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Resumen

Mareco teorico: la fibrosis quistica es la enfermedad rara
mas frecuente. Su diagnoéstico tiene un impacto sobre el
bienestar de los pacientes. El objetivo de nuestro estudio
es analizar los factores de proteccion en el ajuste a la
enfermedad. Meétodos: se evaluaron 25 pacientes
pediatricos (60% chicas), de edades entre 9-18 afios
M=11,52, DT= 2,86). Se administraron dos
cuestionarios: Fortalezas y dificultades y la Escala de
Bienestar Psicologico. Se realizaron analisis descriptivos
y correlaciones de Pearson entre las variables.
Resultados. los datos obtenidos evidenciaron que un
44% de los pacientes presentaba un bajo bienestar
psicoldgico, sin embargo, la mayoria mostraron una alta
conducta prosocial. Existian relaciones positivas entre el
bienestar psicoldgico y la prosocialidad. Conclusiones:
conocer los aspectos protectores para un adecuado ajuste
a la enfermedad, resulta relevante para desarrollar
programas que potencien estos aspectos y favorezcan el
bienestar del paciente.
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Abstract

Theoretical Framework: cystic fibrosis is the most
common rare disease. Their diagnosis has an impact on
the well-being of patients. The objective of our study is
to analyze the protective factors in the adjustment to the
disease Methods: 25 paediatric patients (60% female),
aged 9-18 years (M=11.52, DT=2.86) were evaluated.
Two questionnaires were administered: Strengths and
difficulties and the Psychological Well-being Scale.
Descriptive analyses and Pearson correlations between
variables were performed. Results: the data obtained
showed that 44% of the patients presented a low
psychological well-being, however, the majority showed
a high prosocial behaviour. There were positive
relationships between psychological well-being and
prosociality. Conclusions: knowing the protective
aspects for an adequate adjustment to the disease is
relevant to develop programs that seek to enhance these
aspects and promote the patient's well-being.

Key words: Cystic fibrosis, Pediatrics, Psychological
Well-being, Prosocial behaviour, Protective factors

87



Valero-Moreno, Lacomba-Trejo, Castillo-Corullén y Montoya-Castilla.

INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad degenerativa genética, en la que
multiples sistemas se encuentran dafiados. Los pulmones y el pancreas son los 6rganos
mas danados, aunque también puede haber afectacion de las glandulas sudoriparas, el
aparato digestivo, el sistema endocrino y el aparato reproductor (ERS, 2013). Su
incidencia en Espafa se estima en 1/6.000 nacimientos, y en la Union Europea afecta a
casi 50.000 personas (Farrell, 2008). Actualmente la esperanza de vida se encuentra
aproximadamente en 39 afos (Cystic Fibrosis Foundation, 2018). Constituye un
importante problema de salud publica, ya que es la enfermedad genética mortal mas
frecuente en la poblacidn caucdsica y representa la causa mayor de afectacion pulmonar

crénica en nifios de raza blanca (Illan Noguera et al., 2014).

Se produce como resultado de una mutacioén en el gen que codifica la proteina
CFTR, lo que provoca un transporte anormal de iones a través del cuerpo. Lo que puede
generar en los pulmones, problemas de limpieza de la mucosa, facilitando la infeccién
pulmonar crénica y la inflamacion (Ernst, Johnson y Stark, 2010). El exceso de moco
también sucede en el higado, el pancreas y los 6rganos reproductivos (Smyth, et al., 2014)
.La enfermedad se transmite de forma autosdmica recesiva, lo que significa que ambos
progenitores deben ser portadores, no obstante, puede que en ellos la enfermedad no se

exprese (ERS, 2013).

Aunque los avances médicos han permitido una deteccion temprana mediante el
cribado neonatal, aumentando asi la esperanza de vida, actualmente no existe una cura
definitiva (CFS, 2018). Por ello, los adolescentes que padecen una enfermedad como esta,

pueden vivirla como una fuente de gran entrés, ocasionando un gran impacto en ellos, por
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la necesidad de un tratamiento exigente diario (nebulizaciones y fisioterapia respiratoria)

(Jamieson et al., 2014) y las limitaciones en las actividades cotidianas.

