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RESUMEN

Los cuidados paliativos son tratamientos de apoyo 
centrados en la persona con enfermedades termi-
nales y sus familiares, por lo cual, el objetivo de esta 
revisión sistemática fue analizar el rol de los cuida-
dos paliativos en pacientes con fibrosis quística, a 
través de una revisión sistemática, para identificar 
los enfoques, las estrategias de intervención y los 
beneficios. La metodología se basó en una revisión 
sistemática usando el método PRISMA, consultan-
do las bases de datos SciELO, Redalyc, PubMed, 
Scopus y Dialnet, que permitieron seleccionar 12 
estudios en idioma inglés y español entre 2020 al 
2025, los resultados revelaron que los enfoques 
aplicados en los cuidados paliativos abordaron 
de manera integral las dimensiones física, social, 
emocional y espiritual, junto con la planificación 
anticipada y entrevistas para reconocer los sínto-
mas de los pacientes; las estrategias usadas en 
la aplicación de los cuidados paliativos durante la 
atención rutinaria incluyeron el uso de herramien-
tas validadas como IPOS, apoyo emocional y psi-
cosocial mediante grupos, manejo farmacológico, 
asesoramiento y terapias; los beneficios reportados 
incluyeron la detección temprana de necesidades, 
reducción del dolor, fatiga y estrés, el bienestar 
emocional, así como el empoderamiento en la toma 
de decisiones tanto de pacientes y familiares mejo-
rando la calidad de vida.

Palabras clave: 

Cuidados paliativos, fibrosis quística, calidad de 
vida, apoyo psicosocial.

ABSTRACT

Palliative care consists of supportive treatments 
focused on terminally ill patients and their families. 
Therefore, the objective of this systematic review 
was to analyze the role of palliative care in patients 
with cystic fibrosis through a systematic review to 
identify approaches, intervention strategies, and 
benefits. The methodology was based on a syste-
matic review using the PRISMA method, consul-
ting the SciELO, Redalyc, PubMed, Scopus, and 
Dialnet databases, which allowed for the selection 
of 12 studies in English and Spanish between 2020 
and 2025. The results revealed that the approaches 
applied in palliative care comprehensively addres-
sed the physical, social, emotional, and spiritual 
dimensions, together with advance planning and in-
terviews to recognize patients’ symptoms; the stra-
tegies used in the application of palliative care du-
ring routine care included the use of validated tools 
such as IPOS, emotional and psychosocial support 
through groups, pharmacological management, 
counseling, and therapies; the reported benefits in-
cluded early detection of needs, reduction of pain, 
fatigue, and stress, emotional well-being, as well as 
empowerment in decision-making for both patients 
and family members, improving quality of life.

Keywords: 

Palliative care, cystic fibrosis, quality of life, psycho-
social support.
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INTRODUCCIÓN 

La Organización Mundial de la Salud (OMS) define los 
cuidados paliativos (CP) como un enfoque que busca 
mejorar la calidad de vida de los pacientes y sus familias 
en el contexto de una enfermedad grave y potencialmen-
te mortal mediante la prevención, el alivio del sufrimiento, 
la identificación temprana, el tratamiento eficaz del dolor 
y otros síntomas, así como de los problemas físicos, psí-
quicos, sociales y espirituales. Bajo este contexto, se es-
tima que 40 millones de personas en el mundo necesitan 
cuidados paliativos cada año (OMS, 2021). 

En el caso de los pacientes con fibrosis quística, estos 
cuidados resultan esenciales, porque es una enfermedad 
autosómica recesiva, potencialmente mortal causada por 
la mutación del gen regulador de conductancia trans-
membrana de la fibrosis quística (CFTR), que afecta prin-
cipalmente a las células epiteliales y ocurre con mayor 
frecuencia en la raza caucásica. Además, dentro del pa-
norama clínico la presentación de los síntomas, el número 
de los órganos comprometidos y la gravedad de la en-
fermedad dependen del grado de disfunción de la CFTR 
afectando los sistemas respiratorio, digestivo y reproduc-
tivo, siendo el deterioro pulmonar progresivo la principal 
causa de morbimortalidad (Diab & Zamarrón, 2023). 

Debido a la morbimortalidad de la enfermedad se realiza 
el cribado neonatal desde el año 2015 en todos los paí-
ses lo que permite conocer la incidencia real. Existiendo 
1 de cada 4.500-6.000 casos en los nacidos vivos a nivel 
mundial según datos reportados en el año 2023, con una 
estimación de sobrevida de 47 años (Diab & Zamarrón, 
2023) calculando que 162.428 personas viven con fibro-
sis quística (Guo et al., 2022). Mientras que Cuba es el 
país con mayor incidencia en 1 de cada 3.862 nacidos 
vivos, y Argentina el de mayor frecuencia de la mutación 
DF508 con el 63% (Keyeux et al., 2025). No obstante, en 
Chile se estimó una incidencia de 1 de cada 8.000 a 1 
de cada 10.000 nacidos vivos, cada año se diagnostican 
aproximadamente 30 nuevos casos de fibrosis quística, 
siendo una enfermedad multisistémica de alta morbimor-
talidad (Zuloaga et al., 2021). 

