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% AR e Por Fernando Moreno Pizarro

Presidente de la Asociacién Madrilena de Fibrosis Quistica

Vicepresidente de la Federacién Espanola de Fibrosis Quistica

® ) Queridos amigos,

Cuando uno decide tener un hijo llena la maleta de ilusiones, de expecta-
tivas, de suenos, incluso organizamos con la mejor intencion y llenos de
los mejores deseos, la vida de la personita que esta por llegar. Nos vemos
viajando por un paisaje y un mar en calma todo el tiempo, relajados, como
mucho algliin pequeino mareo por pequenas olas que hacen oscilar el sue-
lo de nuestra embarcacién.

Pero nace quien, antes de ser persona fisica, se ha convertido desde el
momento en que supisteis de su llegada, en una de las razones mas impor-
tantes de vuestras vidas, si no la mas.Y llega con su propia maleta, una pe-
quena mochila que no sabemos cuanto puede llegar a aumentar de peso
o volumen. Un equipaje con un nombre tan raro y desconocido como
amedrentador: Fibrosis Quistica.Y se nos empieza a nublar el pensamien-
to, y la embarcacion moderna y guay a motor o el bonito velero que se
traslada sin ruidos por una mar quieta y serena, se nos convierte en una

® canoa destartalada a remos o incluso a pértiga, con grietas en el suelo que
nos hacen estar achicando agua con cierta frecuencia, con alguna que otra
tormenta y muchos nublados.

Pero ;quién dijo que la aventura de la vida, de cualquier vida de cualquier
recién llegado a este mundo es siempre un crucero por el tranquilo Medi-
terraneo! La vida es eso, una aventura que se escribe dia a dia, unas veces
con tinta mas clara, otras mas oscura, en unas ocasiones con renglones
muy rectos y otros mas torcidos, pero no dejan de ser nuestros renglones
y nuestra vida.
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Esa aventura por escribir va a tener la tonalidad que nosotros, como sus
co-escritores, le queramos dar. O la tenimos de un continuo drama, ra-
bioso, frustrante y, por ende, improductivo, o la dibujamos, a pesar de que
puedan aparecer episodios mas duros, mas conflictivos o menos gracio-
sos, como esas aventuras en las que hay que pelear para salir victorioso y
ganarle al malo. Esa victoria continua nos hara mas fuertes, nos hara mas
sabios y, sobre todo, nos hara crecer como personas.

Decia Buda, tras muchos anos de meditacion, que “el dolor es inevitable,
mientras que el sufrimiento es opcional”.Y asi es, tenemos dos caminos: o
quedarnos replegados al dolor de una noticia dura, por supuesto, pero que
no deberia determinar al cien por cien nuestra vida mientras tengamos
margen de maniobra, y perdernos todo lo bueno que nos pueda ofrecer;
o vivir ese dolor, quejarnos, claro que si, dolernos por él, pero, sobre todo,
pasarlo y sobrepasarlo, con la fortaleza que nos da esa batalla ganada y la
experiencia que nos otorga para anticiparnos a nuevas jugadas.

Esta guia que empezais a manejar no tiene otro objetivo que el de dar unas
pautas generales de todo lo que iréis aprendiendo durante toda vuestra
experiencia al lado de esta nueva companera que es la Fibrosis Quistica. Es
un apoyo. En ningiin momento debe sustituir a vuestro equipo médico pro-
fesional que son, junto a vosotros, los que vais a estar al cuidado de vuestro
hijo, de vuestra hija, hasta que sea él mismo, ella misma, los que tomen las
riendas de su vida, su responsabilidad ante la Fibrosis Quistica.Y creedme
que lo haran.Y lo haran mejor cuanto mas interioricen esto como una
circunstancia de vida, no como una anormalidad.Vuestros hijos, son estra-
tegas de vida, no enfermos. Porque el camino es largo, a veces con cuestas
y piedras, otras mas arenoso, incluso, por fortuna, bien llano muchas veces,
pero hay que andarlo. Que esas piedras y esa cuesta no os detengan, que si
no lo hacen con vosotros, no lo haran con vuestros hijos.

Fernando Moreno Pizarro
Presidente de la Asociacion Madrilena de Fibrosis Quistica
Vicepresidente de la Federacion Espanola de Fibrosis Quistica

PROLOGO

Por Dr. Luis Miiz
Neumologo. Unidad de Fibrosis Quistica del Hospital Ramén y Cajal de Madrid

La Fibrosis Quistica (FQ) es una de las enfermedades genéticas mas fre-
cuentes en la raza caucasica, con una incidencia en la poblacion espanola,
segun estudios de cribado neonatal, de aproximadamente 1/5.000 nacidos
vivos. Se calcula que un 4-5% de la poblacion de raza blanca es portadora
de esta entidad.

En todo el mundo hay aproximadamente unas 70.000 personas que pa-
decen Fibrosis Quistica. La enfermedad se produce por diferentes mu-
taciones en el gen que codifica la denominada proteina reguladora de la
conductancia transmembrana de la Fibrosis Quistica (CFTR, por sus siglas
en inglés, cystic fibrosis transmembrane conductance regulator) que ac-
tla como canal de cloro y participa en la regulacion de otros canales de
transporte de iones. Esta proteina se expresa en las células epiteliales de
diferentes organos y sistemas, como el aparato respiratorio, el pancreas,
las vias biliares, las glandulas sudoriparas y el sistema genitourinario. Su
alteracion conduce a una anomalia en el transporte de iones, de manera
que los pacientes producen un moco espeso y viscoso, que obstruye los
conductos del 6rgano donde se localiza, dando lugar a las repercusiones
multisistémicas que condicionan la variedad de sus manifestaciones clinicas.

