistica en el cole.

=-ra
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cQué puedo hacer para
que mi hijo no baje su
rendimiento académico
si falta mucho al cole por
las revisiones o porque
estd malo?

Si los profesores conocen la FQ, gracias a la explicacién que
has hecho al inicio del curso y sus compafieros de clase también
conocen la FQ (siempre se puede hacer alguna actividad ludica
que permita al nifio explicarles a sus comparneros qué es eso de
la FQ) encontraréis un gran apoyo a la hora de facilitaros tareas,
apuntes y toda la informacion necesaria, tanto por parte de los
mismos profesores como de sus companeros. De este modo no
perderéis informacién, tareas, trabajos o examenes, ya que
tanto los profesores como algunos alumnos os podran informar
y/o dar aquello que habéis perdido, y asi ir a la par con el resto
de companeros. Si el nifio es muy pequefo, puedes hablar tam-
bién con otros padres que te ayuden, asesoren e informen. Es
muy importante una buena comunicacion tanto con el profesora-
do como con los compafieros de clase, ya que te pueden ayu-
dar.

Si por circunstancias el nifo falta demasiado al cole, no olvides
que siempre esta la opcién de que tu Concejalia de Educacion
te proporcione un profesor en el domicilio, para que el nifio no
pierda el curso escolar y pueda incorporarse al afno siguiente
con sus companeros.

Voy al cole

He acabado la ESO,

ddebo tener en cuenta

que ‘l‘engo FQ para elegir
qué sigo estudiando?

Como cualquier persona a la que le gustaria seguir estudiando y
preparandose para trabajar de forma profesional, debes elegir
aquello que realmente te agrade, pensando siempre que lo que
vas a elegir sera en lo que ocupes muchos afos en un futuro
empleo y, por tanto, debes tener en cuenta aquellas profesiones
y trabajos que se ajusten lo mas posible a tus gustos e intereses
personales, evitando las profesiones que pueden poner en ries-
go tu salud. Es recomendable que te informes previamente
sobre los distintos sectores profesionales que te interesen, ya
que a veces son muy estrictos a la hora del acceso, obtencion
de la titulacion oficial e incluso en el desempefio posterior del
trabajo por presentar alguna dificultad en el plano de la salud
(por ejemplo policia, guardia civil, bombero, etc.). Asi también
debes valorar y evitar otras profesiones que puedan dafar tu
salud (trabajos con olores agresivos, que requieran grandes
esfuerzos fisicos, trabajos con altas probabilidades de infeccio-
nes cruzadas, etc.).

Una vez finalizada la ESO y pensando en seguir con tus estu-
dios puedes tomar varias opciones como por ejemplo acceder a
un ciclo formativo o bien a una carrera universitaria. En tu centro
educativo tienes a tu disposicion a educadores que te ayudaran
y orientaran para que tu decisién sea lo mas acertada posible.

Capitulo
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“Al fin y al cabo sélo seria la vida de un

chaval mas de 23 anos, con sus salidas, sus
hobbies, sus historias de cada dia, sélo que

esos dias se amenizan un poco con la FQ 4

Alvaro Davila Cervantes.
FQ 23 anos, Cartagena.

esde los 4 afos hasta los 23 actuales, mivida siempre
ha ido acompafada de la FQ, yo he sabido convivir
con ella y ella se ha adaptade a mis cambios de

ritmo.

Cuando era més pequeio e iba a la calle a jugar con mis
amigos, siempre me llamé la atencién que podia correr igual
que ellos, en algunos casos incluso més, pese a lo que me habian
hablado en casa de que llevase cuidado y todas esas cosas. .. La
verdad es que cuando era mds pequeno no se conocia tanto la
enfermedad como ahora y nuestros padres siempre estaban
encima de nosotros. En ocasiones cuando estaba mi padre

7z /7
cerca, él me llamaba y me ponia la mano en el pecho, una ton-
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teria, si, pero esa comprobacién era una forma de sentirse
tranquilo, de que no se me fuese a salir el corazén del pecho o
me quedase sin aire y me diese un patatds. Asi conseguia mds

tiempo para sequir corriendo por ahi con mis amigos. ..

Puede que al ser un poquito caradura desde bien pequeno
nunca haya sentido vergienza de sacar el Kreon y tomérmelo
sin problemas. Yo siempre he pensado que “la vergienza era
verde y se la comid un burro” y creo que la mia nisiquiera llegs

a ponerse verde.

Por mi carécter y mi forma de ser, nunca ha sido algo de lo
que me escondiese. Si tenia que salir a comer, a cenar o lo que
fuese, siempre con mi Kreon. Es més, como tengo muy mala
cabeza, siempre intento cubrirme las espaldas y casi “ob]igo" a
mis amigos a llevar algunas de mis Kreon en el coche, a mi novia
a llevar en el bolso; normalmente llevo yo mi bote, pero no es

p]an de saliry no poéer comer 'Fuera por no ||eVar|o. .o

Muchas veces me han prequntado que para qué eran o qué
era eso. También las tipicas bromas: “pdsate una”... pero
bueno, son mi gente y se lo cuento sin problemas. Si es gente con
la que no tengo tanto trato pues o bien le devuelvo la broma y le
digo: “toma, para que no te que_)es': y le doy vna. Al final se

echan atras y me la devuelven. ..

La FQ nunca ha sido un impedimento para irme de campa-
mento, para irme con mi equipo a un campeonato varios dias,

para irme de via)e o para irme a la luna, nunca me ha supuesto
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un problema grave el tener que llevarme unas pastillas, un

aerosol o lo que me hiciese falta.

Una anécdota graciosa se dio el dia que me iba de campa-
mento como monitor. En un principio me iba a ir cinco dias, mi
madre ya estaba nerviosa por cinco dias y al final esos cinco
dias se convirtieron en diez, asi que imaginad... Esto se tradujo
en que la mitad del cargamento del autobds fuese mio, desde
dos cajas de bebidas isoténicas hasta galletas de todo tipo, mi
madre se creia que me iba a la guerra. & Qué pasé al final?
Pues que todos los monitores tuvieron suministro de comida y

bebida de sobra hasta el final del campamento.

Luego estaba lo de entrar en los bares y tomarme lo que me
haya tenido que tomar en dicho momento, lo he hecho como
cualquier persona, como cualquier persona con dos dedos de
frente. No he abusado de los lugares con mucho humo, porque
no me resultaba agradable y porque no hacia ningdn bien, ni a
mi, ni a nadie. Pero bueno, ahora no vamos a tener el problema
del humeo... En cuanto a lo que me he tomado o dejado de
tomar, no voy a decir que he bebido hasta no poder abrir la
puerta de la casa por no encontrar la cerradura, porque esto lo
van a leer mis padres; pero vamos, os puedo asequrar que no he
dejado de tomarme unas cervezas con mis amigos cuando he
tenido que tomérmelasy no he dejado de ir de botellén cvando

ha habido ocasién.

En relacién a contar que tengo FQ o no contarlo, yo siempre

he tenido las cosas muy claras. Se lo he contado a quien ha pre-
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guntado sin cortarme en nada, lo he contado cuando ha hecho
falta, pero siempre he querido contarlo yo, con mis palabras,
claramente y sin esconder nada. No es una cosa de la que ten-
gamos que escondernos, no hay que llevar un cartel pero,
icarajo.’, que no somos bichos raros, fque somos una gente mu

salg!

Para mi, mis amigos son algo fundamental, sin ellos practica-
mente no seria nadie, por eso deben saber de mi enfermedad.
Mis amigos lo saben prdcticamente todos, habrd unos que lo
sepan mejor porque se han interesado mds en conocerlo bieny
otros que simplemente saben que tengo FQ y listo, ni me tratan
como a una princesa, ni se alejan de mi por si les pego algo. Al
finy al cabo deben saberlo, porque puedo estar con un trata-
miento en casa 15 dias y siempre se agradece que tu gente vaya

a verte si no puedes salir...

En fin, que podria contaros muchisimas cosas de mi vida
pero necesitaria un libro entero para mi solo. Pero bueno, sélo
seria la vida de un chaval mds de 2% afros, con sus salidas, sus
hobbies, sus historias de cada dia, sélo que esos dias se ameni-

Zan un poco con ]a FQ
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Cuando me voy con mis
amigos a comer por ahi,

me da verguenza tomar-
me el Kreon, £qué pasa si
no lo tomo?

Las personas con insuficiencia pancreatica necesitaran Kreon o
similar. El Kreon contiene las enzimas que tu pancreas no puede
producir en cantidad suficiente y que son imprescindibles para
absorber los nutrientes de los alimentos. Una de estas enzimas
es la lipasa, que una vez liberada en el duodeno, se encarga de
hidrolizar (romper) las grasas (lipidos) que contienen los alimen-
tos para que puedan ser absorbidas en el intestino. Si no te
tomas el Kreon, no se realiza correctamente la absorcion de los
alimentos (malabsorcién), especialmente de las grasas. Enton-
ces, las grasas no utilizadas se eliminan en las heces. Cuando
las deposiciones contienen mas grasa de lo normal se vuelven
mas blandas, mas abundantes, de peor olor y pegajosas. Ade-
mas, si las grasas no se utilizan y se eliminan sin digerir, no pue-
des engordar, ni siquiera mantener el peso.

Si comes fuera de casa y no te tomas el Kreon, ademas de tener
deposiciones mas frecuentes, menos consistentes y mas ricas
en grasa (esteatorrea), comenzaras a perder peso. La grasa es
el nutriente que mas calorias aporta (9 calorias por cada gramo
de grasa) y su funcién principal es aportar energia al organismo.
Cuando no tomas el Kreon, tampoco se absorben las vitaminas
liposolubles (vitamina A, D, E y K) que tomas con los alimentos.

Es importante que en todas las comidas haya suficiente canti-
dad de grasa, ya que ésta nos aporta gran parte de las calorias
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que necesitamos cada dia. También es imprescindible que en
todas las comidas o aperitivos que contengan grasa tomes
siempre, antes de cada comida, el Kreon en cantidades sufi-
cientes para que las grasas se absorban.

Nunca debes sentir vergiienza por tomar las capsulas, explica-
les a tus amigos por qué las necesitas. Seguro que alguno tam-
bién toma otras medicinas y todos entenderan tu situacién.

AQué pasa cuando estoy
mucho tfiempo en un bar
o0 en un ]ugar donde hay

humo? & Quiere decir
que no deberia entrar?

Se llama tabaquismo pasivo a la exposicion de los no fumado-
res a los productos de combustion del tabaco en ambientes
cerrados.

El humo ambiental estda compuesto por el humo expulsado por
los fumadores tras su inhalacion y por el humo que sale del
cigarillo, que supone el 75% del total de su combustion, y que
es el que nos ocupa en esta cuestion.

Los efectos sobre el aparato respiratorio del humo se concen-
tran en las vias aéreas centrales y periféricas, en los alvéolos y
capilares, y en problemas en la defensa celular pulmonar y la

Capitulou

respuesta inmunitaria, o que se traduce en aumentos de dis-
nea, tos y expectoracion, agravando asi los sintomas respirato-
rios propios de la FQ.

Esto quiere decir que en la medida de lo posible deberiamos evi-
tar el pasar mucho tiempo en este tipo de bares, aunque tratan-
do de no dejar de lado nuestras relaciones sociales, que tam-
bién nos ayudan a estar mejor a nivel psicolégico.

Gracias a la actual normativa, ya no debe haber humo en ningun
bar, por lo que tenemos un problema menos del que preocupar-
nos.

& Cémo tolera mi cuerpo
el alcohol?

En las personas con un estado de salud comprometida, el con-
sumo de alcohol no esta recomendado. Si la funcidn hepatica es
normal, la tolerancia sera similar a cualquier otra persona de tu
edad, teniendo en cuenta que existe un grado de tolerancia indi-
vidual. No obstante, su consumo esta desaconsejado debido a
que el alchohol interacciona con los medicamentos, por un lado
disminuyendo su biodisponibilidad y por tanto su accion y efecti-
vidad (por ejemplo disminuyendo la accion de los antibioticos)
pudiendo producir efectos perjudiciales, y por otro pudiendo pro-
ducir hepatotoxicidad tras la ingesta de medicamentos (por
ejemplo: hepatotoxicidad inducida por el paracetamol tras con-
sumir alcohol).

s
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‘ Por supuesto, todos los jovenes tienen el derecho de disfrutar a
dla § personas con FQ no tope la juventud. Ahora bien, disfrutar siempre ha de entenderse
d b 7 d . 'F en un sentido sano, es decir, que disfrutar a tope no signifique

everian Adi§ rutar a to pe hacerme dafio u olvidarme de las cosas que necesito para estar
l ~ d . d ? bien en mi vida. Precisamente para disfrutar tengo que sentirme
o§ anos ae JUV@ ntuar bien con lo que hago y si dejo los cuidados en el tintero, eso va

a ser como una molestia que no me permitira soltarme del todo.

Disfrutar a tope, sin perder el control de la vida es la clave.
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Me voy de campamento y
no quiero que nadie sepa

que tengo FQ, &cédmo me
hago los tratamientos?

En ocasiones las personas con FQ optan por no realizar activi-
dades, como ir de campamento, para evitar tener que explicar a
los demas por qué necesitan realizar o tomar una serie de trata-
mientos. A veces, aunque se acuda, se inventan cosas tipo:
“tengo asma” o “tengo bronquitis” o “tengo problemas de esto-
mago” para evitar tener que contar por qué tomamos una medi-
cacion o hacemos un aerosol; o en el peor de los casos, se
dejan de hacer los tratamientos para eludir esto mismo.

Es mucho mas recomendable normalizar este hecho y exponer
a nuestros amigos que se tiene una enfermedad y que se preci-
san esos tratamientos, venciendo el miedo a sentirse diferente o
la verguenza de tener que hacer fisioterapia respiratoria, por
ejemplo. Tu psicoélogo/a de referencia, puede, si le expones
situaciones de este tipo, mostrarte estrategias para explicar con
normalidad a los demas qué es la FQ y qué necesidades tienes.

Los responsables del campamento deben conocer esta circuns-
tancia, y tenerla en cuenta para facilitarte horarios, y quizas
espacios, que te permitan seguir realizando correctamente tus
tratamientos.

Capitulou

cCémo voy a mantener el
horario de ejercicios S

estoy en la cafeteria dis-
frutando de mis amigos?

Estoy de acuerdo en que es muy importante poder conciliar las
obligaciones y el ocio, pero el dia tiene muchas horas, por lo
que organizandose un poco se puede llegar a sacar tiempo para
todo.

Sé que hay dias en los que las obligaciones parecen ser mas
duras, en los que os gustaria quitaros las cadenas de las rutinas
diarias, en los que la enfermedad parece estar aletargada y sélo
tenéis ganas de dejaros llevar y disfrutar de lo que realmente os
apetece, pero en estos dias, también hay que tener presente
que si no se cumple con las obligaciones, puede que la situa-
ciéon empeore, y llegue un momento en el que la obligacién se
haga mas grande y pesada y no dispongais de nada de tiempo
para disfrutar.