En el Ecuador según el artículo creado por Cruz et al. 
(2024) reportaron una incidencia nacional de 1 por cada 
11.110 habitantes, con una sobrevida de 38 años según 
el boletín del Hospital Carlos Andrade Marín, siendo esta 
una sobrevida de 9 años inferior a países desarrollados. 
Si bien es cierto, la sobrevida ha mejorado en los últimos 
años, esta es menor en comparación a la población ge-
neral, causando la disminución de la capacidad respira-
toria progresiva e infecciones frecuentes que conlleva a 
una disminución de la calidad de vida. Al mismo tiempo, 
los pacientes con fibrosis quística se ven sometidos a un 
gran sufrimiento que abarca desde síntomas físicos (do-
lor, disnea, fatiga), angustia emocional (ansiedad, depre-
sión), deterioro funcional, aislamiento social, limitaciones 
en el rol y angustia existencial (Kavalieratos et al., 2021). 

Por lo que, si estos pacientes se benefician de un trata-
miento de cuidados paliativos tempranos que alivien el 
sufrimiento y de las personas de su entorno (familiares y 
cuidadores), tanto en el aspecto médico como el psicoló-
gico mejorará su calidad de vida (Kurita et al., 2024).

En este sentido, los cuidados paliativos se deben aplicar 
desde la primera consulta, en seguimientos posteriores, 
sin centrarse en las medidas de confort sino en todas sus 
dimensiones, porque pese a los mejores tratamientos, la 
progresión de la enfermedad es inevitable por lo que la 
aplicación de la planificación anticipada de la atención al 
igual que de las medidas al final de la vida, son un pilar 
fundamental en la atención de los pacientes con fibrosis 
quística. Sobre todo, porque no existe una normativa es-
pecífica ni guías clínicas dedicadas a cuidados paliativos 
en pacientes con fibrosis quística que establezcan están-
dares o brinden orientación (Cruz et al., 2024). 

Por consiguiente, esta revisión sistemática se justifi-
ca dado que es necesario generar evidencia científica 
que permita comprender cómo los cuidados paliativos 
en pacientes con fibrosis quística influyen para mejorar 
la calidad de vida. Al mismo tiempo, busca contribuir al 
conocimiento porque, recopila y organiza información 
bibliográfica, además ofrece datos valiosos que pueden 
impulsar nuevas investigaciones y el perfeccionamiento 
de los modelos de atención. 

De igual manera, se espera que los resultados de esta 
revisión sirvan como fuente de información relevante para 
que el personal sanitario comprenda la importancia de 
emplear los cuidados paliativos en pacientes con fibrosis 
quística. Debido a que estos cuidados en pacientes con 
fibrosis quística pueden mejorar la calidad de vida, y ali-
vian el sufrimiento, abordando de manera integral los as-
pectos físicos, emocionales y sociales de la enfermedad. 
Además, permiten planificar el manejo clínico de forma 
temprana y centrada en el paciente.

En este marco, el presente estudio tuvo como objetivo 
analizar los cuidados paliativos aplicados en pacientes 
con fibrosis quística, a través de una revisión sistemática 
de la literatura disponible, para identificar los enfoques 
utilizados, las estrategias de intervención implementadas 
y los beneficios reportados en la atención integral de esta 
población.

MATERIALES Y MÉTODOS 

La estrategia metodológica utilizada en esta revisión sis-
temática se basó en las directrices PRISMA. En la fase 
inicial, se definió el tema y se elaboró la pregunta de in-
vestigación PICO, que fue centrada en la población, la 
intervención, la comparación y los resultados. La pregun-
ta formulada fue: ¿Cuáles son los enfoques, estrategias 
de intervención y beneficios de los cuidados paliativos 
aplicados en pacientes con fibrosis quística, según la evi-
dencia disponible en la literatura científica?
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En cuanto, a los criterios de elegibilidad se incluyeron los 
estudios que abordaban sobre los cuidados paliativos 
en pacientes con fibrosis quística sin restricción de edad 
en la población, estudios de diseño, cuantitativo, cualita-
tivo, mixto, ensayos clínicos, y revisiones bibliográficas, 
los artículos publicados entre el 1 de enero del 2020 al 
31 de diciembre del 2025 en idioma inglés y español. Se 
excluyeron las investigaciones que no trataban sobre los 
cuidados paliativos, los informes anecdóticos sin datos 
primarios, los estudios publicados en años inferiores al 
2020, los artículos que tenían datos duplicados, artículos 
que necesitaron pago y sin acceso completo.

Para la búsqueda de información se trabajó con las bases 
de datos de SciELO, Redalyc, PubMed, Scopus y Dialnet 
que brindaron estudios con datos importantes sobre los 
enfoques utilizados, las estrategias de intervención imple-
mentadas y los beneficios reportados sobre los cuidados 
paliativos en pacientes con fibrosis quística. Las estrate-
gias de búsqueda incluyeron el uso de filtros como artícu-
los publicados en los últimos 5 años, estudios en idioma 
inglés y español, junto descriptores MeSH, la combina-
ción de palabras claves y operadores booleanos AND y 
OR que se describen a continuación (Tabla 1): 

Tabla 1. Operadores booleanos empleados para la búsqueda.

