SALUD

La fibrosis quistica ya dibuja
una nueva vida adulta

El avance del diagndéstico precoz y de los
moduladores cambia el prondstico, pero la
enfermedad sigue exigiendo atencién integral y

seguimiento estrecho.

Dra. Esther Quintana, neuméloga a

urante afios, la fibrosis

quistica fue vista sobre

todo como una enferme-

dad infantil de muy mal

prondstico. Ahora, la foto
es distinta. En Espafia ya predomi-
nan los pacientes adultos, un cam-
bio que refleja el efecto del cribado
neonatal, del seguimiento en uni-
dades especializadas y de los trata-
mientos que actdan sobre la causa
subyacente. La Dra. Esther Quinta-
na, neumologa especializada en fi-
brosis quistica en pacientes adultos,
resume asi el giro: “Durante déca-
das, la fibrosis quistica se asocié casi
exclusivamente a la infancia, pero
hoy la realidad es distinta. En Es-
pafla ya predominan los pacientes

Dr. Pedro Enrique Mondéjar, neumélogo pediétric

“Durante décadas

la fibrosis quistica se
asocio a lainfancia,
pero hoy hablamos
también de proyecto de
vida adultay de nuevos
retos asistenciales”

adultos”. Y afiade que este escena-
rio supone “un cambio de paradig-
ma asistencial” porque “ya no ha-
blamos solo de supervivencia, sino
de proyecto de vida”.

Este cambio no significa que la
enfermedad haya dejado de ser gra-

ve. La fibrosis quistica sigue siendo
una patologia genética, rara, pro-
gresiva y multiorgdnica, causada
por mutaciones en el gen CFTR,
que alteran el transporte de sal y
agua y favorecen la acumulacién
de un moco espeso que dafia es-
pecialmente los pulmones, aunque
también puede afectar al pancreas,
higado, aparato digestivo o sistema
reproductor. Tos, infecciones respi-
ratorias recurrentes, dificultad para
respirar, problemas nutricionales y
una elevada carga terapéutica si-
guen formando parte del dia a dia
de muchos pacientes.

El cambio empiezaenla
infancia

Una parte esencial de esa nueva
realidad comienza en los primeros
dias de vida. El Dr. Pedro Enrique
Mondéjar, neumologo pedidtrico es-
pecializado en fibrosis quistica, lo
deja claro: “Los programas de cri-
bado neonatal universal de Fibrosis
Quistica en Espafia son fundamen-
tales para una deteccién precoz de
la enfermedad y una intervencion lo
mds temprana posible”. A su juicio,
este paso permite “evitar el desa-
rrollo de malnutricién y retraso del
crecimiento” y también “prevenir y
tratar las infecciones respiratorias
que puedan ir surgiendo a lo largo
del tiempo”.

El Dr. Mondéjar subraya ademds
que ese diagnéstico temprano ya
puede ir acompafiado de tratamien-
to en algunos casos. “Ya hay dispo-

nible un tratamiento modulador de
la proteina CFTR, que se puede ad-
ministrar desde el mes de vida en
pacientes con determinadas muta-
ciones”. La expectativa, afiade, es
que este avance “se repita con otros
farmacos similares con el objetivo
de evitar o enlentecer el desarrollo
de las complicaciones clinicas habi-
tuales derivadas de la enfermedad”.

Este primer momento también
condiciona a las familias. Dr. Mon-
déjar describe un impacto emo-
cional intenso tras el diagndstico:
“Suelen presentar inquietud, males-
tar, ansiedad y mucha incertidum-
bre sobre si su hijo/a va a desarro-
llar problemas clinicos graves”. Por
eso defiende que las unidades espe-
cializadas informen “de una forma
cercana y empatica, resolviendo du-
das y ofreciendo una visién positiva
de la enfermedad ante los cambios
que se estan sucediendo en més de
una década”.

En la etapa pedidtrica, las sefia-
les de alerta pueden aparecer tan-
to en el plano digestivo como en el
respiratorio. El neumdlogo pedia-
tra cita “dolor abdominal, diarrea,
presencia de grasa en heces, pérdi-
da de peso o dificultad para ganar
peso”, pero también tos, aumento
de moco, sibilancias o dificultad
para respirar. Y cuando los nifios
crecen, llega otro momento clave:
la transicién a las unidades de adul-
tos. “Resulta fundamental que este
proceso sea gradual y paulatino”,
sefiala, para reducir “el miedo a lo
desconocido o a un personal nuevo
para el paciente”.

Mas vida adulta, nuevos retos
El gran giro se ve con claridad
en la edad adulta. La Dra. Quinta-
na insiste en que el cambio no es
solo estadistico, sino vital: “Ya no

hablamos solo de supervivencia,
sino de proyecto de vida: estudios,
trabajo, fertilidad, maternidad o
paternidad, salud mental, enveje-
cimiento y comorbilidades propias
de la edad adulta. Esto obliga a re-
forzar modelos asistenciales especi-
ficos para adultos con fibrosis quis-
tica”. Y afiade que: “En el adulto, la
afectacién respiratoria sigue siendo
el principal determinante clinico”,
y enumera infeccién bronquial cré-
nica, exacerbaciones, tos, expecto-
racién, disnea y deterioro funcional
pulmonar. Pero insiste en que “no
es lo tinico”: también pesan “la in-
suficiencia pancredtica exocrina, la
malnutricion, la diabetes relaciona-
da con fibrosis quistica, la enferme-
dad hepatobiliar” o la necesidad,
en los casos mas avanzados, de
oxigenoterapia, ventilacion o tras-
plante bipulmonar.

Aun asi, el horizonte terapéutico
ha cambiado de manera profunda.
“El impacto esta siendo transfor-
mador”, afirma Quintana sobre los
moduladores de CFTR. “Han cam-
biado el curso de la enfermedad
en una parte muy importante de
los pacientes, porque ya no actiian
solo sobre las consecuencias, sino
sobre el defecto basico de la protei-
na”. Esto se traduce en “mejoria de
la funcién pulmonar, reduccién de
exacerbaciones y hospitalizaciones,
mejor estado nutricional y una per-
cepcién muy clara de mejor calidad
de vida”.

Pero su mensaje también pide
cautela. “Conviene ser prudentes:
no todos los pacientes pueden be-
neficiarse igual, no todos responden
de la misma forma”. Por eso habla
de “una revolucién terapéutica, s,
pero también de una etapa nueva
que exige seguimiento estrecho y
medicina personalizada”.

La otra gran cuestion es la car-
ga diaria. “La fibrosis quistica ha
exigido tradicionalmente una car-
ga terapéutica enorme”, recuerda
la Dra. Quintana, con tratamientos
inhalados, fisioterapia, ejercicio,
suplementos, enzimas, antibiéticos
y controles frecuentes. De ahi que
el objetivo actual sea otro: “No se
trata de mantener esquemas rigidos
por inercia. Al contrario, debemos
revisar con el paciente qué aporta
valor real y asumir que el objetivo
ya no es solo tratar mas, sino tratar
mejor”.

Este enfoque integral incluye de
lleno la salud mental. “Hoy sabe-
mos que la dimensién psicoldgica
no es un aspecto secundario, sino
una parte central de la atencién”,
sostiene la neumdloga. Porque “la
calidad de vida no depende unica-
mente del pulmén, sino del conjun-
to de la persona”.

Ahf estd, precisamente, la nueva
dimensidn de la fibrosis quistica:
una enfermedad que hoy permite
imaginar una vida mas larga, pero
que sigue exigiendo una atencién
profunda, continuada y humana.