Mi consejo es que intentéis sacar un poco de tiempo cada dia
para hacer los ejercicios, ya que quizas esto os quitara hoy un
rato de estar con vuestros amigos, pero sin duda, también os
ayudara a poder seguir disfrutando durante mucho tiempo de
esos buenos momentos rodeados de vuestra gente.
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Como los ataques de tos son frecuentes

en nosotros y también llaman bastante

la atencién por la agresividad de la tos,
es una de las preguntas que mds me sue-
len hacer.

Adrian Gonzalez Ramirez.
FQ 23 anos, Las Palmas de Gran Canaria.

on el paso de los afos, mis respuestas a estas prequn-
tas han ido cambiando. Dependiendo del momento,
la persona y la forma cémo lo preguntan, decido una

v otra forma de contestarla.

Primer ejemplo: persona con poca confianza y comentario
tipico: “ideja el cigarro."f A estas personas me limito a poner
Unicamente una cara de neutralidad y no respondo a su
comentario. Me molesta, pero comprendo que tampoco sabe lo
que tengo, asi que en cierto modo comprendo que caiga en el

comentario facil de la situacién.

Me divierto con mis.amigos

Segundo ejemplo: cuando una persona desconocida me pre-
gunta de buenas maneras. Mi respuesta también varia en estas
situaciones. Si no es una persona que yo considero que deba
saber lo que tengo, no por vergienza de mi enfermedad sino por
pura intimidad, le contesto diciendo: “cosas mias”. Si es porque
el momento en el que me lo pregunta no es el més adecuado, le

digo que después se lo explico.

Tercer ejemplo: a las personas que acabo de conocery con-
sidero que si se lo puedo contar, tengo ya casi mentalmente un

resumen preparado de la enfermedad para explicarla.

Cuando tenia 15 8 11 afos si que era un tema bastante tabd
para mi. Me daba miedo el rechazo de mis amigos o también la
posibilidad de que a alguna chica que me gustara le dejara de
interesar por mi enfermedad. En realidad era f4cil ocultarla,
pero cuando me daba un ataque de tos ya se veia que algo

diferente tenia y no era una simple gripe normal.

No 5é si por el efecto de la madurez (todavia soy joven... asi
que me puedo permitir el lujo de ser un poco inmaduro, ijeje-
je.’) o por enfender que lo que tengo es algo comén en la socie-
dad, en el sentido de que en el mundo hay muchas personas con
enfermedades; soy de la opinién de que ya, para colmo, sufrir
con la carga de tenerla..., no hay por qué avergonzarse de
nada, dentro de mi anomalia. Soy tan normal como un diabéti-

co, alguien impedido o con asma, entre otras enfermedades o

Capitulou
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limitaciones. Creo que en mivida nunca he conocido a una per-
sona sana del todo, porque todos hemos pasado por un dolor de
barriga, gripe o simple dolor de cabeza, y nosotros por tener
nvestra “gripe” de larga duracién no tenemos por qué sentir
verguenza.

Como toque final, aconsejo a todas esas personas con FQ
que cuando les dé un ataque de tos y la gente se quede sorpren-
dida mirando, aprovechen y hagan breakdance del estilo pop-
ping, verén que esas caras de impresién pasarén a unas carca-
jadas.

Me divierto. con mis amigos Capitulou

dQué digo cuédndo me da
un ataque de tos?

Pueden ocurrir diversas situaciones y para cada una de ellas

podemos reaccionar de una forma distinta:

ra
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1. Otros adultos o nifios anénimos se fijan: no hace falta dar
explicaciones largas, intente sonreir y decir “hola” para tran-
quilizar o romper una mirada indiscreta y si hacen preguntas
responderlas con respuestas cortas del tipo “no le duele ni
es contagioso”.

2. Personas mas allegadas (padres o nifios del colegio): se

puede dar mayor detalle en las explicaciones, si lo creemos
necesario podemos tranquilizar a otras personas, mostran-
do que su hijo es normal y la FQ no es contagiosa ni limita
sus capacidades. Al final afladimos una coletilla de distrac-
cién para no darle importancia al tema (dejar ver que el
hecho de que tosa no condiciona nuestra vida ni la del nifio)
“¢también a tu hijo le gusta el futbol, la musica...?”.

3. Momentos en que no nos apetece responder: utilizar sélo la

parte “distraccion”; “la tos de Manuel no se contagia, aunque
le puede resultar molesta, eso no le impide jugar al futbol
con vosotros”.

dPor qué tengo que con-
Tar a mis amigos que
tengo FQY cMantenerse

al margen es malo?

¢, Acaso es posible y bueno mantener a los amigos al margen de
nuestra vida?

Es tan necesario como contarles cualquier otra cosa que forme
parte de mi. Eso me ayuda a compartir, a ser mas yo cuando
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estoy con ellos, con mis cosas, mis espacios para cuidarme,
mis preocupaciones, porque hablar de lo que me pasa no me
separa de ellos, al contrario, me ayuda a generar confianzay a
que ellos tampoco me mantengan al margen a mi.

A Por qué me pongo
enfermo mdés veces que

mis amigos?

La mutacion que produce la FQ afecta al correcto funciona-
miento de determinados 6rganos como el pulmon, el intestino,
el higado. Produce unas secreciones andmalas que son difici-
les de movilizar dentro de esos 6rganos, favoreciendo “atascos”
u obstrucciones. La consecuencia es que los mecanismos de
limpieza del cuerpo no estan a pleno rendimiento. Ademas cen-
trandonos en el pulmodn, estas secreciones tienen una consis-
tencia especial que favorece que determinados microorganis-
mos (bacterias, hongos) se depositen en ellas y crezcan como
si fuera un campo abonado. Por ello es basico: 1. La fisioterapia
para eliminar estos tapones de moco y evitar que crezcan las
bacterias y hongos. 2. Beber liquidos y alimentarse correcta-
mente.

No es que seas un “enclenque”, es que tienes factores o “pun-
tos” que favorecen las recaidas de salud.
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dPuedenjugar los
ninos/as FQ con sus ami-
gos a todo?

Es importante que los nifios puedan jugar con sus amigos a
todo. Es mas, para que los nifios disfruten de una actividad fisi-
ca, les tiene que gustar y divertir. Cuando decimos jugar ya no
nos referimos solo al deporte sino a realizar cualquier actividad
que implique un esfuerzo fisico, como jugar en el parque, una
excursion a la montana o nadar en la playa. Se ha venido
diciendo que la natacién es el deporte mas completo y la venta-
ja es que puedes seguir tu ritmo sin que nadie lo marque, pero
muchas veces no motiva lo suficiente al nifo y éste lo deja. Hay
nifos con FQ que hacen esqui, gimnasia ritmica e incluso surf,
y que aun pasando por épocas de sobreinfeccidn respiratoria en
las que tiene que parar algunos dias o semanas, vuelven a reto-
mar el deporte porque es la actividad que a ellos les gusta. Es
importante motivarlos si de pequefnos ellos deciden probar
algun deporte. Y realizar siempre, como ya se ha comentado
anteriormente, algun tipo de prueba objetiva donde podamos
ver en qué condiciones empiezan a realizar el deporte los nifios
y poder valorar cambios en su condicién fisica. Son pruebas
muy sencillas de realizar y podremos controlar a qué nivel de
esfuerzo pueden llegar los nifios y, en caso de que no estén en
buena condicion fisica, como trabajar para conseguir estar lo
mejor posible para poder seguir jugando con los compafieros. El
objetivo principal de todo esto es que disfrute de las actividades
en grupo y no se sienta excluido, cosa que le llevaria a desmoti-
varse y a dejar de realizar una actividad fisica.

Capitulou

dPuedo contagiar a
alguien algo o alguien me

puede contagiar alguna
cosar

Las infecciones cruzadas entre las personas con FQ son muy
frecuentes a pesar de tratar de evitarlas. Los pulmones FQ
estan especialmente predispuestos a infectarse y es facil el
paso de gérmenes de una persona con FQ a otra. No hay ries-
go de contagios con la poblacién general, salvo que alguno de
ellos tenga una enfermedad infectocontagiosa (son las de
declaracion obligatoria, no la FQ). Vuestro moco bronquial las
favorece, e inevitablemente ocurren a pesar de las medidas de
higiene. No obstante, la persona con FQ tiene que socializarse
con otros... jHay que vivir cada momento! La Unica precaucion
que hay que tener es evitar el contacto directo con infectados
por gérmenes especialmente resistentes, como Staphylococcus
aureus meticilin resistente y B. cepacia, éstos estan en la via
aérea de algunas personas con FQ. En estos casos se debe
evitar el contacto directo (piel, aire) y a través de utensilios
recientemente manipulados por ellos. En el caso de coincidir
forzosamente se debe usar mascarilla, guantes o lavado inme-
diato de manos (lo mismo que hacemos los médicos para evitar
ser vehiculo de infecciones a otras personas). Hay que recordar
que la FQ no es una enfermedad contagiosa.
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RESPU ESTAS D EL C/.\ PfTU LO G M Pregunta 56: Susana Lépez Puchol. Psicéloga. Federa-

cion Espafola de Fibrosis Quistica.

I Pregunta 50: Maria Garriga Garcia. Dietista-Nutricionista. Il Preguntas 58 y 60: Dra. Amparo Solé Jover. Unidad de
Hospital Ramon y Cajal. Madrid. Trasplante pulmonar y FQ. Hospital Universitario La Fe.
Valencia.

I Pregunta 51: Carlos Gémez Chinesta. Fisioterapeuta.

Asociacion de FQ de la Comunidad Valenciana. M Pregunta 59: Enrique del Campo Garcia-Ramos. Fisiote-

rapeuta. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

I Pregunta 52: Hegoi Segurola Gurrutxaga. Dietista-Nutri-
cionista. Hospital Universitario Vall d’'Hebron. Barcelona.

Il Preguntas 53 y 57: Isabel Badillo Duran. Psicéloga y
mediadora familiar. Palma de Mallorca.

I Pregunta 54: Antonio Tomas Rios Cortés. Fisioterapeuta
de la Asociacion Murciana de FQ. Coordinador del Grupo
Espanol de Fisioterapeutas para la FQ.

I Pregunta 55: Marta Sanmiguel Pagola. Fisioterapeuta.
Asociacién Navarra contra la Fibrosis Quistica
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-
Sinceramente, para mi nunca

fue un problema el que Antonio

tuviera FQ”

M? Luz Santos,
mujer de Antonio Merino Munoz.
FQ 41 anos, Badajoz.

Me llamo M? Luzy mi marido Antonio tiene FQ.

Nos conocimos a los 11 afos cuando una amiga en comin
nos presenté. Poco después empezamos a salir en la misma pan-
dilla y con 15 afos ya éramos pareja. Poco a poco fui conocien-
do cosas de su viday, por tanto, de la Fibrosis Quistica. En reali-
dad yo no supe el alcance de la FQ en un principio, sino que él
me fue contando poco a poco todo lo que conllevaba a medida

que nuestra relacién se hacia més profunda.

Sinceramente, para mi nunca fue un problema el que Anto-
nio tuviera FQ. Nosotros, como pareja, tenemos nuestros aH’oSy

bajos, pero como cualquier pareja. Siempre he creido que




Preguntas sobre Fibrosis Quistica Capitulo

cuando te enamoras de una persona la quieres como es. Siem-

Me gusta una chica,

pre he tratado de estar a su lado cuando me ha necesitado; y
también, con el tiempo, he aprendido a dejarle el espacio que ¢qué 1,1090?
en ocasiones necesita. Pues la realidad es que la FQ tiene sus

altibajos.

Los Sltimos meses antes del trasplante su situacién era més
dificil, tosia mucho, tenia muchos mocos, se cansaba, ya
sabéis... pero nos fuimos adaptando a esas circunstancias con
mucha paciencia hasta que llegé el momento de su trasplante
con 25 aRos. A partir de ahi hubo un cambio radical para bien,
pero también con sus dificultades. Antonio tuvo un rechazo
agudo al mes del trasplante del que se recuperé felizmente gra-
cias ala medicina y, cmo no, a su constancia y esfuerzo diario.

A mi modo de ver eso es fundamental en estos casos.

Ya han pasado 15 afhos de su trasplante y, con sus més y sus
menos, ahi sigue luchando dia a dia. Antonio y los/as chicos/as
con Fibrosis Quistica son para mi un ejemplo de lucha constan-
te ante las dificultades. Me han ensefado cémo hay que nor-
malizar lo més posible la vida para evitar sufrimientos innecesa-

rios. Y aunque esto a veces no es nada fécil, yo pienso que es la

me)or forma de afrontar la vida. Hay que pensar siempre en
positive, aunque siendo realista, de otra manera estariamos

hablando de una uvtopia.

Lo primero, perder el miedo y creer que uno tiene algo que ofre-
cer. Y después depende, expongamos dos situaciones, en
ambas hay que procurar ir atractivo y ser divertido. Las perso-
nas que se ponen muy trascendentes y serias impresionan pero

asustan, ya tendras tiempo de demostrar cosas.

s
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a Sila conoces y estas en un grupo proximo a ella, procura
ponerte a su lado y enterarte de qué le gusta y a partir de
ahi, pues a procurar satisfacer sus gustos, musica para su
MP3, pelis, bolos, piscina, paseo, deberes escolares, tien-
das, baile...

b No la conoces, tienes que intentar coincidir en alguna activi-
dad que te aproxime y darle cancha para poder hablarle y
aplicas a). Si esto no es posible, también la puedes sorpren-
der con unos bombones y decirle: “seguro que eres mas
extraordinaria que estos bombones, me gustaria conocerte”,
u otro detalle y decirle: “me das la oportunidad de hablar
contigo, me caes muy bien, me pareces muy interesante”,
etc.

dCémo le cligo a mi novio

que tengo FQ?

Hay que buscar el momento y le debes decir de una forma clara
que tienes una enfermedad crénica llamada FQ y que consiste
en... Para entender la enfermedad es importante hablar de ella
con normalidad y buscando un término medio, pues si la pareja
consume mucho tiempo hablando de la enfermedad es un pro-
blema, pero si nunca habla de ella también es un problema.

No dejes de pedirle ayuda, que te acompafie a las citas de tu
médico, que pueda escuchar directamente lo que dice el médi-
co. Es fundamental para tu pareja entender lo que te ocurre y
poder participar activamente en el cuidado de tu salud. Os ayu-
dara a afrontarlo en pareja y a convivir con la FQ.

Capitulo

cQué puedo hacer para
no molestar a mi pareja s
por la noche tengo
mucha tos?

Un consejo primordial para responderte seria hacer mucha fisio-
terapia por la mafiana y por la noche antes de acostarte para
que el exceso de moco no te despierte por tos.

