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Transicion desde las unidades de fibrosis quistica

pediatricas a unidades de adultos
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Introduccion

La fibrosis quistica (FQ) es, probablemente, la enfer-
medad crénica en la que la supervivencia y la calidad de
vida han mejorado mds llamativamente en los tdltimos
25 afios, tanto que ha pasado de considerarse una enfer-
medad fatal a ser una enfermedad crénica'**. Segin da-
tos de la Cystic Fibrosis Foundation, en los EE.UU., en
1960 la supervivencia media era de 4 afios, en 1988 de
26,6 afios y en 1998 se ha incrementado a 32,3 afios>®.

La mejora en el diagndstico y el manejo de estos en-
fermos en unidades especializadas y multidisciplinarias
ha hecho que la mayoria de los nifios nacidos con FQ
puedan esperar llegar a la edad adulta’®. Sin embargo,
los métodos y accesibilidad a las mismas varian sustan-
cialmente en distintos paises, lo que puede influir sobre
la supervivencia®®. En un estudio de Fogarty et al', se
comparan las diferencias existentes entre paises en la
edad media del fallecimiento por FQ y concluyen que
ésta se ha incrementado progresivamente en funcién del
tiempo en todos los paises estudiados. La edad media
internacional de muerte por FQ ha pasado de 8 afios en
1974, a 21 afios en 1994. Sin embargo, la media de
edad en el momento del fallecimiento varia segin los
paises, siendo mayor en los EE.UU. y el Reino Unido.
Las mujeres morian significativamente antes que los va-
rones!?.

El estudio genético también ha permitido descubrir
formas clinicas de la enfermedad con un fenotipo mas
benigno, con escasa o nula repercusion durante la infan-
cia y que van a diagnosticarse en la edad adulta®. El ma-
yor incremento de la poblacién con FQ se estd produ-
ciendo entre el grupo de mayores de 15 afios'’. En
EE.UU., los pacientes con FQ de edad igual o superior
a 18 afios se incrementaron del 8% en 1969 al 33% en
1990 y al 37% en 1998°.

A la vista de estos datos, hoy dia resulta imprescindi-
ble la creacién de unidades especificas y multidiscipli-
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narias de FQ de adultos y coordinar de forma adecuada
el paso desde las unidades pediatricas, transicién que
ocurre en el contexto de los multiples cambios que ca-
racterizan la adolescencia®®!!.

Adaptacion psicosocial del adolescente y el adulto
con fibrosis quistica

La adolescencia es un periodo critico para cualquier
persona en el que se producen numerosos cambios fisi-
cos y psiquicos. El adolescente necesita sentirse bien
con su imagen corporal, con el desarrollo de su sexuali-
dad, caminar hacia la independencia, sentirse aceptado
por su grupo, establecer relaciones maduras con los
compaiieros de ambos sexos y hacer planes realistas so-
bre su futuro. La adolescencia es una etapa de indepen-
dencia y rebeli6n’.

Las dificultades inherentes al paso hacia la edad
adulta se magnifican en los enfermos crénicos'!. El pa-
ciente con FQ puede tener un crecimiento y pubertad
retrasados, una incapacidad fisica creciente y el conoci-
miento de que su esperanza de vida puede estar
limitada®. Las dificultades para mantener un ritmo de
vida similar al de sus compaferos en los estudios, traba-
jo, deportes, ocio, etc., pueden suponer un problema
afiadido que desemboque en la falta de cumplimiento
del tratamiento o en alteraciones psicosociales'!'2,

Existen diferencias importantes en los resultados de
los estudios que analizan la adaptacién psicosocial de los
adolescentes y adultos con FQ; si bien la mayoria parece
indicar que estos pacientes, comparados con otros enfer-
mos crénicos, suelen estar mejor adaptados y tener ma-
yor adhesidn al tratamiento, otros encuentran que son de-
pendientes, aislados, con baja autoestima, altos grados de
estrés y bajas tasas de empleo y matrimonio!>2°,

Transferencia: ;por qué, como, cuando?

Segtin el consenso de la Cystic Fibrosis Foundation
es recomendable que los pacientes sean controlados en
lugares apropiados a su edad, donde se promueva su au-
tonomia y su integracién social?!.