La principal causa de morbimortalidad es la afectacion pulmonar, que es
responsable de un 95% de los fallecimientos. En las ultimas décadas se ha
observado un importante aumento de la esperanza de vida de los pacien-
tes.Asi, en los anos 40 menos del 50% de los pacientes superaba el afo de
vida, mientras que la mediana de supervivencia actual, incluido el trasplante
pulmonar, segiin datos de la Fundacion Americana de Fibrosis Quistica, es
de 40 anos. Como consecuencia de este aumento de la supervivencia tam-
bién ha aumentado el porcentaje de pacientes adultos (mayores de 18 anos).



Asi, este grupo de poblacion se incrementé de un 8% en 1969, al 30% en
1990, 40% en 2003 y 50% en la actualidad, segin datos de esta misma Fun-
dacion.

Este espectacular aumento en la expectativa de vida de los pacientes se
debe, sin duda, a los avances en el cuidado de los pacientes, con la puesta en
marcha desde hace décadas de unidades de Fibrosis Quistica multidiscipli-
narias especializadas, con la aparicion de farmacos y novedosas formas de
administrarlos (antibioticos inhalados, enzimas pancreaticos, solucion salina
hipertdnica, macrdlidos, etc.) y mejoras en la nutricion y en las técnicas de
fisioterapia respiratoria.

Pero la verdadera “explosion” en el conocimiento de la fisiopatologia de
esta enfermedad tuvo lugar en 1989, con el descubrimiento del gen CFTR.
Desde entonces ha aumentado de manera exponencial el conocimiento en
esta enfermedad. Fruto de ello son las terapias de reparacion proteica que
han aparecido recientemente y que permiten modificar significativamente
la progresion de esta enfermedad. Desde esta descripcion inicial del gen
en 1989, se han descrito ya mas de 2000 mutaciones agrupadas en 6 clases.

La Fibrosis Quistica constituye un ejemplo de lo que es una enfermedad
que puede beneficiarse de la medicina personalizada. En la actualidad, hay
dos enfoques muy diferentes que tienen por objetivo corregir el defecto
basico: la terapia génica, dirigida a corregir la alteracion genética, y la terapia
encaminada a corregir el defecto a nivel de la proteina CFTR. Esta dltima
ha logrado unos resultados espectaculares e impensables hace 15 anos. Sin
llegar a curar la enfermedad, esta terapia enlentece enormemente la pro-
gresion de esta. Esperemos que en un futuro no muy lejano podamos ver
la curacion de esta enfermedad.

Ademas, en una enfermedad crdnica como esta, de inicio en la infancia,
tienen una funcion muy importante las sociedades cientificas y laicas que
sirven de apoyo a los pacientes, promoviendo el avance cientifico y dando
apoyo a los enfermos y a sus familiares.

La presente Guia de Recién Diagnosticados es fruto del esfuerzo conjunto
de todas las personas que se dedican a esta enfermedad. Esperamos que
esta obra ayude a los padres a profundizar en el conocimiento de la fibrosis
quistica y asi poder ayudar mejor al cuidado de sus hijos por los profesio-
nales sanitarios.

Dr. Luis Maiz
Neumologo. Unidad de Fibrosis Quistica del Hospital Ramén y Cajal de Madrid




PRIMEROS MOMENTOS °

Por Francisca Cuadrado

Psicologa de la Asociacién Madrilena de Fibrosis Quistica

{Como te sientes?

En un solo instante la vida ha cambiado totalmente. Tras recibir el diag-
nostico de Fibrosis Quistica de vuestro hijo/a, se desencadena en vuestro
interior un enjambre de sentimientos y emociones. La Fibrosis Quistica,
una enfermedad desconocida para la mayoria de las personas, ha irrum-
pido en vuestro dia a dia, sin pedir permiso, asi que tras el shock inicial, la
confusion y la incredulidad emergen con toda su fuerza. Es muy posible
que en principio os sintais muy desgraciados y perdidos. Estas reacciones
son normales, todas las personas que lo han vivido anteriormente lo han
vivido igual y... pasaran.

Las primeras emociones que aparecen asociadas a la enfermedad croénica
son la confusion y la paralisis. El impacto emocional y psicoldgico que ge-
nera el momento del diagndstico de una enfermedad cronica grave per-
manece en la memoria a lo largo del tiempo. En la angustia, es probable
que podais recordar poco de las primeras explicaciones ofrecidas por el
equipo médico-sanitario sobre la enfermedad de vuestro/a hijo/a, siendo
capaces de recordar s6lo pequenas fracciones muy especificas de informa-
cion y con un alto contenido catastrofista.

La sobrecarga emocional que genera la informacion que estais recibiendo
hace que vuestro sistema inmunoldgico os proporcione una capa protec-
tora en la que se produce una seleccion importante de la informacion de
manera que la paralisis y la confusion es la respuesta del organismo para
prevenir y/o controlar las posibles consecuencias de esta sobreestimula-
cion.
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Es normal, y preguntar las dudas las veces que sean necesarias, recopilar la
informacion dada escribiendo las instrucciones o pedir a un familiar o ami-
go que os ayude a mantenerse al tanto de la nueva y compleja informacion,
serian algunas formas de controlar este primer estado de confusion.