Pero hay otras muchas cosas que se pueden hacer, como beber
mucha agua y llevarte un vaso a la mesita de noche por si te
despiertas y elevar la parte de la cabeza de tu colchén con uno
o dos cojines cuando estés con sobreinfeccion (no ponerlas
debajo de tu cabeza, ya que podria fastidiarte las cervicales).

Otro método para controlar la tos es respirar rapido pero con
poco aire, a través de la nariz. Denominamos a esto jadeo nasal,
con ello controlas mas facilmente la tos y te da tiempo para recu-
perarte, incorporarte o salir al bafo sin despertar a tu pareja.

Recuerda que la tos es un atentado pulmonar y que su funcion
no es sacar el moco, sino protegerte de objetos extrafios que
entran en la via aérea. El moco, para ti, no es precisamente
extrafio, asi que el mecanismo por el que debes sacarlo es la
fisioterapia respiratoria.
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Cuando estoy con mi

pareja me da verguenza

sudar tanto dpor qué por

las noches, especialmente

en verano, se suda tanto?

Se suda mas cuando uno esta nervioso o angustiado, sobre
todo si es timido, esto es normal cuando hace mucho calor, pero
vamos a separar conceptos.

a

La hiperhidrosis o produccién excesiva de sudor es penoso
para quien tiene el problema. La padecen una de cada
10.000 personas y por lo general se manifiesta ya en la
infancia y persiste casi siempre durante toda la vida. En la
mitad de los casos hay un factor desencadenante, por lo
general de tipo emocional, aunque también puede generarlo
el calor, el ejercicio fisico o la alimentacion. La hiperhidrosis
localizada desaparece por la noche, se trata de diversos
modos y puedes acudir a tu médico. Este no parece ser tu
caso.

Sudar de noche es normal si estas en ambientes con mucho
calor, procura estar mas fresco. Y sobre todo, debes saber
que la personas que sudan tanto necesitan ser mas cuida-
dosos que los demas con la higiene, porque podria ser des-
agradable el olor y éste es muy importante en las relaciones
de pareja.

Capitulo

dPueden tener una rela-
cién sentimental/fisica
dos personas con FQY

Claro que si, para tenerla se tendran que atraer y gustar. Puede
gue tengan que ser mas cuidadosos en las relaciones fisicas
para no coger mas infecciones.

d.Cémo Puedo ampliar la
informacién sobre sexva-

lidad y FQ?

Léete nuestro manual “Hablemos de sexo”, editado por la Fede-
racion Espafiola de FQ, porque no hay casi nada escrito al res-
pecto. Son los FQ los que tienen que escribir sobre si mismos
para ayudar a otros. También puedes leer sobre sexualidad en
general, ya que algunos de los problemas y dudas que tengas
son comunes a los demas jévenes de la sociedad, no son pro-
pios de la FQ, y muchos son mitos.

EFS
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& Cudndo puedo tomar & Cémo puedo organizar-
anﬁcancepﬁVos;J lo todo para que me dé
tiempo a vivir, hacer

fisioterapia, antibiotera-
Cuando tengas relaciones sexuales con una persona estable y . . . .
no quieras tener bebés. Otra cuestion es utilizar prevencion fren- P | a) Vi Cl a Cl 1aria... ?
te a las infecciones de transmisién sexual. Para aprender mas
Iéete el manual “Hablemos de sexo”, editado por la Federacion

Espafola de FQ, te explicamos todo esto en el capitulo 3. L, .
Una buena organizacion es la clave para que puedas conciliar

todos los aspectos de tu dia a dia. Una opcién seria diseiar un
plan de accion; dibuja una tabla con dos columnas, en una escri-
bes qué haces cada dia de la semana y a qué hora desde que te
despiertas y comienza el dia, hasta que termina y te vas a la
cama, y en la otra, qué tratamiento debes llevar a cabo diaria-
mente y cuanto tiempo necesitas para ello. Una vez tengas las
dos columnas escritas, debes unirlas en una sola. Puede que
algunos dias tengas que priorizar y diferenciar lo mas importan-
te de lo menos importante.

Para ir integrando este plan de accion en tu rutina diaria, coloca
esta tabla en tu agenda, en el frigo o en tu habitacion, quizas te
cueste un poco al principio, pero veras como al final ni te daras
cuenta de que la sigues.

SALUD SEXUAL, ANTICONCEPTIVR ¥ REPRODUCTIVA 1A HH :
S GRS IDNENEE £ ETRReRIR GUTarinh También, para faC|I|tar_tus momgntos de tratamlento,'pl_Jedes
colocar todo lo necesario en un mismo lugar, te ahorrara tiempo
a la hora de realizarlo.
5‘5{:{%2 Y recuerda que hay tiempo para todo, solo tienes que saber

aprovechar cada momento y asi poder conciliar todos los aspec-
tos de tu vida.

EEE
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Cuvando hago mi vida,
todo el mundo me dice lo

que tengo que hacer.
& No se dan cuenta que
bastante Tengo yo?

Capitulo

Es importante comprender que la enfermedad es seria; si no lo
crees, nunca te sentiras motivado para manejar eficazmente tu
enfermedad.

Manejar la FQ supone elegir opciones en tu estilo de vida y
hacer los tratamientos médicos prescritos para estar lo mas
saludable posible.

También es responsabilidad tuya pedir ayuda cuando la necesi-
tes para lidiar con tu enfermedad. Este apoyo puede provenir de
tu pareja, de tus amigos, de la familia, de un grupo de personas
con FQ o bien de profesionales.

Manejo personal de la enfermedad significa que tu te responsa-
bilices de hacer lo que es necesario para llevar tu enfermedad
de una manera eficaz. De esta forma, evitaras que todo el
mundo te diga lo que tienes que hacer.

& Cuédndo debo ir expli-
cando a mi hijo lo que es
bueno o malo para su
enfermedad en relacién a
la sexvalidad? ¢ Serfa
me)or que se lo dijese el
neumélogo?

Los médicos, hasta el momento, no tienen formacién en materia
sexual, porque no se aporta en las licenciaturas médicas, a no

ETa
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ser que hayan cursado un master. Las escuelas no suelen tam-
poco impartir estas materias. Lo que es malo en sexo para tu
hijo/a con FQ, es lo mismo que lo que es malo para cualquier
persona sana, entre otras cosas, que abusen de él, que cambien
sexo por amor, que crea que si hace de todo va a conseguir que
le amen, es decir, que no sepa donde estan sus limites de respe-
to para él y los demas. Creo que esto no se lo va a ensefar el
neumologo.

RESPUESTAS DEL CAPITULO 7

Preguntas 61, 64, 65, 66, 67 y 70: Dra. Carmen Lopez
Sosa. Médica sexodloga. Profa. Departamento Obstetricia y
Ginecologia. Facultad de Medicina. Universidad de Sala-

manca.

Preguntas 62 y 69: Anna Poggio Morata. Psicéloga. Aso-
ciacion Andaluza de Fibrosis Quistica.

Pregunta 63: Ketty Ruiz Lopez. Fisioterapeuta de la Aso-
ciacion Balear de Fibrosis Quistica.

Pregunta 68: Angeles Fernandez Cadenas. Fisioterapeu-
ta. Asociacion Murciana de FQ.




esde pequefa, como todos los niRos, eran mil las pro-
fesiones a las que me queria dedicar. Las que yo
elegi eran: militar, médico, fisioterapeuta y maes-
tra, pero la vocacién que perduré fue la de maestra, por tradi-
cién familiar. Mis padres respiraron cuando escogi esa carrera

y no las otras.

Cursé la carrera de Magisterio en Educacién Especial y dis-
fruté esos anos més que los catorce anteriores de colegio eins-
tituto.

Al terminar, pensando que mi siguiente destino era la larga
cola del paro, me dedique’ a hacer cursos intensivos relaciona-
dos con el mundo de la discapacidad, ya que en mis précticas

de tercero decidi que queria trabajar en eso.
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Tuve suerte, mucha suverte, pues en mi camino se cruzé
AMICA, una asociacién de Cantabria dedicada al mundo de la
discapacidad. Recibi su llamada el mismo dia que llegaba de un

campamento donde fui monitora y reafirmé mivocacién.

Dos dias después comencé unas practicas en AMICA.Y tres
meses después ya estaba ocupando una plaza de educadora en
un centro de dia para personas con daho cerebral. Desde el
principio yo informé a misjefesy a mis compaheros de que tenia

FQ.

La mayoria de las personas que acudian al centro de mi tra-
bajo utilizaban silla de ruedas para desplazarse y por ello, una
de mis labores era ayudarles en los desplazamientos al bafo, a
las camillas o a las colchonetas. En un principio no me suponia
gran esfuerzo, pero con el tiempo, este trabajo empezd a ser

incompatible con mi Fibrosis Quistica.

Ante esta situacién, me ofrecieron formar parte de un pro-
yecto que se estaba gestando y que se llamaba GEMA (Gene-
rando Empleo en Medio /‘\mbien‘f‘e). Yo erala terapeuta y for-
maba a personas con discapacidad o en sitvacién de riesgo,
para mejorar su sitvacién laboral. Tuve que reducir la jornada
a seis horas de trabajo pero me ofrecieron todas las facilidades

para adaptar mi horario.

Después de dos anos el proyecto finalizé y me ubicaron en un
aula de formacién en una planta de reciclaje que tiene la aso-

ciacién en un poln’gono industrial de Santander. Volvi a ampliar

la jornada a ocho horas. El ambiente del poligono era perjudi-
cial para mi. La saturacién de oxigeno me habia bajado, asi que

el médico me aconse)é cambiar de trabajo.

Cada vez que tenia dificultades, me ayudaban a encontrar
un puesto més adecuado a mis limitaciones, porque estaba
claro que la FQ avanzaba y cada vez tenia més dificultades.
No podia hacer esfuerzos, estar en sitios cargados o acercarme

a focos de infeccién.

Mi siguiente puesto fue de terapeuta en un centro de dia
para personas con discapacidad psiquica. El lugar era ideal
para mi: una casa con )ardin, mucha actividad al aire libre,
poco esfuerzo fisico... y reduje de nuevo la jornada laboral a

seis horas.

Irremediablemente la enfermedad avanzaba y las ba)as
cada vez eran més frecuentes. Hasta que en 2008 cogi una

baja que derivé en una Incapacidad Absoluta Permanente.

En estos diez aros he aprendido mucho, tanto de los profe-
sionales como de los usuarios con los que he trabajado. Soy una
persona muy afortunada porque a pesar de haber 'h'aba_)ado

pocos anos, desempené la labor que més me gustaba.




Preguntas sobre Fibrosis Quistica

Segun particularidades de cada persona, algunos trabajos nos
van mejor que otros.

En general, la rigidez horaria, las jornadas que no acaban nunca
y los espacios que influyen negativamente en nuestros pulmo-
nes (humos, polvo, metales pesados, riesgo elevado de conta-
gio de infecciones respiratorias, temperaturas muy altas o muy
bajas) son caracteristicas a tener en cuenta para evitar en la
eleccién de nuestra profesion.

Esta gestion se lleva a cabo en los Centros Base de Atencion a
Personas con Discapacidad. Para ello tienes que realizar una
solicitud en el centro que te corresponda segun tu domicilio,
acompafandola de informes médicos lo mas completos posibles
(donde se aprecie la evolucion de la enfermedad, los distintos
organos afectados, espirometrias y la medicacion actual) e infor-
mes psicolégicos y sociales, si es el caso. Una vez recogida
toda la informacidn, te citaran para la valoraciéon con un equipo
multidisciplinar que, con la documentacién enviada y la informa-
cion que tu aportes de cémo afecta tu enfermedad a tu vida dia-
ria, emitirdn una resolucion donde se establece el grado de dis-
capacidad que tienes. En cualquier asociacion de FQ pueden
informarte del centro que te corresponde y, segun tu caso, qué
informes son los mas adecuados para enviar, asi como aseso-
rarte sobre qué informacion dar en el tribunal de evaluacion.
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Esta situacion esta gestionada y vigilada por la Seguridad
Social y sus inspectores médicos. La incapacidad temporal
(cuando se esta de baja por enfermedad comun, que es el caso
de las bajas en FQ) se puede mantener durante un afo. Se
entiende como periodo de baja aquel durante el cual estas
manteniendo un tratamiento médico y se computan, como peri-
odo de la misma baja, las recaidas y los periodos de
observacion por la misma causa que no superen

180 dias entre cada
: T : ; tiempo se puede
fibrosisquistica.mforos.co caib.es/govern/organigrams,
i . vgmwgg,,do?lang:es@”coduozg 349 / establecer una
prorroga de 6
www.s_eg-sﬁai:es/lmemetﬁl/ www.gobiernodecanarias.org/ Meses Mas
Tosmling = g : bienestarsocial/ (pudiéndose
pensmndelnca.pa.elda%982/mdex.h‘r.m o ) ampliar 6 meses
WWW.SeI’VlCIOSSOCHJGBC&Dt&bPia.c)rg mas, es decir,
www.discapnet.es _ un afio de pro-
www.jcyl.es rroga) si existe
www.bsocial.gva.es nmigracionclm. la posibilidad de
WWW. et ore que en este
www.ayto-humanesdemadrid.eg www.gencat.cal periodo se apli-
) que un trata-
www.juntadeandalucia.es/ Www.imserso.es miento que pro-
igualdadyblenestarsocial | duzcaelalta
WWW.juntacx.es médica y la
. . . . incorporacién a
www.asturias.es/ rww.mUurcia.es/serviciossociales tu puesto de tra-
bajo habitual.
Generalmente,
_ e al afio de baja,
o ! te envian una

carta para que

un inspector
meédico establezca si, en tu caso, puede aplicarse la prorroga

(de 6 6 12 meses) y, si no, pasarte a la situacion de invalidez.
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miento o a través de tu centro de salud, donde un equipo de
valoracion, formado por profesionales del ambito social y sanita-
rio pueden reconocerte un grado de discapacidad. Si dicho
grado es igual o superior al 33% puedes tener unos beneficios
en cuestion de salud, educacion, formacion ocupacional y
empleo, vivienda, exencion de impuestos, transportes, aparca-
miento y otras ayudas como prestacién familiar por hijo a cargo
con discapacidad, pension no contributiva por invalidez o ayuda
econdmica por nacimiento de hijo con discapacidad.

Existen distintos grados de incapacidad (incapacidad permanen-
te parcial, total, absoluta o gran invalidez).

La pension esta determinada por la base reguladora y el porcen-
taje que se aplica segun el grado de incapacidad.

Puedes trabajar cuando la incapacidad que te concedan sea
parcial (ocasiona al trabajador una disminucién en el rendimien-
to para dicha profesién) o total (inhabilita al trabajador a realizar
su profesion habitual pero puede dedicarse a otra distinta).

No puedes volver a trabajar si te dan una incapacidad absoluta o
de gran invalidez, ya que inhabilita al trabajador para toda profe-
sion u oficio.
Laura Esteban Romani. Trabajadora Social.
Federacion Espanola de Fibrosis Quistica.