Los pacientes necesitan autonomia, cierta indepen-
dencia de la familia y de los profesionales de la salud y
asumir la responsabilidad de su enfermedad. La atencién
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médica que se presta a los nifios suele ser mas protecto-
ra, dirigida a los padres y “prescriptora” que la que se
ofrece a los adultos. En las unidades pediatricas los jo-
venes pueden seguir percibiéndose como nifios. Es nece-
sario que el adolescente se controle en un lugar donde se
relacione con otras personas de su edad, se pueda expre-
sar con intimidad, y donde se le pueda orientar en practi-
cas educacionales y vocacionales. Deben tener esperan-
zas en el futuro y saber que es posible que tengan una
larga supervivencia. Mantenerlos en la unidad pediétrica
es tanto como decirles que sus vidas pueden ser muy
cortas y que no merece la pena moverlos. El convivir
con personas adultas, algunas de ellas menos afectadas,
y que desarrollan una vida activa, puede ser beneficioso y
darles renovadas esperanzas®!!-2223,

La necesidad de transicién es imprescindible, ade-
mds, por los condicionantes sociosanitarios del entorno
en que nuestra actividad se desarrolla y que especifica
ambitos de atencién y hospitalizacién para nifios y adul-
tos bien diferenciados?*.

La transferencia debe ser planificada y coordinada e
implicard a los pacientes y a sus familias. Requiere un
trabajo conjunto con un programa de transicién discuti-
do y consensuado y con protocolos de tratamiento y se-
guimiento similares. Debe ser progresiva —con visitas
alternadas con ambas unidades o con unidades transi-
cionales— y flexible; es preferible el conocimiento per-
sonal previo de los médicos que llevan la unidad de
adultos por parte de los pacientes®!!.

El momento del cambio dependerd del individuo, de
su nivel de maduracién, de la gravedad de su enferme-
dad, de los deseos del paciente y su familia y de posi-
bles alteraciones psicopatoldgicas. No se iniciard el
proceso cuando estén inestables o agudizados o en
fase terminal de la enfermedad. Suele iniciarse entre
los 14 y 16 afios y no se demorard mds alld de los 18
afios. Deben prepararse desde la unidad infantil y esta-
blecer fechas concretas, sabiendo que la transicién
serd obligada para todos. La aceptacién de que este

paso es inevitable reduce la ansiedad frente al futu-
r02,9,1 1,22,25

Modelos de transferencia

Existen diferentes modelos de transicién a la etapa
adulta para pacientes con enfermedades crdnicas, que
pueden aplicarse a la FQ%222¢:

Modelo basado en la edad

En general, la Seguridad Social en Espaiia atiende a
los pacientes por edades, hasta los 14 afios en consultas
y hospitales pediatricos y a partir de esta edad en los de
adultos. Los pediatras y médicos generales suelen con-
trolar al enfermo y los especialistas actian como con-
sultores?. En Inglaterra el 1imite estd a los 16 afios’ y en
los EE.UU. a los 18 afios?'. Otros grupos aconsejan la
creacién de hospitales o unidades especialmente dedica-
dos a la atencién de los adolescentes y adultos jovenes
con personal especializado en dar soporte psicolégico y
educacional a este colectivo®’.

Modelo basado en enfermedades especificas

Existen tres grupos de profesionales encargados del
cuidado del paciente a lo largo de su vida; el grupo pe-
diétrico, el equipo transicional que engloba personal es-
pecializado en nifios y adultos, y el de adultos. En otras
ocasiones, funcionan dos unidades independientes aun-
que la transferencia suele ser coordinada por algin
miembro de la unidad pediétrica®!!-,

Hay distintos modelos de transferencia en FQ y no
hay evidencia clara de cudl es el mejor. Son necesarios
estudios controlados a medio y largo plazo para tener
datos sobre la satisfaccion de los pacientes y su desarro-
llo psicosocial. El modelo mds extendido es el que
atiende por enfermedades especificas, con una unidad
pedidtrica, una transicional y una de adultos?®.

Unidad transicional

Basada en la pedidtrica e integrada por pediatras y
especialistas de adultos. Ver a los clinicos trabajando
juntos, con unos protocolos adecuados a su enfermedad,
transmite confianza al paciente y su familia y hace mas
facil el cambio®>®!'. En un estudio de Abbdale et al?, al
81% de los pacientes preguntados sobre la transferencia
le gustarfa ver al médico de adultos en el hospital pedid-
trico y el 64% piensa que tener protocolos por escrito
puede ser util*s.

