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Resumen

Introduccién: la fibrosis quistica es una enfermedad he-
reditaria autosémica recesiva que afecta las células que
producen el sudor, el moco y los jugos digestivos. Esta
patologia afecta a 1 de cada 2.000-3.500 nacidos vivos,
siendo la mds frecuente de las enfermedades hereditarias
mortales en la poblacién de raza blanca.

Objetivo: evaluar la adherencia al tratamiento de los
pacientes menores de 18 afios con fibrosis quistica en
el Hospital Infantil Dr Robert Reid Cabral de Santo
Domingo, Republica Dominicana, durante el periodo
febrero - abril 2018.

Material y métodos: estudio prospectivo, descriptivo y
de corte transversal en el que se realizaron cuestionarios
a 32 guardianes de pacientes del servicio de neumologia
pedidtrica con fibrosis quistica de un hospital.

Resultados: el nivel de adherencia al tratamiento fue bajo,
representado por un 41%. La principal razén de no adhe-
rencia al tratamiento fue el alto costo monetario con un
61%. Con respecto a la adherencia y nivel socioeconémico,

*Estudiantes de Medicina de INTEC.
**Servicio de Neumologfa Hospital Infantil Dr. Robert Reid
Cabral

se mostr6 que el nivel socioecondmico mds frecuente fue el
D+, el cual se encuentra en la mitad baja de la escala y la
mayorfa de pacientes eran no adherentes. La via de admi-
nistracién de tratamiento preferida fue la oral con un 78%.
La mayoria de los pacientes tienen un nivel bajo de conoci-
miento del tratamiento, representado por un 32%.

Conclusiones: los pacientes contaban con una baja ad-
herencia al tratamiento, debido al alto costo monetario
de los medicamentos. La mayoria de ellos preferian tra-
tamientos administrados por via oral, pertenecian al nivel
socioeconémico D+ y contaban con un conocimiento
bajo acerca del tratamiento.

Palabras claves: Fibrosis quistica; Neumologfa; Pediatria;
Adherencia; Tratamiento.

Abstract

Introduction: Cystic fibrosis is an autosomal recessive di-
sease that affects the cells that produce sweat, mucus and
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digestive juices. This pathology affects 1 of every 2,000-
3,500 live births, being the most frequent of the deadly
hereditary diseases in the white population.

Objective: to evaluate the adherence to treatment of
patients under 18 years of age with cystic fibrosis in
the Robert Reid Cabral Children’s Hospital in Santo
Domingo, Dominican Republic, during the period
February - April 2018.

Material and methods: prospective, descriptive and
cross-sectional study in which questionnaires were made
to 32 guardians of patients in the pediatric pulmonary
service with cystic fibrosis of a hospital.

Results: the level of adherence to treatment was low, re-
presented by 41%. The main reason for non-adherence to
treatment was the high monetary cost with 61%. Regarding
adherence and socioeconomic level, it was shown that the
most frequent socioeconomic level was D +, which is in
the lower half of the scale and the majority of patients were
non-adherent. The preferred treatment route of administra-
tion was oral with 78%. Most patients have a low level of
knowledge of treatment, represented by 32%.

Conclusions: patients had low adherence to treatment
due to the high monetary cost of the medications. Most of
them preferred orally administered treatments, belonged
to the D + socioeconomic level and had low knowledge
about the treatment.

Keywords: Cystic Fibrosis; Pulmonology; Pediatrics;
Adherence; Treatment.

Introducciéon

La fibrosis quistica (FQ), es un trastorno autosé-
mico recesivo que afecta las gldndulas exocrinas del
revestimiento epitelial de los aparatos respiratorio,
gastrointestinal y reproductor’. Quienes la padecen
producen un moco espeso y viscoso que obstruye
los conductos del érgano donde se localiza. Aunque
la enfermedad afecta a la mayoria de los 6rganos,
el pdncreas y los pulmones son los mds danados,
siendo la insuficiencia pancredtica y la enfermedad
pulmonar las que determinan la gravedad del proce-
s0, asi como su prondstico y mortalidad®. Esta es la
enfermedad genética autosémica recesiva letal mds
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comun en personas de raza blanca, sin embargo, la
supervivencia ha ido aumentando con el tiempo. La
edad de supervivencia media es de mds de 36,9 anos,
pero debido al progreso en las opciones de trata-
miento médico y quirtirgico ha mejorado el pronds-
tico en las tltimas décadas, por lo que actualmente
un individuo con FQ nacido en los Estados Unidos
se espera que sobreviva mds de 40 afios’.

