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Introduccién

Lafibrosis quistica (FQ) eslaenfermedad genéticaletal mas
frecuente en la poblacion caucasiana afectando a uno de cada
2.500 nacidos vivos, y es probablemente la enfermedad crénica
enlaque lasupervivencia se haincrementado mas llamativa-
mente en los Ultimos 25 afios.

Desde la primera publicacion sobre enfermos afectos de fi-
brosis quistica redizada por Andersen en 1938, en cuyo momento
menos del 50% de los pacientes superaba €l afio de vida, la su-
pervivencia haido mejorando claramente objetivandose una
supervivencia media de 4 afios hacia los afios 60 y acanzando
los 28 afios a principios de los afios 90. Los pacientes con FQ,
de edad igual o superior a 18 afios, se incrementaron del 8% en
1969 a 33% en 1990, seguin datos de la Cystic Fibrosis Foundation
y se estimaque, con € aumento de supervivencia, practicamen-
te el 40% de pacientes afectos de FQ seran adultos en € afio 2000.

Este espectacular aumento en las expectativas de vida de es
tos enfermos es debido, sin lugar adudas, alos recientes avances
en laasistencia con la puesta en marcha de unidades FQ espe-
cidizadasy ala utilizacion de nuevas modalidades terapéuticas.

Con €l fin de conocer la situacion actua de los diferentes
grupos espafioles con experiencia en fibrosis quistica, se hare-
alizado una encuesta alas 24 Unidades Infantiles FQ registra-
das en la " Sociedad Cientifica Espafiola en Lucha Contrala
Fibrosis Quistica’. Se haevaluado la existenciade Unidades de
Adultos especializadas con grupo multidisciplinario de trabajo,
lautilizacion de programastransicionaes, laedad alaque sere-
dizalatransferenciay s existe 0 no consultatransiciond. Se ha
examinado de igual forma el tipo de especialistas que evallian
al paciente en dichas consultas transicionales asi como la exis-
tenciay frecuencia de reuniones conjuntas entre ambos grupos
infantil y de adultos.

De estos 24 centros encuestados, solo 4 (16,67%) tenian
Unidad de Adultos totalmente conformada con seguimiento mul-
tidisciplinario.

En el 58% de los grupos la transferencia se ha realizado no
sin problemas. Un neumologo de adultos es el que llevaacabo
€l seguimiento y control de los pacientes en estrecha conexion
con los especidistas dela Unidad infantil, algunos de cuyos com-
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ponentes ( fisioterapeutas, nutricionistas ) contintian el trata-
miento en la etapa adultasi son grupos quetrabajan en el mis-
mo hospital, en espera de la organizacion de una Unidad con tra
bajo multidisciplinario.

Habitualmente el neumaélogo de adultos no esté dedicado al
cien por cien de su tiempo a estos enfermos y suele trabajar en
consultas transi cional es durante unos afios en |os hospitalesin-
fantiles antes deredlizar latransferencia. Unavez eecutadaes-
tafase, & neumologo de adultos coordina el seguimiento de es-
tos pacientes utilizando como consultores alos diferentes espe-
cialistas en medicinadel adulto segiin vayan surgiendo diferen-
tes problemas alo largo de la historia de la enfermedad.

Diez centros (42%) no habian redizado alin latransicion de-
bido alafatade disponibilidad de un grupo de especialistas ade-
cuado en su medio.

Enaguellos centros en los que se haefectuado latrangicion, és-
ta se ha programado seguin |as caracteristicas y necesidades de ca
dapacientey su familia, teniendo también en cuentalainfraes-
tructurade cadahospital. End 71% delos casoslatransferenciase
hizo entrelos 16 y los 18 afios, llevandose acabo alos 14 afios en
el resto. Por otraparte, un 78,5% disponiade consultatransicional.

Como podemos observar existen unidades que realizan la
transferenciasin utilizar consultas transicionales. Esto suele ocu-
rrir en centros con grupos de trabajo bien conectados o locali-
zados en el mismo hospital 0 en hospitales contiguos con gran
facilidad deintercambio. De todas formas, y como veremos mas
adelante, esta cuestion puede ser discutible.

S6lo una Unidad FQ disponia de programatransicional for-
mal y escrito de paso alaedad adulta.

El 41,67% tenian reuniones conjuntas entre el grupo infan-
til y los especidistas de medicinadel adulto con unafrecuencia
mensual en el 50% de los casos, 0 semanal, bimensual o no
establecida en los restantes.