Los adolescentes irdn conociendo, en esta etapa, y de
forma progresiva, el hospital y a sus profesionales®’. Es
aconsejable que la transferencia se haga acorde con la
edad en que obligatoriamente van a ser ingresados en el
hospital general, o bien que se prolongue su atencién en
las 4reas de hospitalizacién pedidtrica hasta que la
transferencia se haya culminado.

Por otro lado, es importante contemplar un cuidado
especial de estos jovenes en las unidades transicionales
para interferir lo menos posible con su vida normal (tra-
bajo, estudios, etc.) con programas de tratamiento y
apoyo domiciliarios y deben establecerse programas de
educacion continuada para los pacientes sobre su enfer-
medad, su tratamiento, aspectos sexuales y reproducti-
vos, habitos toxicos, practicas de riesgo y orientacién
vocacional'!"12,

En un estudio Nasr et al® analizan el programa tran-
sicional de la Unidad de FQ de la Universidad de Mi-
chigan, donde la transferencia es coordinada por el tra-
bajador social. Alrededor de los 17 afios los pacientes
son atendidos conjuntamente por el pediatra y el espe-
cialista de adultos en el hospital pediétrico, durante 1-2
afios y posteriormente el equipo de adultos asume toda
la responsabilidad. La mayoria de los consultados apro-
baban este sistema y les gustaba que el internista les vi-
sitara inicialmente en la unidad pedidtrica. Todos los
pacientes aceptaban de buen grado el paso a la unidad
de adultos y una vez terminado el programa, el 65% la
preferian. Valoraban como muy positivo que decidian el
tratamiento con sus médicos y no sus padres, que se ha-
blaba mas directamente con ellos, que eran mejor infor-
mados y que se les trataba como adultos®. Westwood et
al* realizaron una encuesta entre adolescentes atendi-
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dos en una clinica de FQ en Sudafrica y a sus padres.
La mayoria respondié que la edad més adecuada para la
transferencia era entre los 16 y 18 afios y que la autono-
mia en su cuidado era muy importante. Mas del 90% de
los encuestados pensaban que el cambio podia ser titil
pero el 80% se sentia inseguro®.

Organizacion de las unidades de fibrosis quistica
de adultos

El objetivo fundamental de todas las unidades de FQ
es el tratamiento comprensivo, individualizado y multi-
disciplinar de la enfermedad con la participacién de un
gran abanico de expertos. Idealmente, los pacientes de-
ben ser seguidos en programas especificos para adultos
con FQ. El equipo debe estar compuesto por un
neumodlogo y otros especialistas como endocrino y gas-
troenterélogo, asi como ATS, fisioterapeuta, dietista,
psic6logo y asistente social?!26:3!,

El coordinador debe ser un médico que haya recibido
especial formacién en FQ (generalmente un neumoélogo)
y con relacién con las unidades pediatricas. Atendera a los
pacientes con la ayuda, como consultores, de los diferen-
tes especialistas, segtin los problemas que vayan presen-
tando en el curso de su enfermedad. Controlara también la
puesta al dia de las pautas diagnésticas y terapéuticas asi
como el seguimiento y protocolizacién de la asistencia.
Por otra parte, apoyard programas de investigacion, edu-
cacion sanitaria y ayuda econdmica. Si no hay suficiente
nimero de enfermos como para justificar dos unidades in-
dependientes, un neumdélogo, especialmente preparado en
este campo, puede encargarse del cuidado de los adultos
integrado con el equipo pedidtrico®!263!,

Salcedo et al?® publicaron el resultado de una encues-
ta sobre la transferencia, realizada a las 24 unidades in-
fantiles registradas en la Sociedad Cientifica Espafiola
en lucha contra la FQ. De los 24 centros encuestados,
s6lo cuatro (16,67%) tenian unidad multidisciplinaria
de adultos. Diez centros (42%) no habian realizado la
transicién, ya que no disponian de un grupo de espe-
cialistas adecuado en su medio. El 58% habia culmina-
do la transferencia aunque no sin problemas; de éstos,
en el 71% de los casos se llevo a cabo entre los 16 y los
18 afios y a los 14 afios en el resto. El neumélogo de
adultos es el que controla a los pacientes en estrecha co-
nexién con los especialistas de la unidad infantil. Habi-
tualmente, el neumé6logo no estd dedicado exclusiva-
mente a estos enfermos y suele trabajar en consultas
transicionales en los hospitales infantiles, durante unos
aflos, antes de realizar la transferencia?®.