La enfermedad estd causada por mutaciones de un
solo gen localizado en el brazo largo del cromo-
soma 7, que codifica una proteina de 1.480 ami-
nodcidos, llamada proteina reguladora del manejo
de iones en las membranas (CFTR). Esta proteina,
se comporta como un canal de cloro, controlado
por AMPc, que regula directamente los movimien-
tos de las particulas de cloruro e indirectamente
los movimientos del sodio y agua, dando lugar a
la produccién de un moco andémalo y espeso en
todos los érganos, especialmente en los pulmones,
pancreas, intestino, higado, glindulas sudoriparas
y conductos deferentes en los varones, con interfe-
rencia en su funcionalismo®.

La disfuncién del canal de cloro en el epitelio respi-
ratorio determina una alteracién en las secreciones
bronquiales, con aumento de su viscosidad y alte-
racién de la depuracién mucociliar. Debido a estas
alteraciones se modifican las defensas naturales del
huésped, que se vuelve susceptible a infecciones
crénicas pulmonares. La infeccién endobronquial
con microorganismos caracteristicos, especialmente
Pseudomonas aeruginosa, induce un proceso inflama-
torio persistente y no controlado; se desencadena un
circulo vicioso que conduce a la triada caracteristica
de la enfermedad: obstruccién bronquial-inflama-
cién-infeccién, que en su evolucién natural conduce
a dano pulmonar irreversible, con bronquiectasias,
insuficiencia respiratoria y muerte’.

El espectro clinico de la enfermedad pulmonar es
extremadamente amplio y abarca desde lactantes
asintomdticos, diagnosticados mediante cribado
neonatal o por sintomas clinicos extrapulmonares
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(gastrointestinales, deshidratacién), a nifios ma-
yores e incluso adultos con sintomas respiratorios
crénicos de larga evolucién y enfermedad pul-
monar avanzada. Con el paso del tiempo, en la
adolescencia o tercera década, las manifestaciones
respiratorias se van haciendo mds llamativas, espe-
cialmente cuando se desarrollan bronquiectasias
y aparece tos productiva con esputo amarillento,
verdoso y viscoso, y se aislan los microorganismos
caracteristicos de esta enfermedad®

Resulta esencial confirmar el diagnéstico de FQ
en el momento oportuno y con alto grado de ade-
cuacién, para evitar pruebas innecesarias, proveer
tratamiento adecuado, asesoramiento genético
y asegurar el acceso a servicios especializados. En
la mayoria de los casos se encuentran una o mis
expresiones clinicas de la enfermedad, que se con-
firma con la prueba del sudor. El diagnéstico de la
enfermedad se basa en criterios clinicos y estudios
de laboratorio.

Otros exdmenes utilizados para diagnosticar la fi-
brosis quistica abarcan: el examen del tripsinégeno
inmunorreactivo (IRT, por sus siglas en inglés) un
alto nivel de IRT sugiere una posible fibrosis quisti-
ca y requiere exdmenes adicionales. También estdn:
tomografia computarizada o radiografia de térax,
examen de grasa fecal, pruebas de la funcién pul-
monar, medicién de la funcién pancredtica, examen
de estimulacion de secretina, tripsina y quimiotrip-
sina en heces y trdnsito esofagogastroduodenal®.

