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RESUMEN

Las manifestaciones clinicas respiratorias
y digestivas son las mas prevalentes en la fibro-
sis quistica. Sin embargo, existen otros orga-
nos que pueden verse implicados como con-
secuencia de la alteracion de la expresion de
la proteina reguladora de la conductancia trans-
membrana o como resultado de la progresion
de la enfermedad.

Como ocurre en toda enfermedad créni-
ca, la implicacion de problemas psicosociales
es una cuestion a valorar también en gran
manera en el control y seguimiento de los
enfermos con fibrosis quistica.

Todas estas patologias y problemas pue-
den incidir, en un mayor o0 menor grado, en la
evolucion de este tipo de pacientes, y seran
revisadas brevemente en este capitulo.

INTRODUCCION

Desde la primera publicacion sobre enfer-
mos afectos de fibrosis quistica (FQ) realizada
por Andersen en 1938, en cuyo momento
menos del 50% de los pacientes superaban el
ano de vida, la supervivencia ha ido mejoran-
do claramente, alcanzando los 33,4 anos de
mediana en el ano 2001, La principal causa
de morbilidad y mortalidad es la afectacion
pulmonar, causante del 95% de los falleci-
mientos, aunque con la mejora de las expec-
tativas de vida se observan otras complica-
ciones importantes como la osteoporosis, la
diabetes y problemas de fertilidad, que deben
tenerse en cuenta.

Existen ademas otras manifestaciones rela-
cionadas con otros 6rganos y sistemas, o inhe-
rentes a la patogenia de la propia enfermedad
y a su cronicidad, como la amiloidosis, afec-

tacion vascular o articular, deshidratacion o
golpe de calor y aumento de la incidencia de
neoplasias.

La aparicion de problemas psicosociales
ligados intimamente al diagnostico de una
enfermedad grave e incapacitante o mortal
con gran impacto en la vida emocional del
enfermo, su familia, el ambito escolar o labo-
ral y la misma sociedad, son también carac-
teristicos de la propia enfermedad.

Nunca deben ser olvidados todos estos
aspectos por los profesionales dedicados al con-
trol y seguimiento de estos enfermos.

OSTEOPOROSIS

La causa de la pérdida de masa 6sea en los
pacientes adultos con FQ parece que es mul-
tifactorial y se ha relacionado con diferentes
factores como administracion de glucocorti-
costeroides, un bajo indice de masa corpo-
ral, hipovitaminosis D por la malabsorcion pan-
credtica, infecciones respiratorias y deterioro
de la funcion respiratoria.

En los pacientes con FQ se ha observa-
do una disminucion de la masa 6sea con dife-
rentes técnicas densitomeétricas. En 1979,
mediante absorciometria fotonica simple, se
describi6é una disminucion de la densidad
mineral 6sea (DMO) en los enfermos mayo-
res de 15 anos?. Posteriormente, las deter-
minaciones mediante absorciometria dual
de RX (DEXA) y tomografia axial computa-
rizada, tanto en ninos como en adolescentes
y adultos, han mostrado una disminucion de
la masa dsea respecto a la poblacién nor-
mal®. Nuestro grupo ha observado un des-
censo de la DMO en el 54,5% de los enfer-
mos adultos de nuestra unidad®. La mayoria
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TABLA 1. Clasificacion de DMO en las densitometrias segin la OMS

Regiones anatomicas

DMO en columna lumbar y/o cadera

Puntuacion T (DE)

> -1 Normal
ly>25 Osteopenia
<25 Osteoporosis

Clasificacion

Puntuacion de T (valor pico de densidad osea de una mujer de raza blanca de entre 25 y 30 anos).

DMO: densidad mineral 6sea; DE: desviacion estandar.
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FIGURA 1. Densitometria de un paciente de 33 anos
con FQ que muestra osteoporosis en la cadera.

de estos descensos de la masa 6sea alcan-
zaron, segun la clasificacion la OMS (Tabla
1), el rango de osteopenia y solamente el 9 %
cumplieron criterios densitomeétricos de oste-
oporosis (Fig. 1).

La prevencion y el tratamiento de esta pér-
dida de masa 6sea en los pacientes con FQ no
estan bien establecidos. En general se reco-
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mienda una serie de medidas generales que
incluyen el ejercicio fisico, el consumo ade-
cuado de productos lacteos y la administra-
cion de suplementos de calcio y vitamina D,
en especial en aquellos pacientes con balance
célcico negativo y/o niveles insuficientes de
vitamina D.

Estas medidas suelen ser insuficientes por
lo que diferentes autores han comenzado a uti-
lizar los bifosfonatos con resultados satisfac-
torios. Asi, en los estudios realizados en pacien-
tes osteoporoticos con FQ que precisaron
trasplante pulmonar, la administracion de
pamidronato intravenoso incremento de for-
ma significativa la DMO respecto al grupo con
terapia convencional®. En el afio 2000, Con-
way publico un estudio preliminar, caso-con-
trol, en 30 enfermos con FQ en el que la admi-
nistracion de etidronato o alendronato oral
durante 2 anos, no solo prevenia la pérdida de
masa 0sea, sino que incluso incrementaba la
DMO en columna lumbar y en el esqueleto
total®®. Posteriormente, Aris et al. han publi-
cado un trabajo prospectivo sobre la eficacia
del alendronato frente a placebo, en un perio-
do de seguimiento de 2 anos. En el periodo
inicial se incluyeron 110 enfermos, aunque solo
11 del grupo de alendronato y 13 del grupo
placebo completaron los dos afnos de segui-
miento. Después de un ano de evolucion obser-
van un porcentaje de pérdida de DMO en el
grupo placebo de -1,8 % (4,0) en columna lum-
bary de -0,7% (4,7) en cadera™. Un estudio
muy reciente de Conway llega a las mismas
conclusiones, mejoria en la mineralizacion 6sea



en aquellos enfermos que reciben tratamien-
to con bifosfonatos!?.