Los estudios se han centrado mads en el analisis de los aspectos negativos asociados
a la enfermedad (Georgiopoulos y Hua, 2011), aunque es relevante conocer los elementos
que funcionan como protectores en los pacientes. Asi, tanto el bienestar psicologico como
las relaciones sociales de ayuda-cooperacion y la conducta prosocial, que promueven el
sentimiento de pertinencia grupal, pueden facilitar una mejor adaptacion a la enfermedad

(Baek, Tanenbaum, Jeffrey y Gonzalez, 2014), y en concreto a la FQ.

El bienestar psicologico tiene que ver con el desarrollo personal de los individuos
y con la manera que éstos tienen de afrontar los retos y perseguir sus objetivos (Zubierta,
Muratori y Fernandez, 2012). Asi pues, se enfatiza la consecucion de los valores que
hacen que uno se sienta auténtico y vivo, y permiten el crecimiento personal, lo que lo
vuelve estable a lo largo del tiempo pues estd encaminado al logro de metas vitales y, en
definitiva, a una vida plena y con sentido (Zubierta et al., 2012). El bienestar esta
vinculado con las relaciones sociales que se tienen con la familia y amigos, un aspecto
estudiado en pacientes pediatricos con FQ, donde se ha valorado el apoyo social de la
familia y el grupo de iguales (Crandell,Sandelowski, Leeman, Havill y Knafl, 2018). La
importancia de los vinculos creados influyen de manera positiva en la conducta prosocial
de la persona, por eso se considera un aspecto importante que puede afectar al ajuste en

la enfermedad cronica pediatrica.

La conducta prosocial es entendida como aquella conducta llevada a cabo por las
personas de forma voluntaria en beneficio de los otros (Pakaslahti, Karjalai-nen y
Keltikangas-Jarvinen, 2002). Entre las que estarian conductas como la de proporcionar

apoyo o amparo (Sanchéz-Queija y Oliva, 2006), y se refiere a circunstancias en las que
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el beneficio propio se ve comprometido, sin que haya leyes u obligaciones sociales y aun
asi, se decide prestar ayuda (Hardy, 2006). El grupo de iguales es fundamental para el
adecuado desarrollo de las habilidades cognitivas, emocionales y conductuales en la
adolescencia (Harris, 1998), asi aquellos adolescentes con mejores relaciones con sus
pares, también son mas prosociales (De Bruyn y Van den Boom, 2005),
independientemente del sexo (Plazas et al., 2010). Aspecto que llama la atencion puesto
que, a pesar de que se ha observado que son las chicas quienes mayores conductas
prosociales tienen, también suelen ser las que mdas sintomas depresivos y ansiosos
muestran (Garaigordobil y Durd, 2006). El comportamiento prosocial en la adolescencia
actia como factor de proteccion ante los problemas conductuales y emocionales, dando

lugar a un mejor ajuste personal y social del adolescente (Cafiamas, 2002; Tur, 2003).

Por todo ello, el objetivo del presente estudio fue analizar el bienestar psicoldgico
y la conducta prosocial de los pacientes adolescentes con FQ, y observar las relaciones

entre las variables a estudio.

METODO

Participantes

Los participantes fueron 25 pacientes de edades entre 9-18 afios (M=11,52, DT=
2,86), seguidos en la Unidad de Neumologia Pediatrica del Hospital Clinico de Valencia
y diagnosticados de FQ, un 60% eran chicas (n=15). Respecto a sus condiciones médicas,
los pacientes llevaban diagnosticados en torno a 10 afios, (M = 121,67, DT=45,39 meses),

y un tiempo similar en tratamiento médico (M=104,65, DT= 52,16). Han sido ingresados
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alrededor de 2 veces en su vida (siendo el minimo 0 y el maximo 9), el 76,9% (n=19) de

ellos sufrian, ademas, insuficiencia pancreatica.