Palabras claves Operadores 
booleanos Ecuación de búsqueda Bases de datos

Cuidados paliativos pacientes fi-
brosis quística. AND Palliative care for AND 

cystic fibrosis patients. PubMed, Scielo.

Atención paliativa fibrosis quísti-
ca.

AND Palliative care AND cystic 
fibrosis.

Scielo, Scopus, Dial-
net

Intervenciones paliativas fibrosis 
quística. AND Palliative interventions 

AND cystic fibrosis.
PubMed, Scielo, Sco-
pus, Dialnet.

Soporte integral paliativo fibrosis 
quística. AND

Comprehensive palliative 
support AND cystic fibro-
sis.

PubMed, Scielo.

Manejo paliativo fibrosis quística. AND Palliative management 
AND cystic fibrosis. PubMed, Scielo.

Cuidados o intervenciones palia-
tivas fibrosis quística. OR y AND

Cuidados OR intervencio-
nes paliativos AND fibro-
sis quística.

Para el proceso de selección de los estudios se traba-
jó aplicando los criterios de inclusión y exclusión usados 
para el desarrollo de esta revisión sistemática, basados 
en la población que incluyó a los pacientes con fibrosis 
quística, la intervención que fueron los cuidados paliati-
vos, enfocado en los tipos de estudios ya sean cuantitati-
vos, cualitativos o mixtos, ensayos clínicos y revisiones bi-
bliográficas. La totalidad de los artículos obtenidos de las 
bases de datos fueron cribados inicialmente por título y 
resumen. Posteriormente, los estudios que cumplían con 
los criterios de elegibilidad potencial fueron evaluados en 
su contenido completo.

Para la selección de registros en este estudio, no se em-
plearon sistemas automatizados, todo el procedimiento 
cribado y la evaluación se realizó manualmente con el fin 
de garantizar un juicio crítico y la correcta interpretación 
de los resultados. Para el proceso de extracción de los 
datos se registraron elementos clave asociados con la 
población, el diseño del estudio, el tamaño de la muestra 
la intervención, los resultados relevantes.

En la lista de los datos se seleccionó prioritariamente la 
información relevante para la evaluación integral de los 
cuidados paliativos según el objetivo que consistió en 
analizar los cuidados paliativos aplicados en pacientes 
con fibrosis quística, a través de una revisión sistemática 

de la literatura disponible, para identificar los enfoques se 
utilizó, las estrategias de intervención implementadas y 
los beneficios reportados en la atención integral de esta 
población.

Con respecto a la evaluación del riesgo de sesgo de los 
estudios individuales se utilizaron herramientas específi-
cas según el tipo de estudio: para estudios cuantitativos 
Cochrane Risk of Bias Tool (RoB 2.0, formulario manual), 
para estudios cualitativos CASP Qualitative Checklist 
(formulario manual), para estudios mixtos MMAT (Mixed 
Methods Appraisal Tool, Checklist manual), para ensa-
yos clínicos CONSORT y para revisiones bibliográficas 
AMSTAR 2 (formulario manual). Estas herramientas ayu-
daron a garantizar la validez y el rigor del proceso meto-
dológico, evaluar el riesgo de sesgo asegurando la con-
fiabilidad de los resultados obtenidos. 

En los métodos de síntesis los datos extraídos se sintetiza-
ron de manera cuantitativa, cualitativa y descriptiva, agru-
pando los hallazgos según los enfoques utilizados, las es-
trategias de intervención implementadas y los beneficios 
reportados en la atención integral de esta población.

Mientras que, para la evaluación de la certeza de la evi-
dencia se utilizó el enfoque GRADE, considerando fac-
tores como riesgo de sesgo, consistencia, precisión, 
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aplicabilidad y posibles sesgos de publicación. Esto permitió clasificar la evidencia como alta, moderada, baja o muy 
baja, proporcionando una base sólida para la interpretación de los resultados y la formulación de conclusiones confia-
bles sobre los cuidados paliativos en pacientes con fibrosis quística (Figura 1).
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SciELO (n = 40) 

Redalyc (n = 35) 
PubMed (n = 50) 
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Figura 1. Flujograma del proceso de selección de estudios según la metodología PRISMA.

RESULTADOS Y DISCUSIÓN 

La Tabla 2 sintetiza un cuerpo robusto de investigaciones recientes sobre cuidados paliativos en pacientes con fibro-
sis quística (FQ), abarcando estudios cualitativos, cuantitativos, revisiones sistemáticas y ensayos clínicos. El análisis 
comparativo de estos trabajos permite identificar varios patrones relevantes:

En primer lugar, se evidencia un cambio hacia modelos estandarizados y sistemáticos de evaluación de necesidades 
(Basile et al., 2023; Georgiopoulos et al., 2024; Kavalieratos et al., 2021). Herramientas como el Integrated Palliative 
Care Outcome Scale (IPOS), el Edmonton Symptom Assessment System (ESAS) y el Cystic Fibrosis Questionnaire-
Revised (CFQ-R) se consolidan como recursos centrales para detectar de manera temprana síntomas físicos, emocio-
nales y psicosociales.