Con gran fuerza surge habitualmente la negacion, el miedo y la desespe-
ranza. En los primeros dias después del diagnostico, muchos padres suelen
negarse a si mismos la situacion en la que se encuentran. Simplemente,
no pueden creerse que su hijo/a tenga una enfermedad como la Fibrosis
Quistica. Asi que para convencerse a si mismos que el diagnostico es un
error, buscan una segunda o tercera opinion. Este proceso de negacion
aparece como un mecanismo de defensa que les permite sobrevivir los
primeros dias después del diagnostico a pesar de su miedo y desesperanza.
Sin embargo poco a poco empezamos a escuchar datos favorables que nos
permiten contener las emociones y empezamos a aceptar gradualmente la
nueva situacion, de manera que ahora ya nos vemos capaces de los ajustes
y arreglos necesarios para el tratamiento. Empezar a tomar decisiones,
estudiar las opciones de tratamiento, aprender cosas sobre la enfermedad,
y establecer una relacion agradable con el hospital y el personal sanitario
serian las acciones apropiadas para el manejo de estas emociones.

El enfado, es casi una respuesta universal al diagnostico de una enfermedad
cronica. Sentirse frustrados, llenos de miedos, e incluso, en ocasiones cul-
pables es habitual y necesitamos expresar estas emociones. Sin embargo, y
a pesar de tener en cuenta que los sentimientos de enfado son normales
hay que descubrir formas saludables de expresarlos, lo que puede permitir
un ajuste psicosocial mas adecuado. Mejorar la comunicacion con los doc-
tores y enfermeras/os, discutir los sentimientos con personal especializado,
hablar con los/las padres/madres de otros/as ninos y ninas afectados/as,
realizar ejercicio fisico, hacer yoga o actividades de relajacion, escuchar
musica, hablar con los amigos, pertenecer a grupos de apoyo, dedicar un
dia a la semana o al mes especialmente para su disfrute, etc., seria el tipo
de acciones optimas para controlar estas emociones.
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También es habitual la convivencia con la tristeza y la esperanza. El sen-
timiento de pérdida desde el principio es extenso. Obviamente todo es
nuevo y podemos no sentirnos preparados para afrontar el dificil camino
que tenemos por delante. Anticipar la pérdida de los suenos y aspiraciones
sobre vuestros/as hijos/as y las vuestras propias, nos lleva a no sentirnos
capaces de tratar con la cantidad de nuevas circunstancias en la que se ve
envuelta la familia. En general, la tristeza puede sumergirnos en un proceso
de duelo incluso cuando el pronéstico es bueno. Sin embargo, la necesidad
de una actitud positiva ante cualquier situacion hace que nos agarremos
a los focos de esperanza segun el estado en el que se encuentre: desde la
esperanza de una curacion a la esperanza a que la préxima hospitalizacion
sea lo mas tarde posible; desde la esperanza de que nuestro/a hijo/a tenga
una vida normalizada hasta la esperanza de que no sufra dolor. Pero, para
que ésto se produzca, es recomendable tener un buen conocimiento de
la situacion actual, tanto del estado del nino como de los avances técnicos
y médicos, relacionados con la enfermedad, asi como mantener un foco
realista sobre lo que nuestro/a hijo/a puede hacer o conseguir en funcion
de sus circunstancias, ya que siempre hemos de ver la esperanza como un
bienestar actual y un deseo de un manana mejor.

Pero no intentéis adelantar nada, la adaptacion a la enfermedad cronica,
como a cualquier situacion altamente estresante y que se mantiene en
el tiempo, se produce de manera progresiva. De alguna manera, todas las
acciones concretas que hemos sugerido tienen una mision fundamental:
entender la enfermedad e integrarla en la cotidianidad, para ello he-
mos de trabajar para conseguir no sentirnos abrumados por ella, y
conseguir que ésta sea una cosa mas en la familia, sin ser el centro de
todo y sin que todo en la familia gire en torno a ella.
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Solo en la medida que se consiga esta integracion de la enfermedad en el
dia a dia, seremos capaces de ver las muchas posibilidades que vuestro/a
hijo/a puede tener a lo largo de su vida.

Tal vez, su hijo/a nunca sea un excelente deportista, o incluso, tal vez no
consiga un premio nobel, pero como la mayoria de las personas, sera capaz
de disfrutar de las cosas bellas de la vida, podra reir con los amigos, escu-
char buena musica, leer buenos libros y aportar sus ideas y experiencias a
la sociedad que le rodea.

El/ella no estara condicionado por su enfermedad sino por cémo la
viva, no estara limitado/a por lo que pueda hacer sino por lo que no
intente conseguir. Aprendera, en definitiva a vivir en armonia con sus
circunstancias, como cualquier persona.

Francisca Cuadrado

Psicologa de la Asociacion Madrilena de Fibrosis Quistica

v
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EL DIiA A DIA. \
¢COMO CONTINUAR CON
NUESTRA VIDA?

Por Francisca Cuadrado

Psicologa de la Asociacion Madrilefia de Fibrosis Quistica

{A quién se lo decimos y como?

Informar sobre la enfermedad de vuestro/a hijo/a a las personas que van
a tener un mayor contacto, es importante. Las redes de apoyo son funda-
mentales en el manejo diario de la Fibrosis Quistica. Las necesidades son
muchas y hay que aprender y ajustar muchas cosas.Si ya es dificil hacernos
con un nuevo miembro en el ambiente familiar, lo es mucho mas cuando
ademas tiene unas necesidades de tratamiento diario adicionales. Integrar
a personas vinculadas afectivamente con vosotros en el cuidado y conoci-
miento de la enfermedad de vuestro hijo es una estrategia optima y muy
positiva.

{Qué pasa con nuestros otros hijos, si los tenemos?