Respecto al grado de insuficiencia pulmonar, un 56% (n= 14) presentaba una
afectacion pulmonar moderada y el 44% (n=11) una afectacion pulmonar leve. El 76%
(n=16) tenia infeccion por pseudomona siendo en la mayoria de los casos infeccion
crénica por pseudomona por S. Aerus. El 57,6% (n=14) mostraba otras patologias
respiratorias (bronquiectasias, atelectasias o alergias a inhalantes) adyacentes al
diagnostico principal de FQ y un 42,3 (n=11) presentaba otras enfermedades no
respiratorias asociadas a la FQ como celiaquia, déficit de IgA, estrefiimiento crénico o

diabetes mellitus tipo 2.

Generalmente (92,3%) acudian de manera trimestral a la consulta de Neumologia
Pediatrica. Por ultimo, en referencia al tipo de medicacion y numero de dosis diarias que
tomaban; el 53,8 % (n=14) recibian terapia inhalada o de polvo seco y el 73,1% (n=19)
terapia nebulizada. El nimero de dosis diaria (pastillas y pufs o mascarillas diarias) fue
de 12,50 (DT=9,14) con un rango entre 0 y 27. El 80,8% (n=21) tomaba, ademas, algiin
tipo de pastilla especialmente para la insuficiencia pancreética. Ademas, todos realizaban

fisioterapia respiratoria diaria.

Procedimiento

La evaluacion se llevd a cabo por un psicélogo en un tnico pase y momento
temporal. El miembro encargado, se encontraba junto con al equipo de la Unidad de
Neumologia en el momento de la visita médica. Una vez finalizada, se le explicaban tanto
al paciente como a su cuidador los objetivos de nuestro proyecto, y se les informaba sobre

las caracteristicas del mismo, asegurando el compromiso de la confidencialidad e
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informando sobre el registro de datos de caracter personal. Si ambos aceptaban, tras la

firma del consentimiento informado, se le administraban los cuestionarios.

Como criterio general de inclusion para formar parte del estudio estaba tener una
edad comprendida entre 9 y 18 afios. Se excluyeron aquellos adolescentes que
presentaban discapacidad intelectual y/o un diagnostico de trastorno psicolégico previo
como por ejemplo TDAH. Ademas, para el presente estudio se dispuso de un convenio
de colaboracion entre la Fundacion INCLIVA del Hospital Clinico y la Universidad de
Valencia. También se contd con el aval del comité ético de la UV y de la Fundacion

INCLIVA.

Mediciones

Se utilizaron registros ad hoc para recoger informacion sobre las variables
sociodemograficas y médicas. La recoleccion se realizo, preguntando directamente al
paciente o a sus familiares, o al personal sanitario que habitualmente les atendia. Las

variables psicoldgicas analizadas fueron:

Comportamiento prosocial mediante el Cuestionario de Fortalezas y Dificultades
de Goodman (SDQ) (Goodman, 1997). Tiene el objetivo de detectar posibles trastornos
emocionales y de la conducta en nifios y adolescentes Consta de 25 items en formato
Likert de 3 opciones donde “No es verdad” se puntia con 0, “Es verdad a medias” con
un 1 y “Verdaderamente si”” con 2 puntos. Se reparten en cinco subescalas: Sintomatologia
Emocional (items 3, 8, 13, 16, y 24), Problemas Conductuales (5, 7, 12, 18 y 22),
Hiperactividad (2, 10, 15, 21 y 25), Problemas con los Compaifieros (6, 11,14, 19 y 23) y
Conducta Prosocial (1, 4, 9, 17 y 20). Para reducir la deseabilidad social, la escala cuenta
con items inversos (7, 11, 14, 21 y 25). Cuenta con adecuadas propiedades psicométricas:

se encontrd una consistencia interna de 0,79, 0,83, 0,91, 0,74 y 0,81 para los factores
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mencionados anteriormente (Gomez-Beneyto et al., 2013). En cuanto a la consistencia
interna de la version autoaplicada para adolescentes, la escala presenta, por lo general
valores adecuados. Para la Puntuacion Total 0=0,82, para Sintomas Emocionales a=0,75,
para Problemas Conductuales 0,72, para Hiperactividad 0,69, para Conducta Prosocial
0,65, y para Problemas con los iguales 0,61 (Goodman, Meltzer, y Bailey,1998). Aunque

en este estudio solo se utilizara la subescala Prosocialidad.