En segundo lugar, los estudios cuantitativos y revisiones sistemáticas reflejan la magnitud de necesidades insatis-
fechas: desde síntomas físicos como dolor, disnea y fatiga (Kurita et al., 2024; Trandel et al., 2020), hasta aspectos 
psicológicos y sociales (Dellon et al., 2021; Marmor et al., 2020). Las cifras son consistentes al mostrar que más de la 
mitad de los pacientes presenta síntomas no tratados adecuadamente, lo cual confirma la urgencia de incorporar el 
cuidado paliativo en la atención rutinaria.
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Un tercer hallazgo clave es la integración de los cuidados paliativos en la práctica clínica habitual, tanto en fases 
tempranas como en estadios avanzados de la enfermedad. Ensayos como el de Kavalieratos et al. (2021); y Lowers et 
al. (2022) muestran que la inclusión de planificación anticipada de la atención y apoyo emocional/espiritual disminuye 
el sufrimiento y aumenta la percepción de apoyo entre familias y pacientes. Asimismo, modelos como CF-CARES y 
programas de enfermería especializada (Oare et al., 2021) resaltan la relevancia de la intervención interdisciplinaria y 
el acompañamiento continuo.

Otro aspecto emergente es el impacto de las terapias moduladoras altamente efectivas (TEMH), como Trikafta, que 
reducen de forma significativa la carga sintomática física, pero no eliminan las necesidades emocionales y psicoso-
ciales (DiFiglia et al., 2023). Esto pone en evidencia que, incluso con avances farmacológicos, los cuidados paliativos 
siguen siendo indispensables.

Finalmente, revisiones amplias (Ramos et al., 2024) subrayan la importancia de un enfoque humanizado que combine 
manejo clínico, apoyo psicosocial, estrategias educativas, comunicación efectiva y recursos culturales. Estos elemen-
tos contribuyen a un modelo integral que no solo atiende los síntomas, sino que acompaña la experiencia vital del 
paciente y su familia.

En síntesis, la tabla muestra que los cuidados paliativos en la FQ están evolucionando hacia un modelo integral, estan-
darizado y centrado en la persona, donde la detección temprana de necesidades, la integración en la práctica clínica 
rutinaria y el abordaje multidimensional resultan fundamentales para mejorar la calidad de vida.

Tabla 2. Enfoques utilizados, estrategias de intervención implementadas y beneficios reportados en los cuidados pa-
liativos en pacientes con fibrosis quística.

Título Autor/a, 
Año.

Tipo de 
estudio/ 
partici-
pantes

Objetivo Enfoques 
utilizados 

Estrategias de intervención 
implementadas

Beneficios 
reportados

Development of 
a Cystic Fibrosis 
Primary Pallia-
tive Care Inter-
vention: Quali-
tative Analysis 
of Patient and 
Family Caregiver 
Preferences.

B a s i l e 
et al. 
(2023)

* Estudio 
culitativo.
* 16 adul-
tos.

Desarrollar un mo-
delo estandarizado 
de cribado y triage 
en cuidados palia-
tivos, denomina-
do “Improving Life 
with CF”, basado 
en las preferencias 
y experiencias de 
pacientes y cuida-
dores. Este modelo 
busca identificar y 
priorizar las necesi-
dades paliativas de 
los pacientes con fi-
brosis quística, me-
jorando así la cali-
dad de su atención.

Las entrevis-
tas semies-
t r uc tu radas 
p e r m i t i e ro n 
comprender 
necesidades 
físicas, emo-
cionales y so-
ciales de cada 
paciente.

Cribado sistemático de nece-
sidades paliativas que identifi-
can síntomas físicos, emocio-
nales y sociales no atendidos 
en los pacientes.

D e t e c c i ó n 
temprana de 
necesidades 
no cubiertas 
en síntomas 
físicos y emo-
cionales que 
antes pasaban 
d e s a p e r c i -
bidos fueron 
abordados.

Models of Pa-
lliative Care De-
livery for Indivi-
duals with Cystic 
Fibrosis: Cystic 
Fibrosis Founda-
tion Evidence-In-
formed Consen-
sus Guidelines

K a v a -
l ieratos 
et al. 
(2021)

*Revisión 
sistemáti-
ca.

* 116 artí-
culos.

Desarrollar reco-
mendaciones ba-
sadas en evidencia 
e informadas por 
consenso sobre los 
modelos óptimos 
de provisión de 
cuidados paliativos 
para personas con 
fibrosis quística.

Incluye la ges-
tión de sínto-
mas físicos y 
emocionales, 
la discusión 
de objetivos 
de atención 
con pacientes 
y cuidadores.