Obviamente no hay que olvidarlos. Como padres y madres tenemos el
compromiso de ofrecer a nuestros/as hijos/as la atencion necesaria para
que se desarrollen adecuadamente tanto fisica, emocional como social-
mente. Involucrar a los otros/as hijos/as, en la enfermedad del/ de la herma-
no/a es fundamental. Explicarles qué es la Fibrosis Quistica y como afecta,
siempre adecuando la informacion a su nivel de comprension y desarrollo,
es basico. Asi entendera qué le pasa a su hermano/a, por qué necesita tan-
tos cuidados y por qué nos importa tanto que coma, o que no se resfrie.
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Ademas es fundamental integrarlos para que no se sientan desplazados. Es
normal que en la voragine de la nueva convivencia con la Fibrosis Quistica
tendamos a dejar a un poco al margen lo que parece que no necesita de
nuestra atencion de una forma inmediata, pero no debemos olvidar que los
hermanos nos necesitan tanto como nuestros/as hijos/as afectados.

{Qué pasa con nuestro trabajo?

Muchos padres y madres, en el momento del diagndstico se plantean la po-
sibilidad de que uno de ellos aplace o abandone su trabajo para centrarse
mas en el cuidado del nino/a con Fibrosis Quistica. Es una decision de la
pareja y va a depender de las necesidades y posibilidades de la familia.

En principio, parece una opcion obvia, nos sentimos desbordados, por todo
lo que supone la enfermedad y sus cuidados, y pensar “;por qué no?, quién
mejor que nosotros para cuidar de nuestros hijos”, es normal. Si se pue-
de y os apetece hacerlo jjgenial!!, y si no es posible hacerlo, por las cir-
cunstancias, también genial. No existe la opcion optima, lo que vosotros
consideréis mejor, es lo 6ptimo. Ademas, no tiene por qué ser una opcion
definitiva. Las decisiones son reversibles. Valorad tranquilamente vuestra
situacion y decidid.

Francisca Cuadrado
Psicologa de la Asociacion Madrilena de Fibrosis Quistica

\
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FISIOTERAPIA

Por Paul Burnham y Tamara del Corral

Fisioterapeutas de la Asociacién Madrilena de Fibrosis Quistica

La fisioterapia respiratoria consiste en una serie de técnicas manuales y
ejercicios respiratorios, como el drenaje postural o el ciclo activo, que se
utilizan para facilitar el drenaje y la eliminacion de las secreciones de dife-
rentes zonas del pulmén mediante la produccion de tos.

Los ejercicios de fisioterapia respiratoria ayudan a las personas con Fibro-
sis Quistica a:

* Disminuir el riesgo de infeccion pulmonar.

* Mejorar su estado fisico.

* Mejorar su capacidad pulmonar.

* Mantener fuertes los musculos de la respiracion y prevenir posturas
incorrectas.

* Incrementar su autonomia y beneficiar su salud.

Debéis empezar a hacer la fisioterapia respiratoria a vuestro/a hijo/a desde
el primer dia. En el hospital, o con la ayuda de un fisioterapeuta especiali-
zado como los que hay en la asociacion, aprenderéis las técnicas mas ade-
cuadas para vuestro/a hijo/a, que vosotros mismos podréis aplicar en casa.
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Para favorecer la adherencia al tratamiento de fisioterapia respiratoria no
debéis olvidar que....

Es importante adquirir una rutina de ejercicios cuanto antes, inclu-
yéndola en el quehacer diario de vuestro/a hijo/a, intentando que
forme parte de sus habitos de vida, como comer, dormir, mantener
una higiene diaria, tener actividades recreativas...

Es recomendable para mantener un buen estado de salud que las
sesiones de fisioterapia se realicen todos los dias, pudiendo rea-
lizarla al menos dos veces al dia en fases estables. En periodo de
agudizaciones, (mas cargados de moco), la realizaremos las veces al
dia que sea necesario. En cualquier caso sera el especialista quien os
indicara la frecuencia y las variaciones.

El tratamiento de fisioterapia respiratoria requiere de un aprendizaje que
seguro iréis adquiriendo dia a dia. Otras familias de la asociacion han re-
currido a nosotros para aclarar dudas que, como a ti, le surgieron en los
primeros momentos.

A continuacion, os indicamos algunas de sus preguntas que os pueden ayu-
dar a iniciaros en el tratamiento de la fisioterapia respiratoria.

* ;Quién debe hacer la fisioterapia al nifio/a?

Después del diagnostico y durante la hospitalizacion, si se requiere, sera
el fisioterapeuta de la Unidad Hospitalaria la persona que indicara el tra-
tamiento a seguir y ensenara a los padres como realizarlo. Ellos seran los
principales encargados de realizar la fisioterapia al nino/a y de involucrar a
otras personas (abuelos, hermanos etc.) en el tratamiento para que nadie
se vuelva imprescindible hasta que el nino o la nina aprenda a realizarlo
por si mismo/a.

* ;Cuando debemos hacer participe al nifio/a de la fisioterapia?

Los ejercicios respiratorios pueden introducirse en forma de juegos a eda-
des tempranas, dos o tres anos, como por ejemplo soplar unas pompas
de jabon en una mesa, respirar frente a un espejo etc. (Podéis pedir mas
informacion a vuestro especialista). Conforme vaya siendo mayor, el/la ni-
no/a aprendera a realizar el/ella mismo/a los ejercicios que le ensene el/la
fisioterapeuta.

* ;Puede hacer dafio a mi hijo/a con la fisioterapia?

La fisioterapia respiratoria no produce dolor, aunque los/las ninos/as pe-
quenos/as pueden intentar evitarla quejandose diciendo que les duele.

* ;Puedo estar perjudicando a mi hijo/a con la fisioterapia?
Los ejercicios de fisioterapia no perjudican aunque creamos que no lo

estamos haciendo correctamente. Con el tiempo y el asesoramiento ade-
cuado se va aprendiendo a manejar estas técnicas.