En nuestro centro, en octubre de 1995 se habilité una
consulta transicional en el hospital infantil, donde los
neumologos de adultos atienden a los pacientes con FQ
mayores de 16 afios, en estrecha relacién con el equipo
pediétrico y con el apoyo de los distintos especialistas
del hospital general.

Problemas de la transferencia

El equipo de FQ debe valorar el contexto familiar y
social del paciente al inicio de la adolescencia para de-
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tectar posibles conflictos y encauzarlos con el apoyo de
los psicélogos y trabajadores sociales del centro. Reco-
nocer los conflictos y abordarlos de forma temprana
puede ayudar a evitar problemas en el futuro’. Schidlow
resumi6 los obstaculos potenciales para una transferen-
cia eficaz®:

Familia

El papel de los padres debe cambiar radicalmente,
pasando de controlar todos los pormenores de la enfer-
medad y su tratamiento a traspasar a sus hijos dicha res-
ponsabilidad. En ocasiones pueden sentirse “apartados”
después de muchos afios de dedicacién casi exclusiva a
su cuidado?. El adolescente debe centrar la relacién mé-
dico-paciente y hay que aconsejar a los padres para que
les animen a acudir solos al médico''. En una familia
con dindmicas saludables debe haber un continuo movi-
miento entre supervisiéon y autonomia e independencia?.

Lo incierto del futuro es una permanente fuente de
ansiedad y muchas veces no tienen una percepcion ob-
jetiva de la esperanza de vida real del enfermo. Por otro
lado, el compromiso con el tratamiento puede alterar la
relacién padres-hijos ya que las necesidades del adoles-
cente como paciente pueden chocar con las que tiene
como persona. La hiperproteccién en este momento
puede tener un efecto negativo a largo plazo en la evo-
lucién de la enfermedad, por lo que los padres sobre-
protectores deben recibir apoyo y consejo por personal
especializado. En general, no suelen confiar en el equi-
po de adultos®. Es una prictica rutinaria entre los pe-
diatras trabajar con la familia y el equipo de adultos
debe también contar con ella®?.

Los padres de enfermos crénicos tienen mayor riesgo
de alteraciones emocionales, mayores grados de estrés y
problemas de salud mental®**3233, Incluso en los estudios
en que no se encuentran diferencias estadisticamente
significativas con los padres de nifios normales, la des-
viacion estdndar es mucho mayor, indicando una gran
variabilidad y la presencia de muchos casos en los ex-
tremos. Las dificultades psicosociales pueden deberse
més a problemas de funcionamiento familiar que a la
FQ per se®.

Enfermo

Muchos pacientes se muestran inicialmente contra-
rios al cambio ya que se encuentran seguros en el entor-
no que conocen, donde reciben unos cuidados altamente
cualificados, accesibles y “amistosos”. Suelen descon-
fiar del equipo de adultos, sienten que sus hospitales
son mas impersonales y se preocupan por la pérdida de
la seguridad y la familiaridad. La mayoria de los pa-
cientes tienen un buen conocimiento de su enfermedad
por lo que deben ser transferidos a unidades cualifica-
das en las que ellos respeten el conocimiento de sus
profesionales®!!.

Los jovenes deben independizarse y aceptar su pro-
pia responsabilidad en el cuidado de su enfermedad;
esto puede complicar su vida por lo que a veces pueden
preferir o necesitar la ayuda familiar®. El tratamiento

o



07 444-448 ESPEC 3764.gxd 5/12/12 11:34 P&agina 447 $

A. OLVEIRA FUSTER ET AL.— TRANSICION DESDE LAS UNIDADES DE FIBROSIS QUISTICA PEDIATRICAS
A UNIDADES DE ADULTOS

debe individualizarse y, si es posible, simplificarlo e in-
tentar incluirlo en sus rutinas diarias, de cara a una vida
activa y productiva!l. Si bien el estado de los pacientes
puede ser bueno, la adolescencia es con frecuencia el
momento en que empieza el deterioro clinico y la apari-
cién de complicaciones?.