Lalectura de estos resultados evidenciala necesidad de or-
ganizacion de Unidades FQ de Adultos con participacion de di-
ferentes especialistas y la obligatoriedad de crear programas
de transicién entre edad infantil, adolescenciay etapa adulta
en nuestro medio.

Etapas evolutivas en FQ

Laetapainfantil esta caracterizada por unatotal dependen-
ciadelafamiliay unarelacion intensa entre los padres, her-
manosy paciente afecto de FQ. En estafaselaasistenciaalaes

Transicion de etapainfantil a etapa adulta en fibrosis quistica 455



cuelay las relaciones con los comparieros juegan un papel fun-
damental yaque, debido alaaparicion de sintomasy signos pro-
pios de una enfermedad crdnica externamente objetivable, sur-
gen problemas en la convivencia diaria.

La etapaintermedia, intimamente ligada con la pubertad y
adolescencia, es un periodo turbulento con cambiosfisicos, emo-
cionalesy educacionales que constituyen una etapa desestabili-
zadoraen personasnormalesy es més acusada en pacientes con
enfermedades crénicas.

El proceso de la adolescencia en FQ conlleva a unos cam-
bios fisicos (crecimiento y pubertad retrasados) que originan una
gran preocupacion por laimagen corporal, un retraso delacre-
acion de lapropiaidentidad y unaincapacidad fisica que au-
menta paul atinamente. De esta forma, el proceso normal de la
adolescencia que implica establecimiento de relaciones madu-
ras con los compafieros de ambos sexos, problemas sexuales,
independenciaemocional delos padresy aceptacion de su cam-
bio fisico, se retrasa en gran manera pudiendo producir graves
conflictos si no se realizan medidas preventivas adecuadas.

Los problemas durante |la escolaridad en |a etapa previa se
trasladan ahora a los conflictos ocasionados por la incorpora-
€ion aestudios superiores, con mayor conexion y relaciones en-
tre jovenes de uno y otro sexo. Las dificultades en e manteni-
miento de un ritmo de vida acelerado, ya sea en relacion con el
aspecto deportivo, de competitividad en €l estudio o utilizacion
del tiempo libre, pueden constituir una pesada carga afiadida a
la de la propia enfermedad muy dificil de sobrellevar si no se
plantea una actuacion apropiada. Es en este momento, cuando
sueleiniciarse lafata de cumplimiento en cuanto alaterapia
habitual debido alafaltadetiempoy presenciade otros objeti-
v0s més importantes para | os adol escentes.

Larelacion con compafieros de otro sexo y laposibilidad de
iniciar un trabajo asequible a su incapacidad, constituyen tam-
bién problemas que deben ser solventados con un gran conoci-
miento de toda la probleméatica genera inherente a enfermos cré-
nicos. El retraso delamenarquiay, en genera, de lamaduracion
sexual son otros factores atamente perturbadores en esta fase.

En la etapa adulta se adquiere lamadurez fisicay psiquica,
unatotal independencia con entrada en €l mundo del trabgjo a
tiempo parcial o completo y lainstauracion de unarelacion de
pargjacon los problemas subsecuentes deinfertilidad, embara-
Z0 'y descendencia.

Es fundamental que el paciente conozca todo lo relaciona-
do con su enfermedad y las complicaciones que pueden surgir
en esta etapa. Deben ser conocedores de laposibley casi segu-
rainfertilidad en el vardn y sus causas; asi como las dificulta
des de concepcion y los riesgos que un posible embarazo puede
traer consigo si existe una afectacion pulmonar moderada-se-
vera Laposibilidad de utilizacion de anticonceptivos con el fin
de evitar un embarazo que conlleve un alto riesgo paralamadre
y e nifio y favorecer unavida sexual 10 més activa posible son
otros objetivos de interés.

Como la posihilidad de descendencia existe en casos espe-
cides, éste puede ser un acicate tras una vidallena de sacrificios
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que ha mantenido al pacientey alafamilia totalmente ligados
a complejo tratamiento multidisciplinario.

Esimportante en esta etapa conseguir unaindependenciato-
tal en cuanto al tratamiento. El enfermo afecto de FQ debe ha-
ber sido aconsejado e instruido en cuanto a técnicas de fisiote-
rapia respiratoriay rehabilitacion en las que no necesite ayuda
de otras personas (ciclo activo, flutter, mascarilla de PEP...).