19



* ;Qué otros aspectos podemos fomentar en nuestro hijo dentro del
cuidado respiratorio?

Es adecuado fomentar el ejercicio habitual en ninos/as tanto si tienen Fi-
brosis Quistica como si no la padecen. Correr, saltar, nadar etc., son ejer-
cicios excelentes. Se les debe animar haciendo que el/la nino/a se divierta,
y no limitar, salvo por indicacion médica, su participacion en actividades y
juegos escolares y ludicos.

Paul Burnham y Tamara del Corral
Fisioterapeutas de la Asociacion Madrilena de Fibrosis Quistica

NUTRICION o

Por Maria Garriga y Ana Irene Alvarado

Nutricionistas

I. LA ALIMENTACION Y NUTRICION EN LA FIBROSIS QUISTICA

En un gran porcentaje de los pacientes con fibrosis quistica, se encuentra
afectado el sistema digestivo. En estos pacientes, el pancreas no segrega
la suficiente cantidad de enzimas pancreaticas como para digerir bien los
alimentos (sobre todo grasas y proteinas).

El cuerpo necesita digerir bien los alimentos (“cortar” los alimentos en
trocitos mas pequenos) para poder absorberlos en el intestino y que los
nutrientes pasen a la sangre. Si no hay un manejo correcto de la nutricion,
el/la nino/a puede llegar a desnutrirse debido a la malabsorcion.

Hay una estrecha relacion entre una alimentacion y nutricidon correcta con
el peso y la funcidn pulmonar, por lo que es importante realizar un adecua-
do aporte de nutrientes para el mantenimiento de una buena salud.

1. LOS NUTRIENTES DE LOS ALIMENTOS

LOS MACRONUTRIENTES

Las proteinas son las encargadas de construir nuestros tejidos, formar
parte del sistema inmunitario, hormonas, transporte celular.... Son impres-
cindibles para el crecimiento y para el correcto funcionamiento del orga-

nismo.

Estan presentes en todos los productos de origen animal, en las legumbres
y en los frutos secos y, en menor cantidad, en los cereales.
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La grasa (lipidos) constituye el nutriente energético por excelencia: | gra-
mo de grasa aporta 9 Kcal frente a los 4 Kcal de proteinas y carbohidratos,
ademas, hace que la comida sea mas apetecible y por lo tanto el nino tiende
a preferir alimentos grasos.

La grasa es necesaria para la vida, es la precursora de muchas hormonas,
forma parte de las membranas de las células y hay algunos acidos grasos
que el cuerpo no puede sintetizar, por lo que hay que consumirlos en la
dieta. La grasa es, ademas, el vehiculo de los vitaminas liposolubles A, D, E
y K.

Se deben priorizar las grasas saludables como las del aceite de oliva o pes-
cado y evitar las perjudiciales como las de los productos ultraprocesados
(bolleria industrial, productos precocinados...)

Los carbohidratos tienen como funcion aportar energia de facil utiliza-
cion (4 kcal por gramo).

Algunos alimentos tienen azucares (carbohidratos mas simples) como las
frutas y la miel y otros tienen almidones (carbohidratos mas complejos que
en el cuerpo se digieren y se absorben como glucosa) como el arroz, pasta,
pan, patatas, legumbres...

LOS MICRONUTRIENTES
Las vitaminas y minerales no aportan calorias, pero son imprescindi-
bles para todas las funciones del cuerpo ya que intervienen en multitud de

procesos celulares. Existen dos tipos de vitaminas:

- Hidrosolubles: son 8 vitaminas del complejo B y la vitamina C.
- Liposolubles: son las vitaminas A, D, E y K.
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Ademas, necesitamos unos |18-20 minerales (calcio, fésforo, magnesio, zinc,
potasio, sodio...). Cada micronutriente tiene sus funciones, por ejemplo,
pueden intervenir en el metabolismo y obtencion de energia, formacion
de los huesos, produccion de hormonas, funcionamiento del cerebro, cre-
cimiento, sistema inmunitario etc.

Una dieta variada (que incluya diversos grupos de alimentos) asegura todos
los micronutrientes en personas sanas. Sin embargo, en fibrosis quistica, al
haber malabsorcion de grasas, es comtn el déficit de las vitaminas liposo-
lubles (A,D,E,K) por lo que el médico puede prescribir suplementos las
vitaminas necesarias para que no existan carencias.

OTROS COMPONENTES DE LOS ALIMENTOS

Ademas de los nutrientes indispensables, los alimentos poseen otros com-
puestos bioactivos que influyen en la actividad celular y en los mecanismos
fisiologicos y que tienen efectos beneficiosos para la salud. La mayoria de
estos compuestos se encuentran en alimentos de origen vegetal como las
frutas y las verduras.

\’/
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Il. CONSEJOS GENERALES DE ALIMENTACION EN NINOS CON
FIBROSIS QUISTICA

Es importante recordar que no existe ningiin alimento que contenga
todos los nutrientes esenciales que el organismo necesita. Es necesa-
rio combinar los alimentos en nuestra dieta para completar los apor-
tes necesarios de los distintos nutrientes.

EL PLATO DE LA ALIMENTACION

Una forma muy sencilla de organizar las comidas y cenas es a través de la
herramienta “el plato saludable”. En cada comida y en cada cena se debe
incorporar tres tipos de alimentos:

* Una parte del plato seran verduras.

*Una parte del plato seran alimentos con carbohidratos como patatas,
arroz, pasta... cereales y tubérculos.

*Una parte del plato seran alimentos con proteinas como carnes, pesca-
dos, huevos...