El tratamiento de la fibrosis quistica es hoy en dia
principalmente sintomdtico. Sin embargo, estin
apareciendo resultados positivos en la farmacote-
rapia, la cual busca corregir la expresién del de-
fecto genético. Dado la baja prevalencia de la en-
fermedad y su tratamiento tan especifico es muy
importante contar con un centro especializado
para su manejo a fin de otorgar una alta calidad
de atencién. Para este centro se requiere un equi-
po multidisciplinario que involucre a la familia
y el paciente. Siguen siendo de vital importancia

el soporte nutricional, el tratamiento antibiético
precoz y agresivo y la eliminacién de las secrecio-
nes de la via aérea’.

Material y métodos

Esta investigacién fue de cardcter prospectivo de
fuentes primarias; descriptivo; de corte transversal.
La informacién se obtuvo mediante la complecién
de un cuestionario aplicado a los padres de los pa-
cientes menores de 18 anos que padecen fibrosis
quistica en el servicio de neumologia pedidtrica del
Hospital Infantil Dr Robert Reid Cabral de Santo
Domingo, Republica Dominicana. En éste se eva-
lué el nivel de adherencia al tratamiento de la FQ,
las razones de falta de adherencia al tratamiento,
nivel socioeconémico, via de administracién, y ni-
vel de conocimiento.

La adherencia al tratamiento fue calculada en base
a las veces que el paciente fue incapaz de cumplir
con el tratamiento en tres periodos: los ultimos 3
meses, el ultimo mes y la semana en la que fue rea-
lizada la entrevista. Las categorias definidas fueron:

0 fallos, Alta; 1 fallo, Media; 2 a 3 fallos, Baja.

El nivel socioeconémico de los pacientes se deter-
mind a partir de un cuestionario elaborado por la
Asociacién Mexicana de Agencias de Investigacién
de Mercados y Opinién Pdblica (AMAI). Los 13
indicadores de la regla 13x10 fueron evaluados y
segun el nimero de puntos obtenidos, se deter-
miné el nivel socioeconémico. Los niveles fueron:
A/B mis de 242 puntos; C+ entre 192 y 241 pun-
tos; C entre 157 y 191 puntos; D+ entre 102 y 156
puntos; D entre 61 y 101 puntos; E hasta 60 pun-
tos. Siendo el nivel A/B el més elevado y el nivel E
considerado como el més inferior.

El nivel de conocimiento de los tutores en cuanto
al tratamiento se determiné utilizando una serie de
6 preguntas en el cuestionario realizado. Se calific6
el conocimiento del entrevistado en base al niime-
ro de preguntas que respondié correctamente. Las
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categorias fueron: 0-1 Insuficiente; 2-3 Bajo; 4-5
Regular; 6 Superior.

La muestra del estudio fue de 32 pacientes. Los
mismos cumplian con los criterios de inclusién de
la investigacion: haber sido atendidos en un hos-
pital de Santo Domingo, ser menores de 18 anos,
padecer de fibrosis quistica y estar bajo tratamien-
to. Dicha muestra fue seleccionada mediante el
muestreo por conveniencia.

Previo a la entrevista se procedi6 a dar un consenti-
miento informado a los entrevistados quienes fue-
ron asegurados que sus datos personales no serdn
revelados en ningtin momento y se mantendrd una
completa confidencialidad. Los datos recolectados
fueron analizados estadisticamente mediante el
programa “Microsoft Excel versién Office 2016”.

Resultados

Grifica No. 1: Adherencia al tratamiento de la
fibrosis quistica (n=32)

m Baja adherencia
m Media adherencia
m Alta adherencia

Fuente: Cordero, L.; Alcidntara, B.; Fernindez, G.;
George, J., abril 2018.

De acuerdo con los resultados obtenidos, el 41%
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de los pacientes tenfan una adherencia baja, corres-
pondiente a 13 casos. Mientras que la adherencia
del 37% de los pacientes, correspondiente a 12
casos, era media y una minorfa de 22% tenfan ad-
herencia alta, correspondiente a 7 casos.

Grafica No. 2: Razones de falta de adherencia al

tratamiento(n=32)
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Fuente: Cordero, L.; Alcintara, B.; Fernindez, G.;

George, J., abril 2018.