Pilar Gonzalez Nieto. Trabajadora
social. Asociacion Madrilena contra la Fibrosis Quistica.

No existe ningun derecho econdmico legalmente reconocido por
el hecho de tener FQ. Begofa Majado Marquez. Trabajadora

Existe la posibilidad de solicitar un reconocimiento del grado de Social. Asociacién Extremena de Fibrosis Quistica.
discapacidad a través del servicio social de base de tu ayunta-

EE aldi




Capitulon

Voy al trasplante




Voy al trasplante

“CQué esperaba?
iAh, sil Vivie”

Mireia Poves Sanchez.
FQ 32 anos (Tx 2006), Zaragoza.

cabo dellegar a Valencia. Todo es muy extrafo. Me
invade una sensacién rara, una nueva etapa
comienza y no puedo pararla, me gusta, si, me

9us1‘a.

Ya esta, ya hemos firmado. Y ahora, é.que’? dQué hago
mientras espero? dHe de esperar sin mas? cCuédnto ﬁempo? 15

meses, ni mas ni menos.

No sé vosotros, pero la idea de esperar no me convencia
mucho, mds que nada porque no sabia bien qué tenia que espe-
rarysi lo que esperaba era bueno o no, o si simplemente lo que
esperaba... &qué esperaba? i Ah, sil Vivir, no por los siglos de los
siglos (lo de ser inmortal nunca estuvo en mis planes), pero s
sequir con mi vida. Asi que, resumiendo, sequi conociendo
gente, antibidticos, segui yendo a la universidad, playa, oxigeno,
Internet (fqué gran invento!), recaidas, este chico me gusta, te

regalamos un bonito intravenoso. .., nada que no sepdis.

MEFS
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iHuy! Me llaman... hospital, pruebas. .. tic... fac... tic... tac...

Otra vez serd (es lo que tiene ir en sequnda opcién).

He de reconocer que hacer turismo ya no resultaba tan
divertido. Y que sequir haciendo vida normal ya no resultaba

sencillo, ni tampoco esperanzador.

iOps! iiMe llaman!! Hospital, otra vez en sequnda opcién
(&%*$711), pruebas... Vaya, ésta tampoco es la mia, iqué le

vamos a hacer! Habrd que sequir esperando.

Qué cornplicado se estaba poniendo... é.Has‘f‘a cudndo?
dHasta cudndo he de esperar? Yo ya no puedo esperar mas y mi
cverpo tampoco, se agotay lo sé. Se agota al igual que mi espe-

ranza y mi ilusién. iLas serales no mienten!

Suena el mévil. Me dicen que la definitiva, que esta vez s
que si (pu‘F... é.esperan que me lo crea?). Vale, voy al hospital.
Mds de lo mismo, a esperar (paravariar...) iAnda! iQue ésta es
la buena! Que se me va a salir el corazén y la adrenalinay la

“no sé que’” por no sé dénde... pero... ilimenudo subidén!!l

Me duele todo, no puedo respirar ni medio bieny parezco un
arbolito de navidad decorado con todo lo que la enfermera
pillé por el camino. Esta sensacién no me gusta, no la conozco,
no la controlo, tengo miedo, mucho mds que antes, no sé respi-

rar, no sé toser... me encuentro fatal.

Bueno, parece que esto marcha, pero sigo insequra. Ya no

hay retorno. Todo es trabajo y traba)jo y mas trabajo. Bolitas

Voy al trasplante

arriba, bolitas abajo, pesas arriba, pesas abajo, bici, caminar,
cometr... No hay descanso, vuelta a empezar, tengo que recupe-
rarme lo mejor posible y depende principalmente de mi. Estoy
agotada, cansada del “no me toques’, cansada del “no comas

eso’; cansada de todo, pero debo sequir...

iiSi!! iGenial! Playa, sol y brisa, é.que’ maés puedo pedir? Esla
palmadita que necesitaba, es la palmadita de “chaval, lo estds
haciendo bien” y, oye, que me siento mds tranquila y menos
ansiosa de comerme el mundo. Mi mente vuela y planea... pla-
nea muchas cosas, tengo muchas cosas que terminar y otras
que empezar. Quiero comerme el mundo, iporque una vida es

poco para mi!

Reconozco que me entristece y me hace llorar esta situa-
cién, me encuentro “bien” y no puedo hacer lo que quiero. En
realidad, no estoy tan bien, estoy como a medio hornear, pero
necesito volar ya o esta c4rcel acabard conmigo. Bajén, bajo-
nazo. CQué puedo hacer? dMetas? dMini-metas? iEurekal

Mini-metas, aliaros conmigo, juntas saldremos adelante.

Ya han pasado 4 afos, a cada cual més répido que el ante-
rior. &Mi vida ahora? Como cualquiera. Traba)o, pare)a, casa,
estudios... Poco tiempo y mucha vida. iAh! Y no olvidar el
pasado, ain sigo mirando mi foto en cuidados intensivos. Ese es

mi punto de par‘!’ida yjamés ha de ser el punto al que retorne.

EEE
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dDénde se realizan los
Trasplanfes?

En Espania existen siete centros con programa de trasplante pul-
monar, que trabajan en estrecha colaboracion, y estan coordina-
dos por la Organizacion Nacional de Trasplantes (ONT). Estos
hospitales son: Hospital Juan Canalejo en A Coruna, Hospital
Universitario la Fe en Valencia, Hospital Marqués de Valdecilla
en Santander, Hospitales Puerta de Hierro y Doce de Octubre en
Madrid, Hospital Reina Sofia en Cérdoba y Hospital Vall d’'He-
brén en Barcelona.

Existen recientes guias internacionales, locales y un manual de
procedimiento del trasplantado de la Sociedad Espanola de
Patologia Respiratoria (SEPAR), que ayudan a la unificacion de
criterios entre las diferentes unidades del Estado. Las indicacio-
nes, contraindicaciones y manejo de estas personas son simila-
res entre los diferentes grupos. No obstante cada programa
tiene peculiaridades propias que se basan en la experiencia pro-
pia adquirida en los mas de 20 anos del trasplante en Espafia.

Al menos existen dos reuniones nacionales a las que asisten
representantes de todos los grupos de trasplante: una de carac-
ter eminentemente cientifico y otra en la que se debaten aspec-
tos organizativos.

En general, la persona con FQ es trasplantada en su comunidad
si existe programa pulmonar o en el mas proximo a su lugar de
residencia.

Voy al trasplante n

AQué prioridades se
establecen para el lugar
que ocupas en una lista

de frasplan’re?

No existen prioridades consensuadas en Espana. El receptor se
elige por compatibilidad de grupo sanguineo y tamano. Es decir,
ante igualdad de estas variables y similar gravedad, se escoge
el mas antiguo en lista de espera. En otros paises el orden de
distribucion en la lista de espera va en funcién de la gravedad,
escalando puestos los mas graves. En cambio en los progra-
mas espafoles existe lo que llamamos preferencia interna y
cédigo cero. La preferencia interna se aplica a aquellas perso-
nas ya en lista, que se deterioran y se presupone que en breve
van a ingresar en la UCI o fallecer, en estos casos se prioriza la
donacién para ellas. El cédigo cero supone que la persona ya
en lista entra en situacion critica, y es ventilado con respiracién
asistida. En estos casos de emergencia extrema, se tiene priori-
dad para recibir el primer donante de todo el Estado espafiol
que le sea compatible.
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cTodas las personas con
FQ acaban llevando oxi-
9eno? cY las que llevan
oxigeno, acaban siendo
frasp]anfadas?

La necesidad de oxigenoterapia se plantea en personas que no
consiguen mantener un adecuado nivel de oxigeno en sangre.
Esto se denomina insuficiencia respiratoria y es independiente
de que la enfermedad respiratoria de base sea la FQ u otra.

La necesidad de oxigeno es comun a la mayoria de las perso-
nas con FQ avanzada que necesitan un trasplante pulmonar,
pero no es el Unico criterio para indicar el trasplante. Hay perso-
nas con FQ que aun no requieren oxigeno y pueden tener indi-
cacion de trasplante. Por ejemplo, si sufre agudizaciones gra-
ves o complicaciones como hemoptisis que amenazan la vida.

Por lo general, las personas con FQ que necesitan oxigeno
deberian ser consideradas para el trasplante. Desgraciadamen-
te, no todas llegaran a trasplantarse, por distintas causas: por-
que su médico no ha considerado esta opcién de tratamiento,
porque la persona no acepta el trasplante o porque tiene otras
enfermedades que lo contraindican, por ejemplo enfermedades
neurolégicas graves o fallo de érganos distintos al pulmon.
Incluso en estos casos se puede contemplar el trasplante com-
binado de pulmones y otros 6rganos: corazon, higado o rifiones.

Voy al trasplante n

< Qué esperanza de vida
tiene una persona con un

Trasplanfe?

El trasplante pulmonar se realiza cuando se prevé que ofrece a
la persona en cuestién mas probabilidades de vivir y con mejor
calidad de vida que si no fuese trasplantada. Actualmente la
esperanza de vida media tras el trasplante pulmonar es de 5,3
afnos y es mayor en los que se trasplantan mas jovenes (entre
16 y 49 anos) y con Fibrosis Quistica. En ellos, la esperanza de
vida media es de 7,1 anos y tienen mas probabilidades de vivir
5y 12 afos después del trasplante.

Este tratamiento ofrece mayor esperanza de vida y con mejor
calidad a largo plazo. La mayoria (mas del 80%) de las perso-
nas que viven 10 afios después del trasplante no tienen limita-
ciones en su actividad fisica y puntuan su calidad de vida por
encima del 80 (en una escala donde 0 es muy mala calidad de
vida y 100 la mejor calidad de vida posible). Ademas, un tercio
de estas personas se mantienen activas laboralmente 5 afos
después de haber sido trasplantados.

Desde que se iniciaron los trasplantes pulmonares a finales de
los afos 80 del siglo pasado, observamos mejores resultados
en cada década, gracias a la mayor experiencia y a los avances
meédicos. Por lo que es de prever que estos resultados sigan
mejorando con el paso del tiempo.

s
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dQué precauciones debo
tener el primer afo de

‘I‘rasplanfe?

Durante el primer afio postrasplante pulmonar es relativamente
frecuente la aparicién de complicaciones como infecciones
tanto bacterianas como viricas y el rechazo pulmonar. Para ello
aplicamos pautas de profilaxis exclusivas, asi como la vigilancia
de determinadas enfermedades frecuentes en trasplantados por
FQ.

Se debe evitar el contacto con personas colonizadas por gérme-
nes multirresistentes (basicamente B. cepacia, Staphylococcus
Aureus meticilin resistente), y llevar las profilaxis antibacteria-
nas y antifungicas prescritas.

No son recomendables los ambientes contaminados de humos,
la proximidad a personas que presenten infecciones respirato-
rias o el contacto con recién vacunados con virus vivos o ate-
nuados. Ante situaciones de duda es mejor utilizar mascarilla y
por supuesto, el lavado frecuente de manos. Extremar medidas
de higiene alimentaria (cuidado con las ensaladas y carnes cru-
das), llevar habitos dietéticos sanos, hacer deporte y evitar
engordar.

Los animales domésticos no son recomendables. No obstante,
si ya estaban en la familia se debera evitar el contacto con flui-
dos y deyecciones de la mascota.

El calendario vacunal e incorporacion al colegio o trabajo no se
recomienda antes de los 6 meses post-trasplante, pero siempre
se decidira, segun su evolucion, por el equipo médico que le
atiende.

Voy al trasplante

dQué hagoy qué solu-
ciones tengo ante el
rechazo del Trasplanfe?

Se conoce como rechazo a la reaccion que el sistema inmunita-
rio establece contra un 6rgano trasplantado, en este caso el pul-
mon. De hecho, el sistema inmunitario o, lo que es lo mismo, el
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sistema defensivo que cada uno tenemos esta encargado de
neutralizar cualquier material extrafio que penetre en nuestro
organismo y no es capaz de distinguir como algo bueno el érga-
no trasplantado. Sin embargo, en los ultimos 50 afos y, espe-
cialmente en los ultimos 30, se han desarrollado medicinas que
son capaces de “calmar” al sistema inmunitario para evitar que
sobreactue sobre el pulmén implantado. Estas medicinas han
tenido mucho éxito pero, a pesar de todo, una de cada dos o
tres personas que lleva un pulmoén trasplantado presenta algun
ataque intenso de su sistema inmunitario contra el pulmén, es la
reaccion de rechazo agudo. Después de treinta afios de tras-
plante ya sabemos que esta situacion suele responder bien al
tratamiento y desaparecer con relativa facilidad. Por lo tanto,
conviene no desanimarse por saber que, posiblemente, una per-
sona que reciba un pulmén puede presentar un rechazo agudo.
Lo mas probable es que responda muy bien al tratamiento y que
supere el problema sin mas dificultades.

Otro tema algo mas preocupante es el desarrollo de rechazo
crénico. Esta es una reaccién mucho mas silenciosa en la que
se ve como el pulmdn va deteriorandose lenta y progresivamen-
te. Esto se suele diagnosticar viendo que los valores de la espi-
rometria van disminuyendo. Realmente, hoy sabemos muchas
mas cosas de este complejo proceso y lo sabemos prevenir
mucho mejor que hace sélo unos pocos afos. La mejor preven-
cion es tomar siempre la medicacion inmunosupresora y profila-
xis antinfecciosa que todas estas personas llevan. Hay que con-
trolar la espirometria y hacer que ésta sea valorada por los
médicos de trasplante para diagnosticar precozmente y prevenir
esta complicacion.

Voy al trasplante n

dMe Pueden Trasplanfar
més de una vez?

El retrasplante pulmonar es una opcién terapéutica en los casos
en los que el primer trasplante fracasa, lo que en la mayoria de
los casos se debe a la aparicién de rechazo crénico.

Es importante que el candidato a un retrasplante pulmonar sea
minuciosamente evaluado, de forma similar a como se hizo para
el primer trasplante, con la finalidad de identificar la presencia
de posibles contraindicaciones que impidan la posibilidad de
realizarlo por segunda vez.

Se debe tener presente que los resultados a corto y medio plazo
de este segundo trasplante no son tan satisfactorios como los
del primero.

&Despue’s de trasplantar-
me sigo teniendo FQ?

Por supuesto.

El trasplante pulmonar (TxP) pretende corregir los efectos de la
FQ en el pulmén cuando éstos se constituyen en el factor limi-
tante en la supervivencia. La FQ es una enfermedad multisisté-
mica, lo que implica una afectacion, en mayor o menor medida,
de otros érganos o estructuras del cuerpo humano ajenos al pul-
mon. Entre ellas cabe destacar la sinupatia crénica, la insufi-
ciencia pancreatica exocrina y endocrina (diabetes), la osteopo-
rosis, la hepatopatia y el reflujo gastroesofagico. Cuando una

e
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persona con FQ con manifestaciones extrapulmonares es some-
tido a TxP pueden ocurrir tres circunstancias:

1) que éstas no se modifiquen
2) que el TxP las empeore o

3) que provoquen una disminucién en la viabilidad del 6rgano
y en la supervivencia de la persona trasplantada.