Bienestar psicoldgico: se evalua mediante cruzla escala de bienestar psicologico
para adolescentes de Casullo y Castro (2000). Que se basa en el Modelo Multidimensional
de Bienestar Psicoldgico de Ryff (1989), es por ello que tiene el objetivo de valorar el
bienestar psicoldgico a través de cuatro subescalas: control de situaciones, vinculos
psicosociales, aceptacion de si mismo y proyectos. Consta de 13 items y puede
administrarse de forma individual o colectiva en unos 5 minutos. Cada item tiene 3
opciones de respuesta: “de acuerdo” (se asigna tres puntos), “ni de acuerdo ni en
desacuerdo” (dos puntos) y “en desacuerdo” (un punto). Esta formado por las siguientes
subescalas: Control de situaciones (items 1, 5, 10 y 13): hace referencia a la sensacion de
autocompetencia o capacidad de manejar los asuntos del dia a dia y modificar el ambiente
en funcion de sus necesidades. Vinculos psicosociales (items 2, 8 y 11) intenta evaluar su
habilidad para crear vinculos célidos y de confianza con los demas, su capacidad empatica
y afectiva. Proyectos vitales (items 3, 6, y 12) valora la habilidad para encontrar
significado a la vida, si cuenta con metas que alcanzar para sentirse realizado. Aceptacion
de si mismo (items 4, 7 y 9) pretende estimar si puede aceptar los distintos aspectos que

lo forman (fisicos y psicologicos, positivos y negativos).

Todos los items son directos, por lo que para obtener la puntuacion de cada escala
hay que sumar la puntuacion de los items que la forman. Para obtener la puntuacion total

de bienestar emocional, se suman los valores de todas las subescalas.
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Las puntuaciones obtenidas en poblacion espafola (Cruz, Maganto, Montoya, y
Gonzalez, 2002) son muy similares a las del estudio original (Casullo y Castro, 2000).
Asi, en la muestra espafiola se encuentran las siguientes medias: control 10,61 (DT=
1,42), vinculos 8,50 (DT= 0,96), proyectos 7,47 (DT= 1,38), aceptacion 7,44 (DT=1,32),

y bienestar psicoldgico total 34 (DT= 3,26).

En cuanto a la consistencia interna de la escala, encontramos en el estudio original
una alfa de Cronbach de 0,74 para la dimension de bienestar psicoldgico total. Si
atendemos a los valores de alfa por subescala, estos son bastante mas bajos, para la
subescala de control fue de 0,56, vinculos 0,51, proyectos 0,55 y aceptacion 0,50 (Casullo
y Castro, 2000), lo que podria deberse a los pocos items que las constituyen, teniendo en
cuenta que se recomiendan minimo 4 items para formar un factor (Lloret, Ferreres,

Herndndez, y Tomas, 2014).

Diseiio de la investigacion

El disefio del presente trabajo es transversal de pase unico en Uinico momento

temporal.

Analisis de datos

Se llevaron a cabo analisis descriptivos, pruebas t para muestras independientes
para observar las diferencias entre chicos y chicas, calculando el tamafio del efecto
mediante la d de Cohen considerando valores pequeiios de tamafo del efecto aquellos
~0,2, medios =0,5 y altos =0,8 (Cohen, 1988) y correlaciones de Pearson para establecer
relaciones entre las variables estudiadas y la edad, todo ello, mediante el programa

estadistico SPSS 24.0.
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RESULTADOS

Analisis descriptivos

Bienestar psicologico

Las medias de los datos obtenidos, reflejaron mayores puntuaciones en las
subescalas de vinculos y aceptacion de si mismos y menores en control de las situaciones
y proyectos vitales futuros. Es decir, las areas que mostraron un peor bienestar
psicoldgico, fueron el ejercer control sobre situaciones de la vida cotidiana y la ideacion

de futuros proyectos de vida (Tabla 1).