Brindar cuidados paliativos pri-
marios como parte de la aten-
ción habitual de la FQ. 
Usar la IPOS anualmente y en 
momentos clave de la enferme-
dad en personas con fibrosis 
quística de 12 años en adelan-
te. Esto permite detectar y eva-
luar necesidades de cuidados 
paliativos no satisfechas.
Para niños con fibrosis quística 
menores de 12 años, sugiere 
usar el IPOS anualmente y en 
hitos de la enfermedad. Esto 
ayuda a guiar conversaciones 
con niños y cuidadores y de-
tectar necesidades de cuida-
dos paliativos no satisfechas.

Uso de he-
r r a m i e n t a s 
como IPOS y 
BASC permi-
te identificar 
necesidades 
no satisfechas 
en pacientes y 
cuidadores.
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Prevalence of 
unmet palliative 
care needs in 
adults with cys-
tic fibrosis.

Trandel 
at al. 
(2020)

*Es tud io 
cuantitati-
vo.
* 164 
adultos.

Revisar los patro-
nes actuales de 
prácticas en los 
programas esta-
dounidenses que 
atienden a adultos 
con FQ para com-
prender los proble-
mas que enfrentan 
las personas con 
FQ a medida que 
avanza la enferme-
dad pulmonar, exa-
minar cómo varían 
las prácticas entre 
centros y funda-
mentar las inicia-
tivas para mejorar 
los cuidados palia-
tivos.

Necesidades 
no satisfechas 
en atención 
física y de la 
vida diaria y 
psicológicas.

Sistema de Evaluación de Sín-
tomas de Edmonton (ESAS) 
para evaluar la carga sintomá-
tica y el Cuestionario de Fibro-
sis Quística Revisado (CFQ-R) 
para evaluar la calidad de vida 
específica de la FQ.
Los adultos con FQ presentan 
importantes necesidades de 
atención primaria insatisfe-
chas.

El 78% de 
los encues-
tados reportó 
≥1 necesidad 
de cuidados 
paliativos no 
satisfecha; las 
necesidades 
físicas y de 
la vida diaria 
(72%) y psico-
lógicas (66%) 
fueron las más 
prevalentes.

Models of Pa-
lliative Care De-
livery for Indivi-
duals with Cystic 
Fibrosis: Cystic 
Fibrosis Founda-
tion Evidence-In-
formed Consen-
sus Guidelines.

Lowers 
at al. 
(2022) 

* Ensayo 
clínico de 
superiori-
dad alea-
torizado.
* 264 
adultos.

Evaluar y abordar 
las necesidades 
paliativas a lo largo 
de la experiencia 
de la FQ, desde el 
diagnóstico hasta 
el duelo.

Planificación 
anticipada de 
la atención y 
apoyo emo-
cional y espi-
ritual.

Se ofrece apoyo para abordar 
el sufrimiento emocional y es-
piritual de los pacientes y sus 
familias.

Se ha obser-
vado una dis-
minución del 
s u f r i m i e n t o 
r e l a c i o n a d o 
con la enfer-
medad en los 
pacientes. Las 
familias repor-
tan sentirse 
más apoyadas 
en el proceso 
de atención y 
toma de deci-
siones.

Palliative Care 
Needs of In-
dividuals with 
Cystic Fibrosis: 
Perspectives of 
Multiple Stake-
holders.

D e l l o n 
et al. 
(2021)

* Estudio 
cuantitati-
vo. 

* 70 adul-
tos.

Examinar las per-
cepciones de cómo 
los cuidados pa-
liativos pueden ser 
diferentes en la FQ, 
las principales ne-
cesidades paliati-
vas de las personas 
con FQ y las barre-
ras a los cuidados 
paliativos en la FQ.

Se evaluaron 
las necesida-
des físicas, 
emocionales y 
espirituales de 
cada pacien-
te mediante 
el Integrated 
Palliative Care 
Outcome Sca-
le (IPOS).

Brindar asesoramiento, acom-
pañamiento y manejo del es-
trés y ansiedad derivados de la 
enfermedad.
Informar sobre el curso de la 
enfermedad, opciones de tra-
tamiento y planificación antici-
pada de decisiones.

Mejora en la 
calidad de vida 
en los pacien-
tes que sienten 
mayor bien-
estar y apoyo 
emocional.

Reducción del 
estrés familiar 
de los cuida-
dores porque 
perciben me-
nos carga y 
ansiedad al 
recibir orienta-
ción y acompa-
ñamiento.
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Palliative care 
needs in cystic 
fibrosis: hospital 
survey.

K u r i t a 
et al. 
(2024)

* Estudio 
cuantitati-
vo.
* 130 pa-
cientes.

Explorar las nece-
sidades de cuida-
dos paliativos en 
pacientes con FQ, 
centrándose en la 
calidad de vida re-
lacionada con la 
salud (CVRS), la 
fatiga, la ansiedad 
y la depresión.

Los resultados 
sugieren que 
las evaluacio-
nes sistemáti-
cas y las inter-
venciones de 
cuidados pa-
liativos debe-
rían integrarse 
en la atención 
rutinaria de la 
FQ.

Este estudio reveló una baja 
calidad de vida relacionada 
con la salud (CVRS) y síntomas 
molestos de fatiga, ansiedad 
y depresión en pacientes con 
FQ, en comparación con la po-
blación general danesa.