Cada razén se evalué en base al nimero de casos to-
tal. Como podemos observar en la gréfica, la mayor
razén de falta de adherencia, con 22 casos (69%),
fue el costo de los medicamentos. La segunda razén
fue los efectos secundarios de los mismos corres-
pondientes a 10 casos, o un 31% de la muestra.
La falta de tiempo fue la tercera razén mds comin
con 9 casos, equivalente a 28%. La menor compli-
cacién de adherencia al tratamiento fue porque se
les olvid6 con un 16%, correspondiente a 5 casos.

Grifica No. 3: Nivel socioeconémico y adheren-
cia al tratamiento (n=32)
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Fuente: Cordero, L.; Alcintara, B.; Fernindez, G.;
George, J., abril 2018.
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No hubo pacientes en los niveles A/B y E. La
presente grafica muestra que el nivel socioeco-
némico mds frecuente fue el D+ con 19 casos,
contaba con un 48% de pacientes con baja ad-
herencia, un 42% con media adherencia y un
10% con alta adherencia. El segundo nivel mds
frecuente fue el C con 7 casos, de los cudles
un 46% tenia alta adherencia, un 27% tenian
media adherencia y un 27% tenfan baja adhe-
rencia. Los niveles D y C+ tenfan 3 casos cada
uno. Se realiz6 una prueba de chi cuadrado y el
resultado fue 0.08427.

Grifica No. 4: Via de administracién y adheren-
cia al tratamiento
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Fuente: Cordero, L.; Alcdntara, B.; Fernindez, G.;
George, J., abril 2018.

Las vias de administracién evaluadas fueron la via
inhalada y la via oral. La presente grifica mues-
tra que la via oral, correspondiente a 25 casos,
contaba con 20% de alta adherencia, 40% de
media adherencia y 40% de baja adherencia. La
preferencia a la via inhalada, correspondiente a
7 casos, contaba con un 27% de alta adherencia,
27% de media adherencia y 46% de baja adhe-
rencia. Se realizé una prueba de chi cuadrado y el

resultado fue 0.39347.

Grifica No. 5: Nivel de conocimiento y adheren-
cia al tratamiento
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Fuente: Cordero, L.; Alcintara, B.; Fernindez, G.;
George, J., abril 2018.

La gréfica representa la relacién entre el nivel de
conocimientoyel nivel deadherenciaal tratamiento.
El nivel insuficiente, correspondiente a 6 casos,
contaba con 20% de baja adherencia y 80% de
media adherencia. El nivel bajo, correspondiente a
10 casos, contaba con 69% de baja adherencia, 18%
de media adherencia y 13% de alta adherencia. El
nivel regular, correspondiente a 8 casos, contaba
con 24% de baja adherencia, 38% de media
adherencia y 38% de alta adherencia. El nivel
superior, correspondiente a 8 casos, contaba con
38% de baja adherencia, 24% de media adherencia
y 38% de alta adherencia. Se realiz6 una prueba de

chi cuadrado y el resultado fue 0.7769.

Discusién y conclusiones

La adherencia al tratamiento en pacientes meno-
res de 18 anos con fibrosis quistica fue clasificada
en tres categorias: baja, media y alta. Conforme a
la investigacién realizada un 41% de los pacientes
fue catalogado con baja adherencia, 37% con me-
dia adherencia y 22% con alta adherencia (grafica
#1). Segun el estudio realizado en el 2013 publi-
cado en la revista Pediatic Pulmonology, titulado
“Adherencia a la terapia de liberacién de vias aéreas
por pacientes adultos con fibrosis quistica” ?, de au-
torfa de la Dra. Josani Silva Flores, de los 63 sujetos
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estudiados, un 60% fue calificado con alta adheren-
cia, un 19% como adherencia moderada y un 21%
con mala adherencia. Se puede atribuir el contraste
en los resultados a que los estudios fueron realiza-
dos en diferentes paises y que la poblacién donde se
realiz6 la misma fue diferente, uno fue realizado en
adultos y otros en pacientes pedidtricos.