Tabla 1:

Estadisticos descriptivos de las variables estudiadas

Escalas M DT Min Max
F1. Control de las 10,56 1,23 7 12
situaciones
o F2. Vinculos 8,86 0,63 7 9
72
E F3. Proyectos 6,88 1,72 4 9
=)
F4. Aceptacion 8,32 0,99 6 9
Total Bienestar 34,44 3,27 24 39
o
a Prosocial 8,52 1,90 3 10

Nota. M= Media; DT= desviacion tipica; Min= minimo; max= maximo.

Al recodificar los valores de las puntuaciones totales segiin lo indicado por los
autores originales (Casullo y Castro,2000), hayamos que el 44% de los pacientes

necesitaba mejorar su bienestar psicologico en general (Figura 1). Ademas, se observaron
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puntuaciones bajas en relacion a: control de situaciones (44%), proyectos de vida futuros

(56%), vinculos (24%) y aceptacion de si mismos (12%).

Bienestar psicologico

m Alto = Bajo
88
76

56 56 56

S 44 44 44
24
12

Control de las  Vinculos Proyectos Aceptacion Bienestar

situaciones psicolégico

Figura 1: Porcentajes las subescalas de bienestar psicologico (BIEPS-J)

Prosocialidad

Respecto a la conducta prosocial, se observaron puntuaciones elevadas (M= 8,52,
DT= 1,90 (Tabla 1). Al recodificar esta subescala en funcidon de los pardmetros marcados
por el propio autor (Goodman, 1997), se evidencid que solo el 8% de los pacientes con
FQ tenia puntuaciones muy bajas en esta dimension, el resto 92% se encontraba dentro

del rango de normalidad.

Comparacion de medias en funcion del sexo

Los datos indicaron que no existian diferencias estadisticamente significativas
entre chicos y chicas en bienestar psicolégico y conducta prosocial tal y como indica la

Tabla 2. Obteniendo en todos los casos un tamafio del efecto medio, excepto para el
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control de las situaciones que es pequefio. A pesar de que no existen diferencias entre
chicos y chicas, es cierto que las chicas en nuestra muestra reflejaban menores
puntuaciones en todas las escalas de bienestar psicologico y también en la conducta

prosocial.

Tabla 2:

Comparacion de medias en funcion del sexo para bienestar y conducta prosocial

Escalas t gl 4 d Mchicas DTchicas Mechicos DT chicos

FI1. Control 0,46 23 ,65 0,20 10,47 1,36 10,70 1,06

de las
situaciones
F2. 1,69 2031 ,11 0,75 8,53 0,74 8,90 0,32
Vinculos
e
‘ﬁ F3. 1,52 23 14 0,64 6,47 1,77 7,50 1,51
= Proyectos
=]
F4. 1,62 23 120,68 8,07 1,16 8,70 0,49
Aceptacion
Total 1,77 23 ,09 0,74 33,53 3,83 35,80 1,48
Bienestar
8‘ Prosocial 1,50 23 0,15 0,63 8,07 2,12 9,20 1,32
n

Nota:t=prueba valor prueba t; gl=grados de libertad; p= nivel de significacion; d= tamafio del efecto consideran valores pequefios de

tamaiio del efecto aquellos ~0,2, medios ~0,5 y altos ~0,8.

Relaciones entre las variables estudiadas

Por ultimo, se analizaron las relaciones existentes entre las variables objeto de
estudio (bienestar y prosocialidad) y la edad del paciente. Se encontré una asociacion
lineal, positiva, moderada y significativa entre los proyectos de vida futuros (BIEPS-J) y

la edad del paciente (r=0,54, p< ,01). Se observé que algunas subescalas de bienestar
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psicologico se relacionaron de manera lineal, positiva, moderada y significativa con la
conducta prosocial: proyectos (1=,46, p<,05); aceptacion de si mismos (r=,57, p<,01) y

bienestar psicoldgico total (r=,52, p<,05).