Una excepcion serian las legumbres que nos aportan tanto carbohidrato
como proteina, por lo que acompanadas de verduras, puede ser un plato
Unico.

Las proporciones de cada alimento en el plato varian dependiendo de la
persona, actividad fisica, patologia etc. En el caso de los ninos con Fibrosis
Quistica se recomienda, de forma general, un 40% de cereales y tubérculos,
un 30% de alimentos proteicos y un 30% de verduras y hortalizas.
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AUMENTOS DE CALORIAS
Recomendaciones practicas para aumentar las calorias de la alimentacion

*» Ofrecer gran variedad de alimentos para aportar todos los nutrientes.

» Ofrecer menus sanos y sabrosos.

* Ensenar habitos alimentarios correctos ya que los/as ninos/as copian las
costumbres de la familia.

* Lo que importa es lo que el/la nino/a come durante varios dias, no lo que
come en un dia o en una comida.

* Los/las ninos/as captan la ansiedad de la familia y eso repercute en su
alimentacion.

* Atenerse a un horario fijo de comidas.

* No “picar” entre comidas si eso disminuye la cantidad que ingiere en las
comidas principales.

» Evitar alimentos bajos en calorias (zumos de frutas light, alimentos light,
lacteos desnatados).

* Evitar ofrecer golosinas o pastelitos para que no adquieran malos habi-
tos y para que no se sacien con alimentos de escaso valor nutritivo.

» Consumir los alimentos que aporten mas energia al principio de cada
comida (ejemplo: ensalada al final).

* Incluir alimentos con alto contenido en energia: aceite de oliva, aguacate,
frutos secos molidos, aceitunas sin hueso trituradas, quesito/queso ralla-
do, huevo duro picado.

* Realizar 5 6 6 comidas al dia: 3 comidas principales (desayuno, comida
y cena) y 2-3 secundarias (media manana, merienda, antes de dormir).

* Modificar la forma de cocinar los alimentos para aumentar el aporte
calorico: empanar los filetes, anadir queso o picatostes a los purés, poner
semillas o frutos secos en las ensaladas...

Es recomendable que los/las ninos/as compartan las comidas con la familia,

y que disfruten de los mismos alimentos y preparaciones (con pequenas
adaptaciones, si fueran necesarias).
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Alimentos para aumentar las calorias de la dieta
Para los lactantes

* Con alimentos naturales: almidon de maiz como carbohidratos, aceite de
oliva como grasa.

* Empleando médulos nutricionales: carbohidratos (dextrinomaltosa), gra-
sa (aceite MCT) o combinaciones de ambos (Duocal®).

Para nifos/as y adultos (anadir estos alimentos como enriquecimien-
to de platos):

*En las sopas, cremas y purés:aguacate, frutos secos molidos, semillas de
lino, sésamo etc.., aceitunas sin hueso trituradas, quesito / queso rallado,
huevo duro picado, aceite de oliva virgen extra...

*En los platos de verdura: rehogarlas con aceite, anadir un sofrito con
ajos y jamon, anadir salsa bechamel, mahonesa, frutos secos, pasas u otra
fruta desecada...

*En las legumbres y arroces: anadir sofrito de chorizo, una yema de
huevo, un sofrito de ajo, jamon, tomate frito...

*En los platos de pasta: incorporar salsas enriquecidas con nata, queso,
bacon...

*En las carnes y pescados: sumergirlos en leche antes de cocinarlos,
empanados, guisados, rebozados, servirlos con una salsa...

*En los postres se aconseja enriquecer con: aztcar, miel, mermelada,
guindas, nata, leche en polvo o condensada, chocolate, frutos secos, dulce
de leche, copos de cereales...

‘

HIDRATACIONY SAL

Una hidratacion adecuada es importante para todas las personas, pero es
especialmente vital en aquellas con Fibrosis Quistica ya que tienen mayo-
res pérdidas de sal (cloro y sodio) a través del sudor y esto les hace mas
propensos a sufrir deshidratacion.

La deshidratacion es una alteracion en la cantidad de agua y minerales de
nuestro cuerpo que puede producirse especialmente en épocas de calor,
cuando participamos de actividades al aire libre y hacemos ejercicio fisico,
cuando tenemos fiebre e infeccion, cuando no bebemos lo suficiente o por
varios de estos motivos a la vez.

La aparicion de la sed esta normalmente activada por un aumento de la
concentracion de sal en la sangre. Debido a que una persona con Fibrosis
Quistica pierde mas sal en el sudor, la aparicidon de la sed no se activa y la
capacidad de reconocer la necesidad de liquidos se reduce. No podemos
confiar en la sensacion de sed para predecir que estamos deshidratados.

La mejor forma de aumentar la cantidad diaria de sodio en la alimentacion
es mediante la adicion de sal a los alimentos y elegir los alimentos que son
naturalmente ricos en sal (aceitunas, encurtidos, anchoas, salmén ahumado,
queso curado, frutos secos salados, salsa de soja, galletas saladas, jamon
serrano), intentando comer a diario la mayor cantidad posible de estos
alimentos sobre todo en épocas de calor.

Consulte con su médico de la Unidad de FQ la cantidad de sal que debe
consumir.
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CONSEJOS

«Si el nino toma biberones, no anadir la dosis total diaria de sal en un solo
biberén porque hay muchas posibilidades de que se rechace la leche. Se
puede anadir una cantidad muy pequena en cada biberon durante todo
el dia.

«Si el nino toma lactancia materna ofrecer soluciones de cloruro sédico

entre tomas, en un biberon o en una jeringa de 10-20 ml segun tolerancia.