Lo mas frecuente es que sucedan estos dos ultimos supuestos.
La FQ no recidiva en el pulmén trasplantado, pero pueden apa-
recer bronquiectasias como fruto del rechazo del injerto con un
comportamiento similar a las presentes previas al TxP.

Teniendo en cuenta estas premisas, tras el TxP se deben seguir
controles en su unidad multidisciplinar de FQ, afadiendo a su
tratamiento habitual los farmacos o cuidados indicados especifi-
camente por los médicos de la unidad de trasplante.

dPuede tener una perso-
na trasplantada una rela-

cién sentimental / fisica
con otra persona que

tenga FQ?Y

Una persona trasplantada puede y debe, si asi lo desea, tener
una relacién plena, sentimental, fisica y sexual, con otra perso-
na, tenga o no Fibrosis Quistica, para su pleno desarrollo
humano.

Voy al trasplante n

Sin embargo, es necesario puntualizar ciertos aspectos relacio-
nados con el riesgo de la enfermedad y con los riesgos del
embarazo.

Se deben evitar los riesgos de transmision de enfermedades,
como es evidente para cualquier tipo de relacion.

Se deben valorar los riesgos del embarazo en el supuesto de
que la persona trasplantada sea mujer, en este caso la literatura
medica desaconseja el embarazo por los riesgos potenciales
tanto para el feto como para la madre trasplantada, que incluyen
la pérdida de funcién del pulmén trasplantado. Se han dado
casos de embarazo sin complicaciones y nuestra experiencia
personal esta en esta linea, aunque no hay que menospreciar
los potenciales riesgos y debe ser la propia mujer trasplantada,
en primer lugar, su familia, en segundo lugar, y el equipo médico,
en tercero, quienes determinen la posibilidad de llevar a cabo
dicho embarazo. Nunca debe realizarse un embarazo no progra-
mado y nunca en los primeros afios postrasplante.

Debe valorarse el riesgo anadido de transmision de FQ si ade-
mas es portadora.

Si el trasplantado es hombre, el riesgo del embarazo en una per-
sona con FQ es similar al de cualquier otra persona con FQ y se
debe valorar el consejo genético y diferir el embarazo hasta que
las dosis de inmunosupresores de la pareja sean lo mas bajas
posible.
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“El papel del acomparante es

de gran imporfancia”

David Macias,
marido de Nerea Argés Mascariano
(FQ 31 anos), Santander.

e gustaria dedicar estas palabras a mi esposa

M Nerea, por el valor y la entereza con el que siempre

ha afrontado esta dura enfermedad, aferrdndose

a unas inmensas ganas de viviry a las unidades de FQ y cirugia

torécica del Hospital la fe de Valencia, a los que les estaré

eternamente agradecido por la atencidn recibida por su parte.

El papel del acompanante es de gran importancia, ya que es
necesario para dar todo el apoyo psicolégico posib]e y para

poder atender en todo momento a nuestro familiar.

Llegado el momento en que la persona con FQ ya forma
parte de la lista de espera para realizarle el trasplante pulmo-
nar, empieza una carrera con una cuenta atrés en la que hay

que tener claros una serie de conceptos.

Voy al trasplante

Es muy importante que tengamos encendidos las veinticua-
tro horas del dia los teléfonos, cuyos némeros se entregaron a
los médicos para ser avisados en el caso de que apareciera un

donante.

Hasta que recibamos la tan ansiada llamada hay que motivar
a nuestro familiar a que acuda todos los dias a la rehabilitacién
programada para mantenerle en las mejores condiciones fisicas
posibles para afrontar la dura intervencidn quirdrgica ala que
serd sometido. Hay ocasiones en las que el Gnimo es més elevado
y otras en la que no lo es tanto, sobre todo cuando aparecen
recaidas, pero para eso esté el acompafante, para mantener

esa ilusién y ofrecer toda la motivacién posible.

Una vez que nos han llamado y se ha realizado el trasplante,
hay que tener claro que viene una etapa muy exigente, ya que
la recuperacién es muy dura. Hay que ser tremendamente
escrupulosos con la higiene y la limpieza, ya que cualquier bac-
teria puede afectar gravemente a nuestro familiar. Es de gran
ayuda conocer toda la medicacién que tiene que tomar, para

poder tenerla controlada rigurosamente.

En esta etapa es cuando hay que ser mds pacientes ya que la
persona operada estd sufriendo mucho y al estar constante-
mente a su lado nos toca padecerlo a nosotros también. Con
esto no quiero asustar a nadie, pero hay que ser conscientes de
ello y ser fuertes porque después de todo este mal trago, puedo
asegurar que la vida nos cambiard por complei’o tanto a la per-

sona con FQ como al acompanante.

e
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Merece la pena pasar por todo esto, porque en mi caso puedo RESPU ESTAS D EL CA PfTU LO q

asegurar que mi mujer volvié a nacer y actualmente estd gua-
pisima y estupenda, disfrutando juntos de nuestra hija Paula.
Puedo asequrar que la satisfaccién de la meta conseguida, en
este caso el trasplante, hace olvidar las penas del camino. B Pregunta 76: Dr. Juan Pastor Guillem. Servicio de Cirugia

de Térax. Unidad de Trasplante Pulmonar y Fibrosis Quis-

POI’ (5H'IMO me 9051'0”/0 animar a ','Odaf IO$' Personas que se tica. HOSpitaI Universitario la Fe de Valencia.
encuentran en esta situacién que me ha tocado pasary decirles

que no se rindan nunca, que merece la pena luclaary sequir
adelante. B Pregunta 77: Dr. J. M. Borro Maté. Servicio de Cirugia de

Térax. Hospital Juan Canalejo. A Coruna.
Un fuerte abrazo y animo.

B Pregunta 78: Dr. Francisco Santos Luna. Servicio de Neu-
mologia. Unidad de Trasplante Pulmonar. Hospital Univer-
sitario Reina Sofia. Cérdoba.

B Pregunta 79: Dra. Alicia de Pablo Gafas. Servicio de Neu-
mologia. Unidad de Trasplante Pulmonar. Hospital 12 de
Octubre. Madrid.

B Pregunta 80: Dra. Amparo Solé Jover. Unidad de Tras-
plante Pulmonar y Fibrosis Quistica. Hospital Universitario
la Fe. Valencia.

e
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B Pregunta 81: Dr. Antonio Roman Broto. Servicio de Neu-
mologia. Unidad de Trasplante Pulmonar. Hospital Vall
d’Hebroén. Barcelona.

B Pregunta 82: Dra. Maite Lazaro y Piedad Ussetti. Servicio
de Neumologia. Unidad de Trasplante Pulmonar. Hospital
Puerta de Hierro. Madrid.

B Pregunta 83: Dr. José Manuel Vaquero. Servicio de Neu-
mologia. Unidad de Trasplante Pulmonar. Hospital Univer-
sitario Reina Sofia. Cérdoba.

B Pregunta 84: Dr. Felipe Zurbano Gofi. Servicio de Neu-
mologia. Unidad de Trasplante Pulmonar. Hospital Mar-
qués de Valdecilla. Santander.
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“Pedimos conse)o 9ené1’ico enla uni-
dad de FQ... La buena noticia ”ego’ en
el mes de marzo del 2008. Estébamos

embaraZQClos."

Eva Lorenzo Guillén.
FQ 35 anos, Murcia.

i aventura comienza cuando en el verano del aho

M 2007 me caso con el que es ahora mi marido,
Juanma. Ese ano estuvo lleno de emociones fuer-

tes, tuve dos recaidas muy importantes, una en abril y la otra en
septiembre de ese afo. Esas recaidas marcaron un antesy un
después en mivida con FQ ademds de mi fantéstica boda, que
la hicimos coincidir con mi cumpleanos, 07/07/2007. Yo cum-
plia por entonces i31 ahitos!, asi que vivi un cdmulo de cambios,

sensacionesy emociones fuertes durante todo ese ano.

Bueno, por aquella época, medio recuperada de la Gltima

exacerbacién, decidi aventurarme y tener nuevos retos, retos

i
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impuestos mas all4 de lo que es cuidarse dia a dia con una
recaida de FQ, que ya es mds que bastante, pero... tenia la
necesidad de intentar ser una persona "lo mds normal posible", y
por supuesto realizarme como mujer, como mama... era una

espinita que tenia desde pequena... ”egar a ser mama.

Pedimos consejo genético en la unidad de FQ de la Arrixaca
en Murcia, para valorar la posibilidad de tener un bebé con FQ.
Ast que mediante una extraccién de sangre de Juanma y unos
meses de espera, vimos que no teniamos problema de que nues-
tros hijos tuvieran FQ y fuimos a la unidad de FQ de neumolo-
9|'a de la Arrixaca para valorar mi capacidad pulmonary mi
estado en 9enera| hasta entonces. Asi que la aventura comen-

26 a principio de aho.

La buena noticia llegé en el mes de marzo de 2008, est4ba-
mos embarazados... [Ufff! [Explosién de emociones, de sensa-
ciones, de alegria, de miedos, de incertidumbres...I Como cual-
quier mamé. Asi que decidi que lo mejor era llevarlo al dia y,
poco a poco, fueron pasando los meses y el embarazo iba per-
fecto. Me atendieron tanto en el Hospital de Alicante como en
la Arrixaca de Murcia en el servicio de alto riesgo (consulta de
embarazo). Veia al bebe cada mes, cémo iba creciendo dentro
de mi, acudia a las revisiones de las consultas para ver también
mi estado, y bueno, la verdad es que fueron muchas consultas,
pero todas ellas aunque muy cansadas, siempre eran satisfac-

torias, porque itodo iba bien!

El circulo de la vida

Sequia el embarazo, como el de cualquier otra mamé, y eso
me hacia sentirme muy bien. Acudi a clases de preparacién al
parto y mi mayor logro, aunque suene mal, era ver que, a pesar
de que las clases de ejercicio fisico eran tremendamente fuer-
tes, iyo aguantaba durante una hora, como una més! Eincluso a
veces isuperaba a futuras mamas sin tener ninguna patologia
respiratorial iEraincreible! iMis ganas de ser mama podian con
esoycon todo! Nunca me tomé un inhalador de mas para poder
aguantar (algo que se Puede hacer perfecfamenfe puesto que
muchas mamds asméticas tienen que tomarlo y no pasa nada),

pero yo no lo necesité.

Sequi un consejo que me dio la psicéloga de la Asociacién de
FQ de Murcia: escribir todo aquello que me iba pasando. Y asi
hice, escribi, y le escribi a mi pequeio, desde que me quedé
embarazada hasta poco después de nacer. Me alegro de haber-

lo hecho, fporque me motivaba a sequir adelante!

Pablo nacié el 18 de noviembre de 2008. De lo grandote que
era no pudo colocarse bien, venia de nalgas, asi que me progra-
maron una cesdrea en la semana 38. Esa fue mi espinita en ese
embarazo, queria haber llegado hasta el final por mi misma y
saber si era capaz o no de afrontar el parto, pero... la naturale-
za fue asi conmigo y no pudo ser. Nacié con 3.680 gr., todo un
grandullén. Los pediatras, al nacer, lo subieron a observacién
durante cuatro dias, aunque no tenia nada, pero mi historial y
sus pocas referencias de mamds con FQ hicieron que estuviera

en observacién esos dias.
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Yo subia a verle todos los dias e inicié la lactancia materna...
iUfff! Otra odisea, le di el pecho hasta casi los diez meses. Era
un precioso bebé. Con la lactanciasi que tomé medicacién pero

a él no le afectaba, asi que fenomenal.

Al poco de nacer, le hicimos la analitica correspondiente
para ver su genética y su test del sudor. Todo salié normal, es un

nifo portador, isano!

Actualmente tiene dos afos recién cumplidos. Es mi vida, mi
ilusién, mi deseo de sequir siempre adelante. Cuando estoy
regulary no me apetece o no tengo fuerzas de levantarme de la
cama, ahi esta él con su sonrisa, diciéndome: "amo mama"
(vamos mama). Y te prometo que adn con ldgrimas y fatiga el
cuerpo se pone en pie y camina. Es‘l‘oy sequra de que lo que
puede hacer é|l por mfi, no lo puede hacer nadie y es darme

fuerzas siempre para seguir adelante.

A veces, cuvando me da alguna crisis de tos, de esas que no
puedes parary él me ve... yo le sonrié para que no se asuste. Asi
que cuando él esté malito y tose, ilo primero que hace es
mirarme y sonreir! iPensard que forma parte del proceso de la

tos! L)eje.’ Esincreible.

Suelo tener cajas de paruelos desechables por toda la casa,
por si tengo tos, pues bien, él en cuanto me ve toser, sale
cortiendo a por una caja de pafuelos y me dice: "imamd,
mocos!", déndome la caja. (Eso no se lo ha ensefado nadie, iél

es asil).
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Actualmente estoy embarazada de 32 semanas, mi sequndo
embarazo. Puedo decir que este embarazo no es como el ante-
rior, aquel se vivié dia a dia, todo era nuevo, itodo eran sensa-
ciones a descubrir! Con el sequndo (es otro chico), ya voy mds
relajada, pasan las semanas més répido, se vive de diferente
manera. No tengo tanto tiempo para pensar qué puede pasar o
qué no, vivo cuidando de mi'y de mi pequeno. No tengo tantos
miedos, aunque esta vez si que he tenido una recaida a nivel
respiratorio, de la que afortunadamente estoy saliendo con
medicacidn y control por parte de los neumélogos y el ginecé-
logo. El bebé es muy activo, no para de moverse y eso me difi-
culta a veces poder respirar bien. Y es que cada embarazo es
diferente, con o sin FQ. Me queda poco, pero... queda lo peor,
engordar, y eso supone que comprima mds los pulmones... es lo
que peor llevo. Por lo demés, preparando su llegada, su ropita,
su cuna, su habitacién, con mucha ilusién, icomo cualquier

futura mamé!
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dPodemos quedamos
embarazadas las mujeres
con Fibrosis Quistica?

Si, aunque existe una disminucion de la fertilidad. Las secrecio-
nes del aparato genital en la mujer con Fibrosis Quistica son
mas espesas, lo que impide que los espermatozoides (célula
reproductora masculina) puedan llegar facilmente hasta el 6vulo
(célula reproductora femenina), actuando como un “método
barrera”, por lo cual puede ocurrir que se tarde mas en quedar-
se embarazada.

dTendriamos que progra-
mar los embarazos las
mu)eres con Fibrosis

Quistica?