Al mismo tiempo, se debe desaconsejar con insistencia el
tabaguismo tanto activo como pasivo asi como desarrollar un
programa de gjercicio fisico individualizado segin las caracte-
risticas de cada paciente con FQ.

También hay que prepararles psicol dgicamente a través de
un consgjo y soporte cuidadosos para afrontar la problemética
de laagonia-muerte que deviene del contacto con pacientes que
fallecen tras afios de relacion o después de observar su propio
eimparable deterioro fisico.

Como se especifica con anterioridad, la creacion de unida
des FQ de adultos se hace imprescindible al aumentar las ex-
pectativas de vida de estos enfermos, y es fundamental el cono-
cimiento de todos | os factores que pueden influir en los dife-
rentes grupos de edad con lafinalidad de realizar unatransfe-
rencia en las mejores condiciones posibles.

Existen cuatro model os diferentes de transicion ala etapa
adulta en pacientes con enfermedades cronicas que son total -
mente equiparables a grupo de enfermos con fibrosis quisti-
ca

1.- Modelo basado en enfer medades especificas

Existen tres grupos encargados del cuidado del pacientealo
largo de su vida. El grupo pediétrico, & grupo transicional que
engloba personal especializado en nifiosy adultosy, el grupo
adulto. Laenfermeray laasistente social sirven de conexion en-
tre estos grupos.

2.- Modelo genérico

El Servicio de Salud atiende alos pacientes por edades: pe-
diatria (de recién nacido a 14 afios), adolescencia - etapa prea-
dulta (de 15 a 24 afios), etapa adulta (mayores de 24 afios).

El grupo de los especialistas en una enfermedad dada son
coordinados por personal especializado en medicina primaria
y adolescencia que pueden o no ser médicos.

3.- Modelo de cuidados primarios

El médico general esel coordinador y € pediatrao internista
sirven como consultores. Existen otros consultores seguin nece-
sidades del nifio o de lafamilia en relacion con problemas sur-
gidos a lo largo de laevolucion de la enfermedad.

4.- Modelo delocalizacion Unica

Latransicion de una etapa a otra se realiza en el mismo |u-
gar con lamayoriade los servicios fijos (enfermera, psicologo,
asistente social) y con cambio de especidista amedidaque €
paciente va madurando.
¢Cuando realizar la transicion?
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Existen multiplesy diferentes opiniones en cuanto al mo-
mento mas adecuado para realizar latransferencia aunque, en
general, se piensaque debe ser después de laadolescenciay nun-
caméstarde de los 18 afios.

EnlaUnidad FQ del Hospital Infantil de Toronto, latran-
sicion serealizd aestaedad tras un interval o de dos afios durante
los cuales un neumdlogo de adultos visito alos pacientes pen-
dientes de latransferencia a un hospital de adultos no localiza-
do en & mismo centro. Un estudio posterior de este grupo evi-
dencié que la oportunidad de conocer a médico que lesibaa
atender posteriormente era uno de | os aspectos més Utilesen el
programa de transicion. Ademéas, objetivaron mayores niveles
de confort y confianza en |os pacientes que participaron en di-
cho programa.

Para especialistas en FQ del Royal Brompton Hospital de
Londres, latransicion se debe iniciar incluso a edades tan tem-
pranas como |os 8 afios, formando parte de un largo proceso ha-
cialaautonomia que facilitara sobremanera esta etapa de cam-
bio si se realiza adecuadamente (Royal Brompton and Great
Ormond St. Hospitals. 2nd London Conference. Psychosocial
aspects of Cystic Fibrosis. June 1995).

El grupo de Littlewood del St. James University Hospital
en Leeds, Reino Unido, inicialaetapadetransicion entrelos 11
y los 16 afios mediante la puesta en marcha de una consulta es-
pecifica para jovenes adultos. Dicha consulta transiciona, se-
gUn comunicacion de estos especidistas, disminuyd laansiedad
en un 78% de los pacientes evaluados (Book of abstracts. 19th
European CF Conference. Paris 1994; P 160).

Determinados grupos norteamericanos, como €l de la
Universidad de Michigan, redizan latransferenciaal fina dela
etapa escolar, alos 17 afios, siendo clave la participacion del in-
ternistay del asistente socia como enlace entre ambas unidades
de FQ, infantil y de adultos.

Losespecidistasen FQ delaUniversidad de Milan llevan a
cabo un programatransicional perfectamente estructurado con
una fase preparatoria de 12 meses en pacientes mayores de 18
afos (Book of abstracts. 20th European CF Conference Brussels
1995; P 157).