Evaluando la causa de la falta de adherencia en
nuestra poblacién la principal razén de falta de
adherencia, con 22 casos (69%), fue el costo de
los medicamentos, la segunda razén fue los efec-
tos secundarios de los mismos correspondientes
a 10 casos, o un 31% de la muestra y la falta de
tiempo fue la tercera razén mds comtn con 9 ca-
sos, equivalente a 28% por ultimo el olvidé con
un 16%, correspondiente a 5 casos. (Grafica #2)
Segtin un estudio realizado en el 2010 publicado
en la revista anteriormente mencionada, titulado
“Identificacién de barreras para la adherencia al
tratamiento y patrones de actitud relacionados en
adolescentes con fibrosis quistica”, de autoria del
Dr. Eric Dziuban y colaboradores realizado en el
estado de Michigan, Estados Unidos, las barreras
miés identificadas para la adherencia fueron olvi-
dar o perder medicamentos con un 53% vy estar
demasiado ocupado con un 38%, de un total de
60 pacientes. Se puede atribuir el contraste a las
diferencias socioecondémicas y la accesibilidad a los
medicamentos en los respectivos paises.

De acuerdo con el estudio realizado en el 2017
publicado en la revista Pediatric Pulmonology,
titulado “Adherencia a la terapia de liberacién de
vias aéreas en fibrosis quistica pedidtrica: factores
socioeconémicos y resultados respiratorios™', de
autorfa de la Dra. Gabriela Oates y colaboradores
realizado en Alabama, Estados Unidos, el ingreso
anual fue mayor a $50,000, y mds adultos en el ho-
gar se relacionaron independientemente con una
mejor adherencia. Por tanto, el nivel socioeconé-
mico efectivamente se relaciona con la adherencia
al tratamiento en pacientes pedidtricos con fibrosis
quistica. Esto claramente se asemeja a la presente
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investigacién donde se muestra la relacién entre
nivel socioeconémico y adherencia al tratamien-
to (Grifica #3) en la cual se exhibe un resultado
similar, pues el nivel socioeconémico con mayor
adherencia al tratamiento fue el C.

Segtin el estudio realizado en el 2015 publicado
en la revista anteriormente mencionada, titulado
“Adherencia al tratamiento en nifios y adolescentes
con fibrosis quistica” ', de autoria del Dr. Nicola
Goodfellow y colaboradores, en una muestra de
100 ninos, un 72% de fue clasificado como poco
adherente a los suplementos enzimdticos, un 59%
poco adherente a las vitaminas y un 49% poco ad-
herente a la fisioterapia tordcica. Se puede atribuir
el contraste a las diferencias socioeconémicas y la
accesibilidad a los medicamentos en los respectivos
paises.

Tomando en cuenta el estudio realizado en el
2016, titulado “;Perdido en la traduccién? Cémo
los adultos que viven con Fibrosis Quistica entien-
den las recomendaciones de tratamiento de sus
proveedores de atencién médica, y el impacto en la
adherencia a la terapia” '*'® de autoria de la Dra.
Smita Pakhale y colaboradores, el cumplimiento
de los pacientes fue mayor cuando se calcul6 con
relacién a la comprensién de los mismos a las reco-
mendaciones del tratamiento (62,4% = 25,1) que
cuando se calcul$ en relacién con la comprensién
de las recomendaciones de tratamiento de un ver-
dadero profesional de la salud (45,4% + 21,5%).
En nuestra poblacién a menor nivel educacional
menos adherencia. Por ende, se puede concluir que
el nivel de conocimiento de los tutores juega un
papel primordial al momento de tomar en cuenta
la adherencia al tratamiento de los pacientes.

Conclusiéon

Los pacientes contaban con una baja adherencia
al tratamiento representado con un 41%, debido
al alto costo monetario de los medicamentos con
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un 69%. Pertenecian al nivel socioeconémico D+

representado por un 60% siendo este el segundo

més bajo de todos. La mayoria de ellos preferian

tratamientos administrados por via oral siendo esto

un 78% y contaban con conocimiento bajo acerca

del tratamiento correspondiente a un 32%.
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