Si, y es muy importante que asi se haga. En primer lugar hay
que preguntarle a vuestro medico si vuestra situacion respirato-
ria o nutricional os permitira llevar un embarazo sin que sea un
riesgo importante para vuestra salud. Si es asi, en segundo
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lugar habria que realizar a vuestra pareja un estudio genético de
las mutaciones de Fibrosis Quistica mas frecuentes de la pobla-
cion espanola y una vez se haya visto que no hay ninguna muta-
cién, es muy poco probable que se pueda tener un hijo con
Fibrosis Quistica. En tercer lugar, habria que revisar con vuestro
médico toda la medicacién y retirar o cambiar por otras aquellas
que estén contraindicadas o no recomendadas en el embarazo.
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dNecesitamos un sequi-
miento especial las mu)je-
res con Fibrosis Quistica
embarazadas?

Si, se debe hacer asi y, si es posible, en un servicio de obstetri-
cia donde tengan experiencia con personas con FQ o en unida-
des de embarazo de alto riesgo. Es importante establecer una
comunicacién fluida entre la unidad de Fibrosis Quistica y el
servicio de obstetricia. En la unidad de Fibrosis Quistica es
importante realizar seguimientos mas frecuentes de los habi-
tuales. Se ha de vigilar especialmente el estado nutricional y la
ganancia de peso, la diabetes (aumento del azucar en sangre),
los problemas digestivos, tanto al principio como al final del
embarazo, y la funciéon pulmonar que puede verse disminuida,
sobre todo al final del embarazo por el volumen que adquiere la
barriga.

dPodemos tener hijos los

88

varones con Fibrosis

Quistica?

Si, con la ayuda de algunas técnicas especiales.

Los varones con Fibrosis Quistica en el 98% de los casos, no
tienen espermatozoides (células reproductoras masculinas) en
su semen, lo que implica que no se podra fecundar al évulo

El circulo de la vida

(célula reproductora femenina) y posteriormente formar un
embrion. Ello no significa que no se produzcan espermatozoi-
des en los testiculos del varén con Fibrosis Quistica, sino que
éstos estan atrapados y no pueden salir al exterior de forma
espontanea con la eyaculacion. Para poder tener hijos, es preci-
so realizar unas técnicas que permitan extraer los espermato-
zoides mediante una biopsia o puncién-aspiracién testicular.
Posteriormente, éstos son congelados y se realizaran las técni-
cas de fecundacion in vitro.
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dCubre la sequridad
social el tratamiento de

fertilidad?

La respuesta es si. Valoran cada caso de forma individualizada
y si en el primer intento no ha habido fecundacion, el consejo
médico valora la posibilidad del segundo intento. Se hace la
prueba denominada DGP (Diagnéstico Genético Preimplanta-
cional) si se sospecha riesgo de FQ. Se siguen las mismas
pautas que en la fecundacion in vitro (estudio hormonal y eco-
grafias del sistema reproductor, estudio del esperma de la
pareja... para que no haya un problema afiadido que dificulte a
la hora de hacer el tratamiento (quistes, obstruccion en trom-
pa...).Tanto la DGP como la fecundacién in vitro las cubre la
Seguridad Social, aunque concretamente la DGP no en todas
las comunidades. La lista de espera es de una media de dos
afos aproximadamente y, una vez realizado el estudio genético
a la pareja, si ambos son portadores de algun gen de FQ, se
pide cita con el volante de genética para que la unidad de
reproduccion asistida te lleve el caso.

Cada caso debe aprobarse y tiene que pasar por un consejo
meédico y tiene que estar dentro de la “Ley de Reproduccion
Humana Asistida” en la que por ética y ley humana tiene que
haber una regulacion ("esta técnica se puede usar para la
deteccién de enfermedades hereditarias graves y aparicién
precoz y no susceptibles del tratamiento curativo postnatal con
arreglo de los conocimientos cientificos actuales”).

El circulo de la vida

jar para cuidar a mi laijo?

dDeberfa dejar de traba-

Siempre se tiene que intentar conciliar la vida laboral con la vida
familiar. Es cierto que muchas mujeres dejan el trabajo para cui-
dar de su hijo/a o se piden excedencias, reducciones de jorna-
das, etc. Hay que organizar y adaptarse a la nueva situacién,
con la ayuda de apoyos familiares, vecinos, amigos o solicitan-
do algun tipo de recurso social como canguros, guarderias, etc.

No es obligatorio dejar de trabajar para el cuidado de los
hijos/as, tengan o no FQ.

RESPUESTAS DEL CAPITULO 10

M Preguntas 85, 86, 87, 88: Dra. Rosa M? Girén Moreno.
Unidad de Fibrosis Quistica de Adultos. Hospital Universi-
tario La Princesa. Madrid.

M Preguntas 89 y 90: Ruth Royo Lagunas. Trabajadora
social. Asociacidon Aragonesa contra la Fibrosis Quistica.
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“No estoy aqui para dar pena, sino

para robar admiracién”

Toni Santos Alonso.
FQ 20 anos, Palma de Mallorca.

eo mi futuro como la mezcla de dos pinturas: blanco

Vy negro. A la hora de crear el color gris, que es el
equilibrio entre ambas tonalidades, hemos de anadir
muchisima més pintura blanca que negra para aclararlo. Una
pincelada cargada de negro hace que toda la mezcla se con-
vierta en negro. La vida siempre seré grisécea porque no puedes
gastarla en todo lo que te apetece. Lo importante de ese gris es
que sea un gris muy claro, tan claro que se confunda con el
blanco. Ese blanco se consigue con esfuerzo y paciencia. Solo
asi haremos de ese color un alegre cuadro. Ese blanco para m{
es un propésito, es convivir con el enemigo e ir derroténdole.
Partimos de un lienzo que es blanco, nacer. La vida es un regalo

que lnay que devolver. Me enorgu”eZco porque sé cierto que

s

me la 901’10.
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No estoy aqui para dar pena sino para robar admiracién.

No me arrepiento de nada, de no ser por la FQ no habria
conocido a tanta buena gente de la que he aprendido mucho.
Aunque algunos me fallaran, a veces se aprende mds de la
ausencia. Probablemente, yo seria de otra manera sin la enfer-
medad y mis decisiones hubieran sido otras. Y es que no cam-
biaria a nadie que me quiere. Fibrosis Quistica me recuerda
que no he de desperdiciar el tiempo, cosa que las personas
hacemos constantemente. Claro que pienso en el futuro y tengo
miedo a la muerte, como todo el mundo. Pero mas miedo me da
la muerte de las personas que me rodean. Soy feliz, me he dado
cuenta de que esto Gltimo es lo Unico que evito pensar. Lo Gnico
que me doleria de irme ahora seria no poder disfrutar més
tiempo de mi preciosa Noelia, de mi hermana, de mi familia y de
tantas bellisimas personas. Me han prequntado sobre mi futuro
muchas veces en entrevistas en la radio, la televisién... Hoy mds
que nunca tengo claro que no hay nada claro, sélo que lucharé

ara verte crecer, conocerte, sonreirte vererte.
) )

Cuando me pidieron que escribiera sobre este fema pensé

{3 Yl . .
que papelén” Espero no haber ofendido a nadie por ser tan
directo. La alusién es el mayor paso a tomar. Mi presente es un

futuro Pasado y no meva nada mal.

Todos tenemos que morir. En el caso de una enfermedad créni-
ca como la FQ, es cierto que necesitas de unos cuidados espe-
ciales y en ocasiones de algunas limitaciones, esto puede ser
motivo de mas preocupacion, pero no por ello de mas riesgos
que los demas. El miedo a la muerte esta presente en todos
nosotros: muerte repentina, accidente, enfermedad irreversi-
ble, etc. Nadie lo sabemos, es una incégnita para todos.

Para afrontar este miedo debes mirar hacia delante, no obse-
sionarte con ello, no sentirte un enfermo, luchar desde una acti-
tud positiva y vivir el presente que te encuentras, normalizando
tu vida al maximo sin sentirte diferente a los demas, esto te
ayudara cada vez mas a disfrutar de todo como uno mas y olvi-
darte de cuando vas a morir. Eso nadie lo sabe.

La esperanza de supervivencia de las personas con FQ, a par-
tir de los datos procedentes de registros de FQ, ha tenido un
aumento espectacular a lo largo de las ultimas décadas. Debi-
do a que muy pocos fallecen anualmente por la enfermedad y a
gue no existen en ningun registro gran cantidad de personas
con FQ de, por ejemplo, mas de 40 afos, la “supervivencia
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mediana”, es decir, la edad a la cual se puede predecir que
sobreviviran el 50% de estas personas, sélo es posible calcu-
larla mediante extrapolaciones matematicas. Tales calculos y la
opinién de los expertos permiten estimar que la supervivencia
mediana de los nifios con FQ esta en la actualidad en la sexta
década de la vida, incluso si no se siguieran introduciendo
mejoras en el tratamiento, como sin duda seguira ocurriendo en
los préximos afios. Multitud de factores pueden influir en la evo-

lucién de la enfermedad pulmonar que es la determinante prin-
cipal de la supervivencia: tanto factores genéticos relacionados
con el tipo de mutaciones en el gen FQ, como factores genéti-
cos diferentes al gen FQ y todavia en investigacion, explican
parte de las diferencias en la supervivencia. Otros factores son
el estado de la persona con FQ al diagnéstico, y sobre todo,
que el tratamiento sea supervisado en una unidad de referencia
de FQ que controle a un alto nimero de personas con FQ, junto
con el cumplimiento estricto del tratamiento.

dCuéndo empeoran los
sinfomas? & Existe una
edad mds critica?

Aunque la mayoria de los lactantes y nifos pequefios con FQ
tienen hoy largos periodos libres de sintomas como la tos, exis-
te desde los primeros meses de vida una intensa inflamacién
en sus vias aéreas que es desencadenada por la obstruccién
de éstas y enormemente aumentada si existe una “coloniza-
cién” de los bronquios por las bacterias relevantes en la FQ,
especialmente el Estafilococo aureus y la Pseudomonas aeru-
ginosa. Sin embargo el desarrollo de sintomas como la tos pro-
ductiva diaria es cada vez mas tardio, debido a las mejoras en
el tratamiento, y muchos alcanzan hoy incluso la edad adulta
con periodos largos libres de tos. Debido a que la FQ es una
enfermedad progresiva, aunque por lo general de forma muy
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lenta en la actualidad, no se puede descartar un deterioro en la
evolucion a cualquier edad. Tanto la adolescencia, con su
caracteristica “rebeldia”, como el comienzo de los estudios
lejos del hogar familiar y mas tarde el comienzo del trabajo y de
la vida en pareja suponen desafios para que la persona con FQ
siga cumpliendo adecuadamente su tratamiento en circunstan-
cias mas exigentes que cuando era nifio.

Seria estupendo poder tomarse por la mafiana un batido que
regulase la secrecion del pancreas a lo largo del dia y no tener
que preocuparse de tomar el Kreon en cada comida.

Esto no es posible ya que la digestion se produce de forma
puntual cada vez que ingerimos los alimentos. Es durante las
comidas cuando se liberan las secreciones del pancreas (enzi-
mas pancreaticas como la lipasa) y del higado (sales biliares).
En ese momento se vierten en el tubo digestivo, se juntan con
los alimentos que estan pasando por alli y actuan para que se
realice la digestion. Las enzimas no se secretan de forma con-

tinua durante todo el dia, so6lo durante cada comida y tienen un
efecto limitado en el tiempo.

Por esto, el Kreon tienes que tomarlo justo antes de empezar a
comer, para que llegue al intestino con los alimentos y haga su
funciéon en ese momento, ni antes ni después.

Lo mejor es adaptarse y hacer las cosas lo mejor posible para
que la toma de las enzimas sea lo mas parecida posible a lo
que ocurre en el organismo cuando éstas son segregadas por
el organismo: tienes que tomar el Kreon cada vez que comas y
tienes que ajustar la dosis en funcién de la cantidad de grasa
que tomes con cada comida.

Tanto las mujeres como los hombres con FQ — estos ultimos
mediante la ayuda de técnicas especiales de fertilizacion in
vitro — pueden tener hijos. Salvo que se recurra a la adopcion o
a la utilizacién de semen u 6vulos de donantes -que también
deben ser investigados por si son portadores de mutaciones
FQ- , se debe estudiar siempre a la pareja de la persona con
FQ, para excluir que sea portadora de la enfermedad. Si el
resultado del estudio es negativo, los hijos naceran sanos, aun-
que todos seran portadores de la FQ. El estudio genético de la
pareja no puede excluir por completo la posibilidad de que sea
portadora de una mutacion “rara” no analizada, pero la probabi-
lidad de que ello ocurra y el riesgo de tener un hijo con FQ es
muy baja. El estado fisico de la persona con FQ que aspira a la
paternidad debe ser evaluado cuidadosamente y con realismo,
aunque a él y a su pareja correspondera la decision ultima
acerca del embarazo.




No hay ninguna evidencia cientifica de que ninguna “medicina
alternativa” sea de utilidad para las personas con FQ. Es esen-
cial que éstas contintden con todos sus tratamientos y medica-
ciones de la forma prescrita por el equipo multidisciplinario de
las unidades de referencia de FQ. Sin embargo, en tanto que el
tratamiento prescrito en la unidad de referencia sea cumplido
fielmente, la adicion de la mayoria de los tratamientos de la
“medicina alternativa” como los de herbolarios y medicinas
homeopaticas, probablemente no hagan ningun dafo y algu-
nas personas aseguran que les mejoran. En todo caso, hay
que asegurarse de que no son nocivos y se debe preguntar
sobre su seguridad a los profesionales de la unidad de referen-
cia de FQ. Los tratamientos alternativos pueden tener conse-
cuencias muy perjudiciales, y hasta tragicas, si las personas
con FQ creen que pueden sustituir a los tratamientos “conven-
cionales” prescritos por sus médicos, y abandonan éstos.

Aunque no hay que renunciar a la aspiracion a una “curacion”
de la enfermedad, ésta supondria la insercion de copias del
gen FQ o CFTR sano en todas las células de los diferentes
organos de la persona con FQ. E incluso, si ello fuera factible y

se pudiera conseguir que se “expresara” o “fabricara” en cada
célula la cantidad precisa de CFTR necesario, ni mas ni menos,
como ocurre en la poblacién sana, ello no repararia las estruc-
turas dafiadas desde incluso la vida intrauterina como las del
pancreas y posiblemente las de otros érganos. Todo ello parece
muy, muy lejano, incluso utoépico.

Un objetivo mas realista es la mejora de los tratamientos dispo-
nibles y la introduccion de nuevos tratamientos, hasta conse-
guir que la FQ se convierta en una de las multiples enfermeda-
des cronicas —como el asma bronquial- que los médicos
tampoco curamos, pero si conseguimos controlar. De forma
que la inmensa mayoria de las personas con FQ pueda llevar
una vida con expectativas en su duracion y calidad cada vez
mas proximas a la de la poblacion sin FQ. A este respecto, la
via mas interesante actualmente es la “terapia a la carta” o
“terapia reparadora de la proteina” o “terapia adaptada a la
mutacion”, es decir, la investigacion de moléculas que pueden
corregir el efecto especifico de algunas de las mutaciones mas
frecuentes en la FQ, cuyo mecanismo, por el que originan la
falta de funcién del CFTR, es conocido.