* Dispensar y dosificar la cantidad de sal en un recipiente para luego re-
partirla en cada comida.

* Siempre viajar con sal y una botella de agua.

* Elegir las variedades 'saladas' de los alimentos, por ejemplo, frutos secos
fritos salados, galletas, etc.

Maria Garriga
Dietista — Nutricionista
Unidad de Fibrosis Quistica, Hospital Ramoén y Cajal de Madrid

Irene Alvarado
Dietista — Nutricionista

Vocal de la Asociacion Madrilena de Fibrosis Quistica

ASOCIACION MADRILENA DE
FIBROSIS QUISTICA

Por Alfredo Gil Gonzalez y Rocio Garcia Ferrero

Trabajadores sociales de la Asociacion Madrilefia de Fibrosis Quistica

La Asociacion Madrilena de Fibrosis Quistica esta formada por familias
como la tuya, en la que una persona tiene Fibrosis Quistica.A través de una
serie de servicios y actividades pretendemos mejorar la calidad de vida de
todos/as vosotros/as, siendo este nuestro principal objetivo.

En el momento en el que os encontrais y seguramente en el futuro, os
asaltaran infinidad de preguntas. Algunas hemos tratado de responderlas
en este manual, pero debéis recordar que nosotros estamos para prestar
ayuda y apoyo, recurrir a nosotros cada vez que lo necesitéis.

La asociacion ha ido adaptandose a la realidad de la Fibrosis Quistica y a las
demandas que como familias nos habéis ido planteando. En este momento,
contamos con un equipo multidisciplinar de profesionales, dispuestos a
acompanaros y hacer que vuestro dia a dia sea mas sencillo.



Como familias podéis participar de los siguientes servicios de la asociacion:

Acompanamiento social a familias.

Area social Acogida a Recién Diagnosticados, Tramitacion de
Recursos y Ayudas Sociales.
Servicio de Informacion y Orientacion.

Area Atencion y apoyo emocional.
psicologica Intervencion en momentos de cambio.
Area de apoyo Servicio de Fisioterapia Respiratoria.
y adherenciaal ——— Servicio de Nutricion.
tratamiento Servicio de Deporte.

Coordinacion y apoyo a las Unidades de Fibrosis
Area sanitaria Quistica.
Participacion y apoyo en nuevas investigaciones

y tratamientos.

Area de incidencia Representacion institucional, reivindicacion
social y politica de derechos.

Sensibilizacion y difusion de la Fibrosis Quistica.

Coordinacion y gestion de la entidad.
Area asociativa Apoyo al movimiento asociativo.
Desarrollo de actividades ludicas solidarias.

Area formativa y Actividades de interrelacion entre socios.
de apoyo mutuo Talleres formativos para familias.
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Estamos seguros de que poco a poco nos iremos conociendo e iréis cono-
ciendo a otras familias, o personas con Fibrosis Quistica que se encuentran
o se han encontrado en la misma situacion que vosotros. En sus vivencias,
seguramente encontraréis un punto de partida y una guia cargada de bue-
nos consejos.Vuestras vivencias seran en el futuro la guia para otros padres
y madres.

Después de leer este manual, tomate el tiempo que necesites para reorga-
nizar habitos, rutinas, trabajo etc...Y si lo necesitas, pide ayuda a familiares,
amigos, profesionales médicos etc. Recuerda que también puedes contac-
tar con nosotros, si crees que podemos ayudarte en esta nueva etapa.

Asociacion Madrilena de Fibrosis Quistica

Teléfonos: +34 91 301 54 95/ 690.15.13.80
Email: info@fqmadrid.org y social@fqmadrid.org
Web: www.fqmadrid.org

Siguenos...

https://www.facebook.com/fibrosisquisticamadrid
https://twitter.com/@AMadFQ

Alfredo Gil Gonzilez y Rocio Garcia Ferrero
Trabajadores Sociales de la Asociacion Madrilena de Fibrosis Quistica
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Y RECUERDA... .

La Fibrosis Quistica requiere de ajustes y aprendizajes que iras adqui-
riendo a medida que vayas interaccionando y conociendo a tu hijo/a. No
te agobies, ni te desanimes si necesitas mas tiempo que otras personas.

Afronta esta nueva situacion con tranquilidad y confianza en ti mismo.
Eso te ayudara a ofrecer lo mejor de ti a tu hijo/a.

Recurre a especialistas siempre que lo necesites. Estamos aqui para ayu-
darte y solucionar las dudas y necesidades que te puedan surgir.

Filtra la informacion que encuentres en internet, no toda es fiable. Antes
de poner en practica lo que leas en la red, consulta al personal médi-
co-sanitario de tu Unidad o a los profesionales de nuestra asociacion.

Haz participe del cuidado de tu hijo/a a toda la familia y no te sientas
culpable por ello. Es bueno apoyarse en otras personas para aunar es-
fuerzos.

Busca tiempos de descanso y haz planes con tu pareja o amigos. Disfrutar
de momentos de ocio y relax os beneficia a ti y a tu hijo/a.

Disfruta al maximo de tu hijo/a y evita condicionar en exceso su vida a la
enfermedad. Ayudale a disfrutar la vida como un nino/a.

Cuando llegue el momento, ensena a tu hijo/a a responsabilizarse de su
tratamiento, y a incorporarlo con optimismo.




TESTIMONIOS

Testimonio 1. Raquel Lopez

Soy Raquel, mama de un chico de |6 anos y otra nina de |12 anos ambos
con Fibrosis Quistica. Si estais leyendo esto, es porque os encontrais en
la misma situacion que yo hace |3 anos. Supongo que habréis recibido la
noticia con tristeza y sorpresa, a mi me paso igual.A mi hijo se lo diagnos-
ticaron con 3 anos y a mi hija recién nacida, tres meses después. Ahora
tenéis el beneficio de poder saberlo desde el principio y empezar con los
tratamientos cuanto antes.