Los pacientes 
con fibrosis 
quística pre-
sentaron pun-
tuaciones sig-
nificativamente 
inferiores en 
salud general, 
vitalidad, fun-
c i o n a m i e n t o 
social, rol emo-
cional y salud 
mental en com-
paración con la 
población da-
nesa. La pun-
tuación media 
de fatiga de 
los pacientes 
fue de 50,9 (DE 
16,2), con las 
puntuaciones 
más altas en 
fatiga general, 
fatiga física y 
reducción de la 
actividad. Ade-
más, el 33% 
indicó ansie-
dad y el 19,5% 
depresión. El 
51,6% recibió 
t r a t a m i e n t o 
con Tezacaftor/
Ivacaftor o Lu-
macaftor/Iva-
caftor.

Embedded Spe-
cialist Palliative 
Care in Cystic 
Fibrosis: Results 
of a Randomized 
Feasibility Clini-
cal Trial.

Kavalie-
ratos at 
al.
(2021)

* Estu-
dio piloto 
a lea to r i -
zado.

* 50 adul-
tos.

Desarrollar y pro-
bar la viabilidad y 
aceptabilidad de 
una intervención de 
cuidados paliativos 
especializada inte-
grada en una clíni-
ca ambulatoria de 
fibrosis quística.

Evaluaciones 
p e r i ó d i c a s 
mu l t id imen-
sionales (físi-
ca, emocional, 
social y es-
piritual) para 
identificar ne-
cesidades es-
pecíficas del 
paciente y su 
familia.

En el grupo de intervención, 
23 de 25 completaron todas 
las visitas del estudio; se usó 
de herramientas estandariza-
das de evaluación de síntomas 
(como el Edmonton Symptom 
Assessment System adaptado 
a fibrosis quística). 

El 97,6% la re-
comendaría la 
intervención a 
otras personas 
con FQ.
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Un ensayo clíni-
co de cuidados 
paliativos diri-
gido por enfer-
meras mejora el 
conocimiento y 
la preparación 
de los cuidado-
res de pacientes 
con fibrosis pul-
monar idiopáti-
ca.

O a r e 
et al. 
(2021)

* Estudio 
cuasi-ex-
perimen-
tal de 
interven-
ción.
* 25 parti-
cipantes.

Determinar la via-
bilidad, aceptabi-
lidad y eficacia de 
una intervención de 
cuidados paliativos 
tempranos dirigida 
por enfermeras de-
nominada “Un pro-
grama de APOYO” 
(manejo de sínto-
mas, comprensión 
de la enfermedad, 
rehabilitación pul-
monar, cuidados 
paliativos, oxigeno-
terapia, participa-
ción en investiga-
ciones y trasplante) 
en pacientes con 
FPI y sus cuidado-
res.

M o d e l o 
C F - C A R E S 
adaptado a 
las necesi-
dades indi-
viduales de 
los pacientes, 
incluyendo el 
afrontamiento 
emocional y 
apoyo en la 
toma de deci-
siones.

Seguimiento longitudinal con 
evaluaciones a los 3 y 6 meses 
para medir cambios en la salud 
y bienestar del paciente.

Mejor manejo 
del dolor y difi-
cultad respira-
toria.
Pacientes re-
portaron mayor 
confort y satis-
facción con la 
atención reci-
bida, especial-
mente aquellos 
con enferme-
dad avanzada.

Validation of 
the Integrated 
Palliative Care 
Outcome Scale 
(IPOS) in adults 
with cystic fibro-
sis.

G e o r -
giopou-
los et al. 
(2024)

* Estudio 
multicén-
trico.
* 256 
adultos.

Asegurar que la 
herramienta de 
evaluación sea 
adecuada y efec-
tiva para medir los 
resultados de cui-
dados paliativos 
en pacientes con 
fibrosis quística, lo 
que puede incluir la 
evaluación de sín-
tomas, bienestar y 
calidad de vida.

Salud físi-
ca, bienestar 
e m o c i o n a l , 
función social, 
función res-
piratoria y di-
gestiva y cum-
plimiento del 
tratamiento y 
percepción de 
salud general.

Adultos con FQ completaron 
el IPOS, la Escala Memorial 
de Evaluación de Síntomas-CF 
(MSAS-CF), el Cuestionario de 
FQ Revisado (CFQ-R), el Cues-
tionario de Salud del Paciente 
(PHQ-8), el Trastorno de An-
siedad Generalizada (GAD-7) 
y la Escala de Estrés Percibido 
(PSS).

En adultos con 
fibrosis quís-
tica (FQ), el 
IPOS presenta 
una consis-
tencia interna 
aceptable y 
existe eviden-
cia de validez 
de constructo. 
Estos hallaz-
gos respaldan 
la adopción del 
IPOS en el mo-
delo de cuida-
dos paliativos 
primarios para 
la FQ.

Oportunidades 
para mejorar la 
utilización de 
cuidados palia-
tivos en adultos 
con fibrosis quís-
tica: una revisión 
sistemática.

Marmor 
et al.
(2020)

* Revisión 
sistemáti-
ca.
* 32 estu-
dios.