Una molécula que esta en avanzado estado de desarrollo (en
fase lll, que es la ultima fase de desarrollo previo a la posible
autorizacién para la comercializacién) es el Atalauren o
PTC124, que es un péptido administrado por via oral que
podria corregir el efecto de un importante grupo de mutaciones
denominadas “de terminacién prematura”, como G542X o
W1282X. Los resultados de este decisivo estudio se conoceran
previsiblemente en 2012. Por otra parte, el laboratorio Vertex,
que trabaja en colaboraciéon con la Cystic Fibrosis Foundation
de los EE.UU., ha comunicado recientemente unos resultados
extraordinariamente positivos en un estudio de fase Ill con el
Vertex-770, un medicamento que se administra por via oral dos
veces al dia, en personas con FQ portadoras de la mutacion
G551D (rara en Espafna), con espectaculares efectos beneficio-
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sos sobre los sintomas y la funcién pulmonar, je incluso norma-
lizacion del test del sudor!

El mismo laboratorio tiene en desarrollo otra molécula activa
por via oral, el Vertex-809, que posiblemente en combinacién
con el Vertex-770 puede ser eficaz en personas con FQ porta-
dores de la mutacion mas comun (F508del) y en junio de 2011
ha comunicado resultados positivos en un estudio de fase Il. De
manera que vivimos actualmente un momento muy esperanza-
dor, como nunca habia ocurrido anteriormente, para que en
unos anos puedan existir medicaciones mucho mas eficaces
que las que teniamos hasta ahora y que corrijan la causa del
desarrollo de la enfermedad.

Esto es fundamental. En cualquier enfermedad, las personas
qgue rodean al enfermo tienen que aprender a ser fuertes, pedir
apoyo para poder, de una forma adecuada, ayudar a su hijo
evitando el sentimiento de proteccion, pena, compasion y dra-
matismo. Asimismo, la vida familiar debe continuar con norma-
lidad para la seguridad y autoestima de la persona con FQ y el
bienestar familiar. Si tu lo superas, tu hijo lo superara.

El diagndstico de la FQ a edad muy temprana va a permitir una
mejoria en su evolucion a largo plazo, tanto mediante la preven-
cién del impacto sobre el crecimiento como de la malnutricion
precoz, que ocurre en muchas personas con FQ que son diag-
nosticados a través de los sintomas. De esta forma, el peso y la
talla finales de las personas con FQ son superiores. Igualmente,
la confirmacion del diagnostico y la instauracion precoz del tra-
tamiento a cargo de los equipos multidisciplinarios de las unida-
des de referencia de FQ aseguran que el nifio con FQ reciba la
mejor de las atenciones desde el principio, propiciando las inter-
venciones precoces para frenar el desarrollo de la enfermedad
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pulmonar. Esto permitira, por ejemplo, la deteccion y tratamiento
precoz de la colonizacién bronquial con Pseudomonas aerugino-
sa, lo que en opinidon de muchos expertos ha sido muy importan-
te en la mejoria del pronéstico de las personas con FQ. Hay
otros muchos beneficios del cribado neonatal, incluyendo la eli-
minacién de la ansiedad y angustia de los padres que antes, a
veces durante afios, buscaban una respuesta ante los sintomas
de su hijo y recibian diagnésticos y tratamientos inadecuados.
La informacion sobre la enfermedad la dan desde el principio
profesionales expertos en ella. Todo ello redunda positivamente
en una mejor relacion de confianza con el Sistema Sanitario. Las P fzosatin
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puedes ayudar a las personas que acaban de ser diagnostica- , p—
das a abrir la mente, a ensefarles que se puede vivir la FQ de
una manera natural, a que vean que esta enfermedad te puede

permitir llevar una calidad de vida aceptable.

Debes participar en acciones que permitan conocer tu FQ para
poder prevenir futuros casos y que todos unidos podamos
seguir luchando para una futura cura.
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Las asociaciones son grupos de personas que se unen de
manera organizada para luchar por un objetivo comun.

La Federacién Espanola de Fibrosis Quistica agrupa y da apoyo
a las asociaciones de FQ y ambas tienen como misiéon mejorar
la calidad de vida de las personas con FQ y sus familias.

Muchas son las actividades que desarrollan para ir avanzando
hacia la meta:

Servicios de informacién y asesoramiento psicosocial a las
familias en cualquier etapa del camino.

Servicios que complementan los tratamientos médicos,

como fisioterapia a domicilio.

Campanas de divulgacion y sensibilizacion.
Formacion a profesionales y familiares.
Intercambio de experiencias.

Reivindicaciones como el cribado neonatal, la mejora de las
unidades de FQ.

El tejido asociativo de la FQ es posible gracias a todas las per-
sonas que no se cansan nunca de defender sus derechos y
creer que la superacion de los obstaculos pasa por la participa-
cion y las ganas de mejorar.

oy Daniel Rio, un nifo de 9 afos con FQ. Vivo en Palma
de Mallorca. Hago 4° de Primaria. También hago
muchas actividades: tenis, fétbol, lenguaje musical,
chelo, orquesta, excursionismo, etc. Lo que mds me mola de

todo es divertirme con mis amiqgos, jugar al tenis e ir con el

skate.

No me gusta hacer la fisio. A veces pienso que no es justo.
No es justo tener que hacer la fisio cada dia ni tomar tantas
pastillas y antibiéticos, pero en realidad no me importa
mucho... Es un poco pesado y aburrido, pero sé que lo tengo que

hacery, ademds, sigo haciendo muchas otras cosas.

Voy dos veces por semana a la asociacién de fibrosis a hacer
fisio y ejercicio fisico. Creo que la asociacién es muy importan-
te y que nos ayuda en muchas cosas. Yo, por mi parte, colaboro
en lo que puedo y, cuando me lo piden, contesto en alguna
entrevista de radio o televisién sobre cémo hago la fisio y esas

cosas. Dicen que no lo hago nada mal.
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Ademis, les ayudo a recaudar dinero. Este afo he nadado
1300 metros enlas 12 horas de natacién contrala FQ y he con-
sequido 55 patrocinadores (mis papis, mis tios, mis profes...).
Me han dicho enla asociacién que con el dinero donado cubri-

rén todas mis sesiones de fisio y ejercicio fisico y algo més.
iQué bien!

Casi nunca pienso en mi futuro, sélo cuando espero que lle-
gue alguna cosa divertida. Ahora espero con ilusién este fin de
semana porque iré a casa de mi mejor amigo a dormir y deseo
que el verano llegue pronto porque en vacaciones sé que haré

muchas cosas chulis.

Y si queréis saber cémo me veo dentro de unos afos..., pues
no sé. Me veo bien, pensado como ahora que no es justo tanto
tratamiento nitanta fisioterapia, pero me veo bien; rodeado de
familia que me quiere, de amigos quays, estudiando, o quizés ya
trabajando, y practicando tenis y skate, que mola cantidad.

iQuiero ser un tenista y un skater muy bueno!

Silvia Salazar Navarrete. Psicdloga.
Asociacion Andaluza de Fibrosis Quistica.

Dr. Carlos Vazquez
Cordero. Presidente de la Sociedad Espafiola de FQ. Res-
ponsable de la Unidad de Neumologia Pediatrica y FQ del
Hospital de Cruces. Barakaldo. Vizcaya.

Maria Garriga Garcia. Nutricionista del Hos-
pital Ramén y Cajal de Madrid.

Eva del Bafio Sandoval. Trabajadora
social. Asociacion Murciana contra la Fibrosis Quistica.

Laura Esteban Romani. Trabajadora social.
Federacion Espanola de Fibrosis Quistica
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GLOSARIO

Acropaquia. Se conoce también como dedos en palillos de tam-
bor y se refiere al engrosamiento indoloro que experimentan
las falanges de los dedos de las manos y los pies y a la forma
curvada que adquieren las ufias. No se sabe con exactitud la
causa, pero se cree asociado a la hipoxia (bajo contenido de
oxigeno en la sangre) y a las frecuentes infecciones.

Aerosolterapia. Este tratamiento permite administrar altas
dosis de un farmaco mediante vaporizacion a través de la
via respiratoria. Los métodos incluyen nebulizaciones, aero-
soles presurizados y dispositivos de polvo seco. Pueden
administrarse de este modo algunos antibidticos, broncodi-
latadores, mucoliticos, etc.

Antibioterapia. Es el empleo de antibidticos tanto para comba-
tir las infecciones bronquiales como las exacerbaciones
infecciosas. Los antibiéticos pueden pautarse por via oral,
inhalada (aerosol) o intravenosa, principalmente. La antibio-
terapia es uno de los pilares del tratamiento de la Fibrosis
Quistica.

Broncoespasmo. Contraccion involuntaria de los musculos
bronquiales que provoca un estrechamiento de éstos e impi-
de el paso del aire hacia los pulmones. Casi siempre va
acompanado de pitos (sibilancias), ahogos (disnea) y dolor
toracico.

Bronquiectasia. Dilatacion anormal e irreversible del arbol
bronquial. Se destruyen los componentes estructurales de
la pared bronquial, se acumulan secreciones espesas, a
veces purulentas, que cierran las vias aéreas mas periféri-
cas y se altera la vascularizacion bronquial, lo que puede
ocasionar hemoptisis de diferente gravedad.
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CFTR. Gen responsable de la Fibrosis Quistica localizado en el
cromosoma 7. Interviene en el proceso regulador de la con-
ductancia transmembrana y es el responsable de la adecua-
da secrecion y absorcion de electrolitos (cloro y sodio) a tra-
vés de los epitelios. Se han identificado mas de 1.800
mutaciones en este gen, que dan origen a la gran variabili-
dad de la enfermedad.

Colonizacion. Se considera colonizacién o infeccién bronquial
cronica el aislamiento de un microorganismo en, al menos,
tres cultivos de esputo durante un periodo de seis meses.
En personas con FQ colonizadas por P. aeruginosa, la aero-
solterapia antibiética a largo plazo consigue estabilizarles y
reducir los brotes de exacerbacion.

Diabetes. Es aquella situacién en la que los niveles de azucar
en sangre estan aumentados por alteracion en la produc-
cion o utilizacion de la insulina, que es una hormona que
produce el pancreas. En algunas personas con FQ la afec-
tacion pancreatica puede evolucionar a una diabetes al dis-
minuir la secrecion de la insulina.

Diagnéstico neonatal. También conocido como cribado neona-
tal o prueba del talon. Se trata del diagndstico que se hace a
partir de una pequefia cantidad de sangre del talon del
recién nacido. El analisis posterior de la muestra de sangre
permite detectar o descartar distintas enfermedades, entre
ellas la Fibrosis Quistica.

Diagnéstico preimplantacional. (abreviado como DGP). Téc-
nica que se lleva a cabo durante un ciclo de fecundacion in
vitro y que permite detectar alteraciones cromosdmicas o
genéticas de un embridn antes de implantarlo en el utero. Su
objetivo es asegurar descendencia sana que no transmita
una determinada enfermedad. Aquellas parejas que ya han
tenido un primer hijo con FQ, pueden someterse a este diag-
nostico para asegurar un segundo hijo sin la enfermedad.

Glosario

Diagnostico prenatal. Es un examen médico en el que, a tra-

vés del estudio de las vellosidades coridnicas o de la amnio-
centesis, pueden estudiarse posibles anomalias cromoso-
micas y congénitas en el feto en desarrollo. En parejas con
riesgo de tener un hijo con FQ puede hacerse una evalua-
cion en busca de mutaciones en el gen CFTR con el objeto
de que tengan la posibilidad de abortar si asi lo desearan.

Dieta hipercalérica. Dieta alta en calorias, pensada para lograr

un aumento de peso y un buen estado nutricional. Se reco-
mienda que las personas con FQ lleven una dieta que con-
tenga 120-150% de la racion energética diaria recomenda-
da, lo que se puede conseguir enriqueciendo la dieta con
aceite de oliva, queso, mantequilla, margarina, nata, huevo,
quesitos, miel, frutos secos, salsas, etc. Estudios realizados
en los ultimos afos han demostrado que existe una clara
conexion entre una dieta hipercalérica e hiperlipidica y la
mejora de la funcion pulmonar en las personas con FQ.

Ejercicio aerébico. Hace referencia a todo ejercicio de media o

baja intensidad que se realiza durante un tiempo relativa-
mente largo (correr, nadar, ir en bici, caminar, etc.) y que
necesita disponer de una cantidad considerable de oxigeno,
lo que consigue quemando hidratos de carbono y grasas.
Por contraposicion, el ejercicio anaerdbico es de alta inten-
sidad y poca duracion, tipo carreras de velocidad o pesas, y
se caracteriza porque en ellos es la glucosa la que entra en
accion en lugar del oxigeno. Con el ejercicio aerdbico hay
mayor gasto de energia (grasa) y mayor beneficio para el
sistema cardiovascular, mientras que con el ejercicio anae-
rébico se tonifican los musculos. Lo ideal es combinar
ambos tipos de ejercicios en el entreno diario.

Enfermedad autosémica recesiva. Se trata de una enferme-

dad que se transmite a través de los cromosomas no sexua-
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les o0 autosomas y que, ademas, lo hace de forma recesiva, Esputo. (también llamado flema). Es una secreciéon que con-

es decir, que deben estar presentes dos copias mutadas del
gen para que se desarrolle la enfermedad. Es el caso de la
Fibrosis Quistica, en el que el padre y la madre portadores
de so6lo una mutacion cada uno se la pasan al recién nacido.
Este entonces recibe dos copias mutadas del gen, que pue-
den ser iguales (en homocigosis) o diferentes (en heteroci-
gosis).

Enfermedad hereditaria. Se trata de una enfermedad genética,

es decir, causada por una alteracion del genoma o ADN,
gque ademas se hereda, ya que el gen alterado esta presen-
te en las células germinales (6vulos y espermatozoides) y la
enfermedad pasa entonces de generacion en generacion.
Un ejemplo de enfermedad hereditaria es la Fibrosis Quisti-
ca.

Enzimas pancreaticas. El pancreas exocrino produce enzimas

(amilasas, proteasas y lipasas) que contribuyen a la diges-
tion en el intestino de los carbohidratos, proteinas y grasas,
respectivamente. En las personas con FQ que tienen insufi-
ciencia pancreatica existen anomalias en la secrecién de
estas enzimas al tracto intestinal, lo que conlleva una
malabsorcion, sobre todo de las grasas (medida por la este-
atorrea), que se corrige con el aporte externo de enzimas en
forma de Pancrease, Kreon, etc.