Por otro lado, esta etapa es un periodo de rebelion
que en muchos casos se asocia a rechazo de la familia y
del equipo médico, a problemas en el cumplimiento del
tratamiento, y al inicio de hébitos t6xicos (tabaco, alco-
hol o drogas). Es importante mantener un alto grado de
sospecha y vigilar de cerca los indicios de posibles
abandonos encubiertos de tratamiento o uso de sustan-
cias nocivas y actuar de forma temprana>!!.

Pediatra

La intensa relacién mantenida durante afios por el
equipo pediatrico con los pacientes y sus familias esta-
blece lazos afectivos y de dependencia dificiles de rom-
per, con dificultad para reconocerlos como adultos.
También pueden surgir problemas de competencia y
sentimientos de pérdida de pacientes?.

Por otro lado, la actitud de los pediatras frente a la
transferencia puede estar influida por su propia percep-
cion de la enfermedad, en ocasiones fatalista, y el con-
vencimiento de que los cuidados que se prestan en las
unidades pediatricas son mejores que los que pueden re-
cibir en las de adultos, tanto por la falta de experiencia
de los médicos como por la carencia de medios y proto-
colos especificos para la FQ. Sin embargo, no suelen
estar preparados para afrontar con garantias problemas
del adulto como la actividad sexual, fertilidad, habitos
téxicos, diabetes, etc.>!1:2426,

Neumologo

Los servicios de neumologia o gastroenterologia de
adultos pueden resistirse a adquirir nuevas responsabili-
dades y cargas laborales, mdxime en una afeccién tan
compleja como ésta, y con un apoyo insuficiente, la ma-
yoria de las veces, por parte de la administracién sanita-
riall,25,29'

Los pacientes son transferidos desde equipos pedia-
tricos muy valorados, con recursos adecuados para
el cuidado de la FQ y altamente cualificados, mientras
que la mayoria de los servicios de adultos no cuen-
tan con medios similares para atenderlos. Es dificil contar
con equipos multidisciplinarios de profesionales especi-
ficamente dedicados a la FQ y los especialistas suelen
tener, al menos inicialmente, poco conocimiento de la
enfermedad®®,

En muchos casos, los pacientes se encuentran en una
mala situacién clinica y el neumélogo puede resistirse a
“heredar” un enfermo en esta situacion, sin esperanza
de mejoria, después de haber pasado sus afilos mejores
en la unidad pedidtrica®®**. En ocasiones requieren in-
gresos en el hospital general por agudizacién o compli-
caciones antes de ser transferidos; éste es un momento
de especial tension y la experiencia puede ser muy trau-
matica tanto para ellos y sus familias como para el equi-

po de adultos que debe atenderlos sin conocerlos pre-
viamente®?*.

Los enfermos suelen rechazar inicialmente el cambio
y, por otro lado, los médicos de adultos tienen dificulta-
des para adaptarse a pacientes con enfermedades congé-
nitas, que conocen y manejan muy bien su enfermedad,
y a sus familias®. La adolescencia y la primera juventud
son también etapas especialmente complejas en las que
pueden surgir importantes conflictos familiares o psico-
sociales y todo ello puede interferir en el proceso de
transferencia®?2,

Sistema de salud

Ni las autoridades sanitarias ni los sistemas de salud
han dedicado suficiente atencién y recursos para los
adolescentes y adultos jévenes con enfermedades créni-
cas. Ademds, los cambios en sus objetivos, primando la
rentabilidad, pueden ser perjudiciales para pacientes
con afecciones como la fibrosis quistica, ya que supo-
nen un elevado gasto por persona y afio*®. En general la
administracién no dedica recursos para la creacién de
unidades multidisciplinarias de FQ para adultos y la
mayoria de las veces los programas de transferencia y
las unidades de adultos caminan gracias al esfuerzo de
sus protagonistas®?+26,

En conclusidn, es importante que pacientes, familia-
res, pediatras y especialistas de adultos trabajen juntos
para conseguir una transferencia suave y eficiente que
ayude al enfermo a conseguir su independencia y su en-
trada en la vida adulta’.
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