Investigar las opor-
tunidades de mejo-
rar la utilización de 
cuidados paliativos 
entre adultos con 
fibrosis quística.

Alivio del su-
frimiento físi-
co (control de 
síntomas).
Manejo de sín-
tomas físicos 
(dolor, disnea, 
náuseas, fa-
tiga), apoyo 
e m o c i o n a l , 
espiritual, so-
cial, y psicoe-
mocional.

Entre el 43 % y 65 % de adul-
tos con FQ habían considerado 
completar la planificación an-
ticipada de cuidados, pero la 
mayoría solo lo hacían durante 
su última hospitalización termi-
nal.
Existió un control insuficiente 
de síntomas solo el 45 % repor-
tó que su disnea estaba bien 
controlada, el 22 % que su do-
lor lo estaba y el 51 % que su 
ansiedad/depresión estaban 
adecuadamente manejadas.

Los adultos 
con fibrosis 
quística a me-
nudo presen-
tan síntomas no 
tratados y exis-
ten muchas 
oportunidades 
para que los 
especial istas 
en cuidados 
paliativos me-
joren el trata-
miento integral 
y la calidad de 
la atención al 
final de la vida.
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Necesidades de 
cuidados palia-
tivos en pacien-
tes ambulatorios 
adultos con fi-
brosis quística: 
datos de refe-
rencia del ensa-
yo Mejorando la 
calidad de vida 
con fibrosis quís-
tica.

DiFiglia 
et al. 
(2023)

* Revisión 
sistemáti-
ca.

* 20 estu-
dios.

Presentar una vi-
sión narrativa de la 
literatura reciente 
sobre la carga de 
síntomas en la FQ, 
los nuevos enfo-
ques de detección 
basados en las di-
rectrices de cuida-
dos paliativos de 
la Fundación de 
Fibrosis Quística 
(CFF) y los prime-
ros datos de estu-
dios que examinan 
el impacto de las 
TEMH en la carga 
de síntomas de la 
FQ.

Se utiliza la 
perspect iva 
de síntomas 
a u t o r re p o r-
tados, consi-
derando su 
i n t e n s i d a d , 
f r e c u e n c i a , 
calidad, lo-
calización y 
efectos sobre 
la funcionali-
dad, estado 
de ánimo, ro-
les sociales 
y calidad de 
vida.

Modelo de cuidado paliativo 
primario (Primary palliative 
care) dentro del cuidado ruti-
nario de FQ involucro el criba-
do habitual de necesidades, 
educación a los proveedores, 
guías prácticas para tratar sín-
tomas frecuentes, materiales 
educativos para pacientes, y 
herramientas de mejora de ca-
lidad.
Terapias moduladoras como 
Trikafta han demostrado dismi-
nuir significativamente la carga 
física mejorando síntomas res-
piratorios, digestivos, fatiga, y 
calidad de vida física.

D i sm inuc ión 
de síntomas 
físicos con 
terapias mo-
duladoras al-
tamente efec-
tivas (TEMH); 
persistencia de 
síntomas emo-
cionales; aten-
ción integral 
al paciente; 
reducción del 
tratamiento

Cuidados paliati-
vos en pacientes 
con fibrosis quís-
tica: una revisión 
integradora.

R a m o s 
et al. 
(2024)

* Revisión 
sistemáti-
ca.
* 66 artí-
culos.

Identificar, analizar 
y sintetizar publi-
caciones científi-
cas relacionadas 
con los cuidados 
paliativos para pa-
cientes con fibrosis 
quística.

Fortalecieron 
su dimensión 
e m o c i o n a l , 
social y exis-
tencial.

Las estrategias utilizadas in-
cluyeron la implementación 
del modelo CF-CARES para 
cuidados paliativos primarios, 
la conformación de grupos de 
apoyo emocional y psicológi-
co, programas educativos y 
de comunicación efectiva con 
pacientes y familias, el pla-
neamiento anticipado de cui-
dados (PAC) para decisiones 
compartidas, y el uso de recur-
sos culturales como películas 
para sensibilizar y favorecer la 
aceptación de la enfermedad y 
el tratamiento.

Los cuidados 
paliativos des-
empeñan un 
papel funda-
mental en el ali-
vio de los sínto-
mas físicos y 
la prestación 
de apoyo emo-
cional y social, 
mejorando sig-
nificativamente 
la calidad de 
vida. Este enfo-
que humaniza-
do optimiza la 
experiencia del 
paciente, con-
siderando no 
solo las nece-
sidades médi-
cas, sino tam-
bién los 
aspectos emo-
cionales y so-
ciales.

Los 12 estudios revisados demuestran la importancia de integrar los cuidados paliativos en la atención de pacientes 
con fibrosis quística. Porque, estos cuidados tienen el propósito de mejorar la calidad de vida, aliviar el sufrimiento y 
dar respuesta a las diferentes necesidades de los pacientes y sus familias.