Espirometria. Esta técnica consta de una serie de pruebas res-

piratorias sencillas que miden la magnitud absoluta de la
capacidad pulmonar y la rapidez con que los volumenes pul-
monares pueden movilizarse. Los resultados se representan
numérica y graficamente. Existen dos tipos de espirometria,
la simple y la forzada, que dan una buena idea de la obs-
truccion pulmonar y permiten llevar un control de la evolu-
cion de la enfermedad en la persona con FQ.

tiene moco, restos celulares y microorganismos. Se produce
en los pulmones y los bronquios y se expulsa mediante una
tos. Los cultivos de esputo en la FQ permiten la deteccion
de bacterias u hongos en el mismo. El antibiograma deter-
mina la sensibilidad de los microorganismos encontrados en
el esputo a un grupo de antibiéticos, de modo que se pue-
dan recetar antibioticos efectivos contra los microorganis-
mos infecciosos si fuese preciso.

Fibrosis Quistica. La Fibrosis Quistica (FQ) esta causada por

un gen defectuoso (CFTR) que lleva al cuerpo a producir
unas secreciones anormalmente espesas y pegajosas, que
se acumulan en las vias respiratorias y en el pancreas (el
organo que ayuda a descomponer y absorber los alimen-
tos), principalmente. Esta acumulacion de moco pegajoso
conlleva inflamaciones e infecciones pulmonares, asi como
importantes problemas digestivos. Su tratamiento se basa
en tres pilares fundamentales: conseguir una nutricién ade-
cuada, utilizar medicamentos que luchen contra la infeccién
e inflamacion respiratorias y realizar con regularidad fisiote-
rapia respiratoria, ejercicios de fortalecimiento de la muscu-
latura del térax y deporte.

Fisioterapia respiratoria. La fisioterapia respiratoria es un

método terapéutico inocuo, sin efectos tdéxicos o secunda-
rios y de demostrada eficacia para el tratamiento de diver-
sas enfermedades que afectan de forma crénica al sistema
respiratorio, como la Fibrosis Quistica. En lineas muy gene-
rales consiste en procurar la desobstruccion bronquial
mediante técnicas que eliminen el exceso de secreciones
(por ondas de choque, variaciones del flujo aéreo, etc.) y
mejorar la ventilacién pulmonar en las personas con esta
patologia.
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Hemoptisis. Se entiende por hemoptisis la expulsion por la
boca de sangre procedente de las vias respiratorias bajas.
Si la emision de sangre es escasa y en forma de esputos
sanguinolentos suele deberse a una reagudizacion infeccio-
sa bronquial, que tras cultivo de esputo deberia tratarse con
antibioterapia. Sila emision de sangre ya es considerable se
debe acudir al hospital y mantener una actitud de maximo
reposo en la que se evite la tos.

ileo meconial. Obstruccién intestinal del recién nacido por el
meconio (primeras heces oscuras y pastosas). Para diag-
nosticar la causa del taponamiento se realiza un enema
opaco o contraste que en la mitad de los casos logra resol-
ver la obstruccién. En aquellos casos en los que el enema
no es eficaz se recurre al tratamiento quirurgico. El ileo
meconial se presenta en un 10-20% de los recién nacidos
con FQ.

Incapacidad permanente. En la medida que puede resultar
afectada la capacidad laboral de una persona a consecuen-
cia de una enfermedad o accidente, cabe distinguir diversos
grados de incapacidad:

* Incapacidad permanente parcial para la profesion habi-
tual, que ocasiona al trabajador una disminucién mayor
al 33% en su rendimiento normal para dicha profesion
sin impedirle la realizacién de las tareas fundamentales
de la misma;

* Incapacidad permanente total para la profesion habitual
que inhabilita al trabajador para la realizacion de todas
las tareas o las fundamentales de dicha profesion, siem-
pre que pueda dedicarse a otra distinta;

* Incapacidad permanente absoluta para cualquier traba-
jo que inhabilita al trabajador para la realizacién de cual-

Glosario

quier profesion u oficio con una minima eficacia y efecti-
vidad, sin que pueda dedicarse a otra distinta; y

* Graninvalidez, que es la situacion del trabajador afecta-
do de incapacidad permanente que, a consecuencia de
pérdidas anatémicas o funcionales, necesita la asisten-
cia de otra persona para realizar los actos mas esencia-
les de la vida, tales como vestirse, desplazarse, comer o
analogos.

Infeccion. Es la entrada, establecimiento y multiplicacion de

microorganismos (virus, bacterias, hongos) en un huésped
que va asociada a una respuesta especifica; pudiendo o no
ser acompafiada de manifestaciones clinicas. La gravedad
de la infeccion variara de acuerdo a la agresividad del micro-
organismo intruso y, por supuesto, del estado inmunolégico
del huésped. Combatir las infecciones respiratorias en las
personas con FQ constituye uno de los pilares basicos de
su tratamiento.

Inflamacion. (del latin inflammare, que significa encender

fuego). Reaccion de los tejidos de un organismo a las lesio-
nes o infecciones. Se produce la liberacion de histamina, la
cual produce la dilatacion de los vasos sanguineos vy, por
consiguiente, el aporte de grandes cantidades de sangre
hacia la zona afectada. Ademas, los tejidos inflamados libe-
ran liquido intracelular, conocido como exudado inflamato-
rio, que puede acumularse infiltrando los tejidos y dificultan-
do el correcto funcionamiento del 6rgano o de la region
afectada.

Insuficiencia pancreatica. El pancreas es una glandula con

dos funciones: la exocrina, que produce el jugo pancreatico
que vierte en el duodeno (intestino delgado) por el conducto
de Wirsung, y la endocrina, que produce insulina y gluca-
gon. La insuficiencia pancreatica exocrina ocurre cuando la
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produccion de enzimas se ve alterada para realizar sus fun- Osteoporosis. (“huesos porosos”). Al disminuir la cantidad de
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ciones digestivas. Entonces disminuye la absorcién de gra-
sas y éstas se liberan en mayor cantidad a las heces fecales
(esteatorrea), lo que resulta en diarrea, heces grasosas y
fétidas y pérdida de peso. En un 85% de las personas con
FQ existe insuficiencia pancreatica exocrina. En ocasiones,
con el curso de la enfermedad la insuficiencia también es
endocrina, lo que deriva en una diabetes.

Interaccién medicamentosa. Modificacion del efecto de un far-

maco por la accion de otro farmaco o de otra sustancia (ali-
mentos, alcohol, etc.) cuando ambos se administran conjun-
tamente. Esta accion puede ser sinérgica, cuando el efecto
aumenta, o antagonista, cuando disminuye. Asi, por ejem-
plo, es bien conocida la interaccion entre el paracetamol y el
alcohol, que provoca dano hepatico.

Invalidez. La invalidez, en su modalidad contributiva, recibe el

nombre de incapacidad permanente. La gran invalidez es la
situacion del trabajador afectado de incapacidad permanen-
te que, a consecuencia de pérdidas anatdomicas o funciona-
les, necesita la asistencia de otra persona para realizar los
actos mas esenciales de la vida, tales como vestirse, des-
plazarse, comer o analogos.

Neumotérax. Es la presencia de aire en la cavidad pleural, es

decir, entre las laminas que envuelven los pulmones, que
provoca el desplazamiento y la compresion de éstos y com-
promete el intercambio gaseoso. En el caso de las personas
con FQ, se produce al romperse algun bronquio de una
zona dafada del pulmén. A medida que se acumula mas y
mas aire, el pulmén se va viendo oprimido y deja de funcio-
nar. El problema se resuelve en el hospital, pinchando con
una aguja gorda el térax para extraer el aire acumulado.

minerales en los huesos, éstos pierden fuerza y se vuelven
mas susceptibles a fracturarse. Los niveles adecuados de
calcio y vitamina D son esenciales para mantener la densi-
dad 6sea. Las personas con FQ son mas propensas a pade-
cer osteoporosis por su dificultad para absorber la vitamina
D, por los tratamientos con corticoides, los procesos infla-
matorios, falta de ejercicio, etc.

Oxigenoterapia. Se trata de una medida terapéutica que con-

siste en la administracion de oxigeno en concentraciones
mayores que las del aire ambiente, con la intencion de tratar
los sintomas de la hipoxia, es decir, los sintomas derivados
de la privacién del suministro adecuado de oxigeno. La
hipoxia esta asociada a las alturas (mal de montana), puede
ocurrir también cuando se bucea y aparece a medida que
evolucionan algunas enfermedades respiratorias, como la
FQ. Gracias a la oxigenoterapia se administra oxigeno a
personas con insuficiencia respiratoria crénica mediante la
aplicacion de bombonas de oxigeno comprimido, concentra-
dores de oxigeno y/o fuentes de oxigeno. La mochila es la
parte portatil de este sistema.

Patégeno. (que produce enfermedad, RAE). En biologia, pato-

geno es cualquier microorganismo capaz de producir una
enfermedad o dafios en el huésped. Incluye a los virus, bac-
terias, hongos y protozoos.

Profilaxis. Conjunto de medidas encaminadas a prevenir una

enfermedad o su propagacion. En el caso de la profilaxis
antimicrobiana, se refiere al uso de antimicrobianos, ya
sean antibacterianos, antimicéticos, antiparasitarios o antivi-
rales, con el objetivo de prevenir el desarrollo de una infec-
cion.
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Rechazo. Se presenta cuando el sistema inmune del receptor Saturacion de oxigeno. Cantidad de O: que circula en sangre
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de un trasplante ataca a un 6rgano o tejido trasplantado. El
rechazo puede ser agudo, cuando aparece un ataque inten-
so del sistema inmune hacia el 6érgano trasplantado, o créni-
co, reaccién mucho mas silenciosa en la que el pulmén va
deteriorandose lenta y progresivamente.

Reconocimiento del grado de discapacidad. Es un documen-

to oficial que otorga derecho a la persona con discapacidad
o a sus familiares para acceder a determinados beneficios
sociales y econémicos (servicios de salud, formacion,
empleo, ocio, transporte, vivienda, adaptaciones, prestacio-
nes...). Este reconocimiento lo expiden los centros de los
Servicios Sociales cualificados y para su obtencién se valo-
ran tanto las discapacidades como los factores sociales que
rodean a la persona, por lo que deben presentarse informes
médicos completos, asi como psicolégicos y sociales si
fuese el caso.

Reeducacion al esfuerzo. Protocolo de ejercicios terapéuticos

especificos que se ponen en marcha para que una persona
vuelva a coger la forma fisica y vuelva a crear una dinamica
de actividad normal. En el caso de las personas con FQ, se
habla de reeducacion al esfuerzo tras la recuperacion de
una recaida, ingreso, exacerbacion, etc., con el objeto de
que pueda realizar las actividades de su vida diaria con la
menor fatiga y esfuerzo posibles.

Reflujo gastroesofagico. Consiste en el paso del contenido

gastrico hacia la boca o faringe. No es dificil que el reflujo
aparezca asociado a las personas con FQ, ya que el trata-
miento con el broncodilatador teofilina, que es un relajante
esofagico, junto con las técnicas de drenaje postural y el
aumento de la presion abdominal con la tos pueden contri-
buir al mantenimiento del mismo.

(SatO:). La sangre transporta el oxigeno por medio de la
hemoglobina de los hematies o gldbulos rojos. El pulsioxi-
metro es un equipo electronico que mide esta saturacion. La
SatO:debe estar por encima del 95% (ideal entre 97-100%)
y debe vigilarse que no baje de 90% (estado de hipoxia).

Sonda de gastrostomia. Creacion a través de una técnica qui-

rargica de una conexion entre el estbmago y el exterior al
objeto de prevenir o eliminar los problemas de malnutricién
en personas con FQ o con otras patologias. La sonda es un
tubo pequefo que queda colocado en el estdbmago y tiene
una tapa que se cierra mientras no se utiliza, quedando
totalmente oculto bajo la ropa. Antes de colocar una sonda,
deben haberse intentado otros métodos para conseguir una
correcta nutricién de la persona con FQ, como la creacion
de un buen ambiente en el momento de las comidas, el enri-
guecimiento de la dieta, la aportacion de suplementos, etc.

Test de esfuerzo. Prueba diagndstica que estudia la respuesta

del sistema cardiovascular cuando se somete al cuerpo a un
esfuerzo fisico. Esta respuesta se mide a través de la reco-
gida de diferentes parametros como son la tension arterial,
el ritmo y la frecuencia cardiaca, el ritmo y la frecuencia res-
piratoria y el registro electrocardiografico del corazén (elec-
trocardiograma) durante el tiempo que dura la prueba. Un
ejemplo es el test de marcha de los 6 minutos.

Test del sudor. Prueba estandar para el diagnéstico de la Fibro-

sis Quistica. Consiste en provocar la sudoracion y determi-
nar el contenido de cloruro sédico. Una concentracion de
cloro superior a 80 mmol/l en un individuo con clinica suges-
tiva confirma el diagndstico, si bien deberia seguirse de un
analisis genético. Es recomendable determinar las concen-
traciones de cloro y sodio, ya que en la FQ ambos iones




Preguntas sobre Fibrosis Quistica

estan elevados proporcionalmente, siendo la relacién
cloro/sodio por lo general superior a 1,0.

Trasplante. Tratamiento médico complejo que consiste en el
reemplazo de un érgano, tejido o células de una persona
con alguna problematica de salud (receptor) por los de otra
persona (donante). En ocasiones sirve para salvar la vida al
receptor y en otras para mejorar su calidad de vida o ambas.
Se trata de una alternativa terapéutica en los pacientes con
FQ que estan en estadio avanzado.

Tratamiento de fertilidad. Distintos métodos encaminados a la
producciéon de huevos o cigotos (embriones) en aquellas
personas que no pueden tenerlos de forma natural. La infer-
tilidad puede afectar a una o ambas partes en cualquier
relacion y los tratamientos son especificos de género y pue-
den variar con la historia clinica de cada persona. En el caso
de las personas con FQ o portadores se habla de métodos
conducentes a la obtencion de embriones sanos como la
fecundacién in vitro y el diagnéstico preimplantacional.

Vitaminas. Las vitaminas son sustancias organicas, en su
mayoria no sintetizadas por el organismo, que cumplen fun-
ciones esenciales para la vida. Es por esto que hay que con-
sumirlas en la dieta. Los requerimientos diarios no son muy
altos, pero tanto su defecto (avitaminosis) como su exceso
(hipervitaminosis) pueden producir enfermedades y situa-
ciones de toxicidad, respectivamente. Las vitaminas se cla-
sifican en funcién de su solubilidad en agua (hidrosolubles:
complejo B y vitamina C) o en grasa (liposolubles: vitaminas
A, D, E y K). Dado que la mayoria de las personas con FQ
no absorben bien las grasas, tampoco absorben bien las
vitaminas liposolubles, por lo que necesitan un aporte multi-
vitaminico externo para prevenir deficiencias.

Otras publicaciones.de la FEFQ -

OTRAS PUBLICACIONES
DE LA FEDERACION ESPANOLA
DE FIBROSIS QUISTICA
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DVD de Nutricién para personas con Fibrosis Quistica. 2008.
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