En ese momento inicial tenia muchas dudas, si yo iba a ser capaz de llevar
la enfermedad, como iba a ser el futuro de mis ninos... Ahora os puedo
decir que los padres podemos con eso y mucho mas. Os recomiendo que
sedis organizados y disciplinados. Es cierto que todo requiere un tiempo.
Pero os vais a dar cuenta de que podéis hacerlo.Yo tengo muy marcadas
e integradas las horas de las terapias para que se hagan todos los dias. La
medicacion tenéis que tenerla muy clara e irsela dando, nada mas.

Ahora, cuando echo la vista atras, me doy cuenta de lo negativo que lo veia
todo. Sin embargo no esta siendo tan complicado. Mis hijos estan estudian-
do 1° de ESO y I° de Bachillerato, no han perdido ningin curso. Hacen
sus actividades extraescolares, salen con sus amigos, estudian y hacen una
vida casi normal, ya que a toda su actividad hay que anadir que necesitan
una medicacion diaria y unas terapias, aerosoles dos o tres veces al dia y
deporte. Mi hijo lleva anos haciendo natacion y, este ano, entrena 2 horas al
dia y compite en la Comunidad de Madrid. Si hace |3 anos me dicen esto,
no me lo creo.

Actualmente la principal preocupacion como madre es su adolescencia, si

estudian, con quien salen. La Fibrosis Quistica me preocupa pero mucho
menos que antes, ahora hay grandes avances y confio en la medicina.
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Espero haberos ayudado un poquito, somos muchos padres con ninos ya
mayores que podemos escucharos y daros animos y consejo. Si me necesi-
tais, por supuesto podéis contar conmigo.

Animo papis y mamis, nosotros ganaremos la batalla.

Raquel Lopez
Madre de dos adolescentes con Fibrosis Quistica
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Testimonio 2. Elisa Gonzalez ®

Soy Elisa Gonzalez, artista plastica, disenadora de este manual y paciente de
Fibrosis Quistica. Tengo 28 anos y acabo de ser mama.

Mi caso como paciente es algo particular: me diagnosticaron la Fibrosis
Quistica a los 13 anos, y no empecé con tratamientos nebulizados hasta
los 18. Pasé una infancia y adolescencia normal, con algliin catarro mas que
el resto de mis companeros, pero sin complicaciones. Cuando llegué a
Madrid para estudiar Bellas Artes y a tenor de una reagudizacion, empecé
el tratamiento completo de Fibrosis Quistica: inhaladores y nebulizadores,
fisioterapia respiratoria, vitaminas y antibioticos.

Pero se me junto el querer disfrutar de la etapa universitaria con la falta
de disciplina y adherencia al tratamiento. Aunque terminé la carrera sin
problemas, la enfermedad se hizo mas patente al comenzar mi etapa labo-
ral. Decidi entonces replantear mi relacion con la enfermedad y converti
la Fibrosis Quistica en un proyecto artistico, Crepitantes, en el que una
serie de ilustraciones y pinturas son protagonizadas por el paciente y el
moco. En Crepitantes, todo aquello relacionado con la enfermedad es sus-
ceptible de ser representado plasticamente y el moco, en el exterior, se
convierte en un compaiero al que hay que aceptar y querer. Este proyecto
ha cambiado la forma de relacionarme con la Fibrosis Quistica, facilitando
su aceptacion e integracion en mi cotidianidad. También acompana a otros
pacientes que siguen el proyecto en el instagram @crepitantes.

Ademas de Crepitantes he pintado murales inmensos, colaborado con
marcas e instituciones como el Museo Reina Sofia, y actualmente trabajo
como investigadora en la Universidad Complutense, realizando un Docto-
rado sobre mocos y fibrosis quistica, una frase que nunca pensé que diria.

Elisa Gonzilez Garcia
Artista plastica y paciente de Fibrosis Quistica
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DIRECTORIO Unidades Hospitalarias de Fibrosis Quistica de Madrid

Unidad de Fibrosi istica. Hospital Uni itario La Paz.
Asociacion Madrilefia de Fibrosis Quistica om ad de Fibrosis Quistica. Hospital Universitario La Paz

P° de la Castellana, 261

28046 — Madrid

Teléfono: 91.301.54.95 / 690.15.13.80 Teléfono: 91.727.72.54 / 53

Email: inffo@fgmadrid.org / social@fqmadrid.org

Web: ..fqmadrid.org o . Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital Universitario 12 de Octubre.
Redes Sociales: https://www.facebook.com/fibrosisquisticamadrid .
Avda de Cédrdoba s/n

https://twitter.com/@AMadFQ 2804 — Madrid
Teléfono: 91.390.85.73

Federacién Espafiola de Fibrosis Quistica Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital Universitario Infantil Nifio Jesus.
Avda. Menéndez Pelayo, N° 65

C/José Maria Haro, n°14, 1°C 28009 — Madrid

46022 —Valencia Teléfono: 91.573.52.00 Extension 276

Teléfono: 963.318.200

Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital Universitario Ramoén y Cajal.
Ctra. de Colmenar Viejo km.9,100.

28034 — Madrid

Teléfono: 91.336.90.48 / 80.90

Email: fgfederacion@fibrosis.org
Web: www fibrosisquistica.org

Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital Universitario de La Princesa.
c/ Diego de Ledn, 62
° 28006 — Madrid
°,‘° Telefono: 91.520.22.77 / 84
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