DISCUSION

Dando respuesta al objetivo planteado de analizar factores protectores
relacionados con la FQ, los resultados nos indican que, en general, los pacientes con FQ
de nuestra muestra presentan un adecuado bienestar psicologico, aunque, es importante
atender los problemas que refieren en los aspectos relacionados con los proyectos vitales
futuros y la falta de control de situaciones cotidianas. La convivencia con una enfermedad
cronica, que ademas puede llegar a ser mortal, no resulta facil durante la etapa de la
adolescencia, ya que en este periodo se da mayor necesidad de autonomia (Zubierta et
al.,2012). El hecho de padecer FQ puede truncar las expectativas planteadas y verse
limitado en la puesta en marcha de actividades sociales, académicas o laborales (Jamieson

et al.,2014).

La incertidumbre asociada a la enfermedad, y las limitaciones que presentan
(horas dedicadas a la toma de medicacion, fisioterapia respiratoria y actividad fisica)
(Jamieson et al., 2014), puede repercutir de manera negativa en el bienestar psicoldgico
de los pacientes. Asi en nuestros resultados, se refleja principalmente en el poco control
que experimentan sobre las situaciones de la vida cotidiana acompafiado de una falta de
proyectos futuros, posiblemente a causa de la incertidumbre de la evolucion de su

enfermedad.

Por otro lado, tal y como sefialaba la literatura no se observan diferencias en
bienestar psicologico entre chicas y chicos (Casullo y Castro,2000), aunque las chicas
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informan de un peor bienestar psicologico, posiblemente porque suelen experimentar
mayor sintomatologia emocional y son mdas propensas a desarrollar trastornos
emocionales (Garaigordobil y Durd, 2006). No se encontraron diferencias respecto al
sexo, como el tamafio muestral es pequefio, seria interesante qué en futuras
investigaciones se amplie el nimero de pacientes con FQ para valorar la posible

existencia de diferencias en funcion del sexo.

Adicionalmente, estos pacientes presentan indicadores saludables de conducta
prosocial resultando esto un factor importante de proteccion tal y como indicaban estudios
anteriores con adolescentes con otras enfermedades (Plazas et al., 2010). A diferencia de
lo esperado (Canamas, 2002; Tur, 2003), las chicas muestran puntuaciones mas bajas en
prosocialidad aunque no llegan a ser estadisticamente significativas. Ademas, un alto
bienestar psicologico se relaciona con un mayor nimero de conductas prosociales, tal y
como sefialaba la literatura anterior (Baek et al., 2014). Un adecuado bienestar
psicoldgico y conductas de prosocialidad, pueden funcionar como factores de proteccion

para reducir el impacto negativo en el paciente que convive con una enfermedad como la

FQ.

A pesar de que los datos son interesantes debido a que aportan una nueva vision
de la situacion de enfermedad, en la que se enfatizan las fortalezas de los adolescentes
con FQ (Georgiopoulos y Hua, 2011), nuestro estudio, no esté carente de limitaciones. En
primer lugar, el tamafio de la muestra es pequefio, aunque cabe tener en cuenta que la FQ
se considera una enfermedad rara, por lo que resulta relevante el tamafio muestral
obtenido. Sin embargo, en futuras investigaciones seria adecuado ampliar la muestra.
Ademés, aunque los autoinformes son una herramienta comun en la investigacion, pueden

introducir sesgos de deseabilidad social. Por lo tanto, seria aconsejable contar con otro
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tipo de instrumento heterocumplimentado o con medidas objetivas externas. Aspectos que

seran considerados en investigaciones futuras.

Los datos presentados sefialan la necesidad de continuar investigando los factores
de riesgo y proteccion en los adolescentes con FQ, para poder desarrollar e implementar
programas de intervencion, teniendo en cuenta la importancia de las variables sociales y
familiares para la adaptacion a la FQ. Todo ello puede ayudar a aumentar su bienestar

psicologico y calidad de vida, reduciendo los factores de riesgo asociados.
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