Las investigaciones analizadas mostraron que se han adoptado varios enfoques para identificar y atender las necesi-
dades de los pacientes con fibrosis quística. La mayoría se centraron en una evaluación holística que van más allá de 
los síntomas físicos, como lo señalan Georgiopoulos et al. (2024); y Kavalieratos et al. (2021) que en su estudio se optó 
por evaluaciones periódicas que contemplaron las dimensiones emocional, física, espiritual y social del paciente, con 
lo cual se logró una mejor comprensión general de sus necesidades. Por otra parte, Basile et al. (2023); y Dellon et al. 
(2021) recurrieron al uso de entrevistas semiestructuradas y a procesos de cribado para identificar áreas de atención 
que aún no habían sido cubiertas. 

Asimismo, Trandel et al. (2020) abordaron las necesidades que permanecen sin resolver en la atención física y en la 
vida diaria. A su vez, DiFiglia et al. (2023); y Marmor et al. (2020) centraron su análisis en el punto de vista del paciente 
dando prioridad en cómo experimenta los síntomas y su impacto. Además, se incluye el enfoque de la planificación 
anticipada de los cuidados paliativos expuesta por Lowers et al. (2022); y Marmor et al. (2020) considerándola una 
estrategia preventiva que permite involucrar a la familia de los pacientes activamente en la toma de decisiones.
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Estrategias de intervención implementadas

Las estrategias de intervención consistieron en integrar 
instrumentos de evaluación validados y la implementa-
ción de los cuidados paliativos en la atención rutinaria. 
Por lo cual, Kavalieratos et al. (2021); y Kurita et al. (2024) 
indicaron que los cuidados paliativos deben integrarse en 
la atención habitual de la fibrosis quística. En este senti-
do, Basile et al. (2023) recalcaron que el cribado siste-
mático de necesidades es una estrategia clave utilizado 
para la detección temprana. 

De manera similar, Dellon et al. (2021); y Georgiopoulos et 
al. (2024) utilizaron el Integrated Palliative Care Outcome 
Scale (IPOS) junto con otras escalas para una evaluación 
exhaustiva, junto con estrategias incorporaron pautas 
para el control de la ansiedad y el estrés. Sumado a ello, 
se proporcionó apoyo psicosocial y emocional, a través 
de la aplicación de programas educativos y la conforma-
ción de grupos de apoyo como lo mencionan Ramos et 
al. (2024). Adicionalmente, DiFiglia et al. (2023) resaltaron 
el uso de terapias moduladoras junto con la reducción de 
la carga de síntomas físicos, combinando el tratamiento 
farmacológico con el enfoque paliativo.

Los estudios reportaron beneficios importantes en reduc-
ción de síntomas, la calidad de vida y el bienestar de los 
pacientes como de sus familias. De acuerdo con Kurita et 
al. (2024), los pacientes que recibieron cuidados paliati-
vos tuvieron una reducción notable en la fatiga, el estrés 
y la depresión. Asimismo, Dellon et al. (2021); y Oare et 
al. (2021) observaron una mejora general en la calidad de 
vida y un mejor manejo del dolor.

Además, la detección temprana de necesidades no cu-
biertas es un beneficio crucial para brindar cuidados 
oportunamente, tal y como reportan Basile et al. (2023); y 
Trandel et al. (2020). También, se ha identificado un em-
poderamiento de los pacientes y sus familiares, ya que, 
Lowers et al. (2022) indicaron que los familiares se sintie-
ron con más apoyo en el proceso de toma de decisiones 
en este sentido, Kavalieratos et al. (2021) destacaron que 
el 97,6% de los participantes recomendaron las interven-
ciones para los pacientes con fibrosis quística.

CONCLUSIONES 

Los enfoques utilizados en los cuidados paliativos para 
pacientes con fibrosis quística incluyeron la evaluación 
holística, considerando dimensiones físicas, emociona-
les, sociales y espirituales, además del uso de entrevis-
tas semiestructuradas y cribado sistemático para iden-
tificar necesidades no cubiertas o no satisfechas en la 
vida diaria; así mismo, se efectuó la valoración desde la 
perspectiva del paciente sobre sus síntomas e impactos 
y la planificación anticipada de la atención para facilitar 
decisiones informadas por parte de los pacientes y sus 
familias. 

Las estrategias de intervención en cuidados paliativos 
para pacientes con fibrosis quística incluyeron la integra-
ción de estos en la atención rutinaria, el cribado sistemá-
tico de necesidades y el uso de herramientas de evalua-
ción validadas como el IPOS; también se crearon grupos 
de apoyo, se implementaron programas educativos con 
el objetivo de brindar apoyo integral psicológico y social, 
complementado con la administración de fármacos para 
tratar los síntomas y terapias moduladoras. 

Los beneficios de aplicar cuidados paliativos en pacien-
tes con fibrosis quística fueron la disminución de sínto-
mas como fatiga, estrés y dolor, el bienestar emocional 
de pacientes y familias, junto con la mejora en la calidad 
de vida, la identificación temprana de necesidades no 
atendidas para ofrecer los cuidados de manera oportuna, 
al mismo tiempo, los cuidados paliativos fomentaron el 
empoderamiento de pacientes y familiares en la toma de 
decisiones.
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