En general, se recomienda hacer latransferenciaen los me-
ses de verano, coincidiendo con una etapa relgjaday tranquila.
Asimismo, es muy importante individualizar cada caso y reali-
zar dichatransferenciaen el momento en €l que el paciente se
encuentre capacitado para ello. En este punto estan de acuerdo
todoslos autores ya que, € mantenimiento de laflexibilidad in-
dividual en relacion con lamadurez, fase dela enfermedad, am-
bientes socioecondmico o entorno familiar, va a permitir efec-
tuar latransicion en el momento idoneo.

Nunca debe ser impuesta en el tiempo; esto esimprescin-
dibley no debe olvidarse. En el caso de hospitales exclusiva-
mente infantiles, es necesario establecer un didogo con la di-
reccion con el fin de obtener su consentimiento para continuar
€l seguimiento de los pacientes el tiempo que sea necesario has-
ta que se cumplan todos | os criterios de una transicion adecua
da
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En unaencuestarealizada por € grupo FQ de Birmingham, en
diferentes centrosingleses, se evidencid que en lamayoriade ellos
no habia protocolo formal de transferencia, lo que implicalane-
cesidad anotada anteriormente de trabajar en este sentido (Book
of abstracts. 19th European CF Conference. Paris 1994; P 159).

¢Coémo se debe realizar la transiciéon?

Latransicion debe ser armoniosa, serena, plécida, lenta, con-
tinua, sin rupturas. Se hade realizar tras un contacto previo con
€l médico de adultos €l cual debe estar presente en la consulta
infantil antes de latransferencia. Esimportante no llevarlaaca
bo en pacientes con afectacion severay debe existir una coor-
dinacion total entre las unidades de FQ de adultos einfantil con
la presenciaincluso de miembros compartidos en ambos grupos
(enfermeras especializadas, asistentes sociales).

Ya se ha anotado que algunos hospitales cuentan con una
consulta especificatransiciona parajovenes adultos que dismi-
nuye sobremaneralaansiedad de los pacientesy que daunafle-
xibilidad individual en la que cada paciente elige e momento
en el que se siente preparado para el traslado.

En otros centros se redizan otras actividades tales como una
consultainformal de despedida, consultas adyacentes de ado-
lescentesy adultos, visita previadel enfermo a hospital de adul-
tos, ingresos conjuntos en lamisma sala de pacientesentre 13y
22 afiosy consultas iniciales compartidas con el pediatraen el
hospital de adultos con horarios que no interfieran con €l tra
bajo o los estudios universitarios de los enfermos.

Es aconsgjable monitorizar laevolucion delatransiciony es
fundamental que ambas unidades, emisoray receptora, tengan
unaidéntica politica de seguimiento y tratamiento y realicen reu-
niones periodicas para discutir todos los problemas inherentes
al cambio.

En esencia, |o més importante esrealizar latransferenciaen
momentos de estabilidad fisicay psiquicadel pacientey de su
familia

Actuaciones previas a la transferencia

Como anteriormente resefiamos, la utilizacion de un pro-
grama estructurado es muy importante. Asi, deben definirse pre-
viamente | os problemas que puedan originarse con el fin dere-
alizar una prevencion adecuada.

Es necesario explicar a padres y pacientes |a existencia de
una consulta especia y las dificultades que pueden surgir en
cuanto alatransferencia. Se deben buscar sus miedos y prec-
cupaciones ante dicha situacion ofreciéndoles unatotal infor-
macion. Ademas, hay que luchar contra la sobreproteccion y
otros model os de familia inadecuados parala vida adulta que
pueden causar problemas fisicos, psicol6gicosy de retraso en
lamaduracion social.

Por otra parte, es fundamental la cesién de responsabilidad
de los padres alos hijos cuando éstos sean maduros, habiendo
servido aquellos durante muchos afios de soporte y ayuda para
la consecucion de una verdadera autonomia.

L os padres necesitan ser aconsejados sobre la convenien-

Transicion de etapainfantil a etapa adultaen fibrosis quistica 457



ciaparael paciente de acudir solo al médico aunque esto noim-
plicaque dejen de desarrollar un papel importante. De estama-
nera, tendremos la posibilidad de discutir el curso de laenfer-
medad y contestar cuestiones confidenciales sin la presencia,
muchas veces opresiva, de lafamilia.

De todas formas, no se deben olvidar las diferentes posturas
de los pacientes en cuanto a su enfermedad, ya que unos necesi-
tan y piden informacion completa sobre ella, mientras que otros se
encuentran en el extremo opuesto y niegan incluso su existencia.

Por todo esto, para muchos especialistas la transicion co-
mienza précticamente desde el momento del diagndstico, cono-
ciendo a enfermo y su entorno familiar y social; dicho conoci-
miento profundo vaa permitir realizar unatransferenciacon to-
das | as caracteristicas comentadas anteriormente.

En definitiva, hay que analizar y anteponerse a laindepen-
denciay rebeldia clasicas del adolescente incrementadas por su
enfermedad y evaluar claramente los problemas de relacion con
comparieros, preocupacion por las perspectivas de trabagjo y
seguridad econdmica, relacion de pargjay cuestiones relacio-
nadas con la agoniay lamuerte.

Obstéaculos a la transferencia

Por parte del paciente, ladependenciacon lafamiliay laso-
ciedad, la presencia de una enfermedad avanzada o | os facto-
res psicopatol 6gicos acompafiantes alo largo de su vida, van
aactuar como importantes barreras en cuanto alarealizacion de
unatransferencia adecuada.

Lacomplejapsicopatologiafamiliar seimbricacon ladel pro-
pio pacientey vaunidaala sobreproteccion y alosfrecuentes erro-
resen lapercepcion delasupervivenciadel familiar enfermo cre-
ando dificultades muy dificiles de superar en muchas ocasiones.

Por parte del pediatray su grupo, existen a menudo graves
conflictos psicol6gicos y de dependencia con €l pacientey su
familiatras tantos afios de convivencia que hacen, en Ultimains-
tancia, quelatransicion se hagamuy complejayaque puede par-
ticipar muy negativamente todo €l grupo profesional. Esta ac-
tuacion negativa, vaa ser claramente objetivable, cuando surjan
los problemas de asistencia a adol escentes o jovenes adultos
en lo que hace referencia a actividad sexual, consumo de alco-
hol, drogadiccion, ateraciones menstruales y otras circunstan-
ciasalasque €l grupo pediétrico esta poco acostumbrado atra-
tar y que son dificiles de resolver sin una experiencia previa o
un contacto &gil con los especialistas en adolescencia.

También el médico de adultos con su, a veces, desconoci-
miento de la enfermedad y la organizacion de grupos de traba-
jo inadecuados, afiadido ala general inexperiencia en paises
enlosquelaFQ no tiene gran arraigo alin en los diferentes gru-
pos de especialistas en medicinadel adulto, pueden llegar acre-
ar barrerasinfranqueables que dificultan en gran medida el tra-
bajo de muchos afios.

Por dltimo, el Sistema de Salud puede contribuir como un
escollo alatransferencia a causa de su inexperiencia, debido
al desconocimiento de la problemética, en cuanto a la organi-
zacion de unidades FQ de adultos especializadas, y a coste eco-
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némico quetodo esto conlleva. Paraello seriade desear la con-
sulta con expertos de otros centros con mayor experiencia.

¢Qué personas sufren el cambio?

Obviamente, € paciente vaaser el centro de este fendmeno
detransferenciay €l que vaasufrir las principal es ateraciones.
De todas formas, |os padres, hermanos y resto de lafamilia, €
pediatra que ha controlado a paciente durante muchos afiosy €l
grupo multidisciplinario de tratamiento de laFQ (enfermera,
asistente social, fisioterapeuta, dietista, psicologo o psiquiatra...)
sufren sobremanera | os efectos de esta situacion.

Objetivos de las unidades transicionales

Lacreacion de dichas unidades transicionales es fundamen-
tal para conseguir proporcionar una buena asistencia médica,
mejorar la calidad de vida, atenuar la agresion emocional y au-
mentar la supervivencia.

Conclusiones

Es preciso realizar un programa formalizado, escrito y per-
fectamente estructurado sobre la transferencia en concordancia
con laorganizacion y funcionamiento de cada centro.

Latransicion debe ser considerada como una progresion na-
tural preparada adecuadamente y vista como una continuidad
antes que cOMo una ruptura.

Debe existir una total informacion para el paciente, familia
y grupo de FQ sobre la enfermedad, su evolucion y los proble-
mas inherentes ala transferencia con el fin de solventarlos con
anterioridad.

Latransicion se debe convertir en un camino hacia la madu-
racion, independenciay responsabilidad del paciente afecto de FQ.
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