Aunque precisamos de trabajos a largo pla-
Z0 y con un mayor nimero de enfermos que
demuestren estos resultados, podemos con-
cluir que, para evitar el desarrollo de osteopo-
rosis en los pacientes con FQ, deberiamos rea-
lizar controles densitométricos periodicos para
evaluar la velocidad de la disminucion de la
DMO e iniciar tratamiento con antirresortivos
potentes, como el alendronato, en aquellos
pacientes con pérdidas intensas o con osteo-
porosis densitométrica. La llegada de nuevos
farmacos del grupo de los osteoformadores,
como la hormona paratiroidea o sus frag-
mentos, como el teriparatide y el ranelato de
estroncio, cuyo efecto no se limita a detener
el proceso de pérdida mineral 6sea, sino que
consigue regenerar hueso nuevo, revirtiendo
asi el proceso de osteoporosis, pueden ser otras
alternativas futuras.

DIABETES

La diabetes relacionada con la FQ es la for-
ma mas frecuente de diabetes no autoinmu-
ne y es diferente de la diabetes tipo 1 y 2. La
morbimortalidad de la FQ se puede ver afec-
tada con la presencia de diabetes; de esta
manera, la Fundacion Canadiense de FQ evi-
dencié una supervivencia seis veces menor4.
Es importante realizar un diagnostico precoz
de la alteracion del metabolismo de los hidra-
tos de carbono, debido a que €ésta se asocia a
un empeoramiento nutricional y de la funcion
pulmonar. En este apartado recogemos datos
significativos del “Documento de consenso
sobre diagnostico y tratamiento de las altera-
ciones del metabolismo hidrocarbonado en la
fibrosis quistica” elaborado en los encuentros
celebrados en el ano 2000, auspiciados por la
Fundacion Sira Carrasco y coordinados por R.
Barrio®.

La prevalencia de diabetes es 100 veces
mas alta en los pacientes con FQ que en la
poblacion general y se incrementa con la edad.
La edad media de comienzo es entre los 18
y 21 anosto.
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En cuanto a la fisiopatologia, el principal
factor de riesgo es la alteracion pancredtica
progresiva; el déficit de insulina se hace evi-
dente cuando se ha perdido alrededor de un
80% de la funcion de las células beta. Otros
factores que influyen son: la malnutricion, las
infecciones agudas, el incremento del gasto
energético, el tratamiento con glucocorticoi-
des, el déficit de glucagon, la malabsorcion y
la alteracion del transito intestinal y de la fun-
cion hepatica. En el pancreas endocrino del
paciente con FQ, no solo existe una disminu-
cion de las células beta productoras de insuli-
na, sino de las c€lulas alfa productoras de glu-
cagon y de las células PP; a su vez, existe un
aumento de las c€lulas productoras de soma-
tostatina”.

La diabetes predomina en mujeres, el
comienzo suele ser insidioso y los enfermos
permanecen asintomaticos durante anos; en
ese momento, la hiperglucemia suele ser cro-
nica o intermitente en relacion con el estrés o
las infecciones. En muchos pacientes los pri-
meros sintomas o signos son la imposibilidad
de mantener o ganar peso y el deterioro de la
funcién pulmonar. Otros signos son retraso de
crecimiento en la infancia, retraso puberal,
poliuria y polidipsia. La cetoacidosis es extre-
madamente rara, y la aparicion de retinopa-
tia, nefropatia y neuropatia son manifestacio-
nes clinicas severas observadas en pocos
pacientes con diabetes de larga evolucion(®.

Se reconocen cinco categorias de toleran-
cia a la glucosa en la FQ, basadas en la sobre-
carga oral (SOG) con 1,75 g/kg (méaximo 75
g)15 (Tabla 2). El estudio del metabolismo
hidrocarbonato debe realizarse anualmente
con la prueba de SOG en los pacientes que tie-
nen insuficiencia pancredtica exocrina aso-
ciada y son mayores de 10 afnos. La hemoglo-
bina glicosilada no es util para el despistaje de
la diabetes.

En cuanto al tratamiento, ademas de medi-
das educacionales para fomentar el automa-
nejo de la diabetes, el control del ejercicio y la
valoracion de las complicaciones cronicas se
basara en un aporte nutricional correcto y en
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TABLA 2. Criterios diagndsticos de la alteracion hidrocarbonada en la fibrosis

quistica (basados en la SOG)

Clasificacion

Tolerancia normal a la glucosa
Alteracion de la glucemia en ayunas
Alteracion de la tolerancia a la glucosa
Diabetes relacionada con FQ

sin hiperglucemia en ayunas

Diabetes relacionada con FQ
con hiperglucemia en ayunas

Glucemias

En ayunas inferior a 110 mg/dL
A las 2 horas inferior a 140 mg/dL

En ayunas entre 110 y 126 mg/dL
A las 2 horas inferior a 140 mg/dL

En ayunas inferior a 126 mg/dL
Alas 2 horas entre 140 y 199 mg/dL

En ayunas inferior a 126 mg/dL
A las 2 horas superior a 200 mg/dL

En ayunas superior a 126 mg/dL
A las dos horas superior a 200 mg/dL

SOG: sobrecarga oral de glucosa.

el tratamiento insulinico®?®. El aporte calori-
co sera alto, permitiéndose el consumo de
abundantes hidratos de carbono, restringién-
dose los azucares de absorcion rapida, aunque
aconsejandose el reparto a lo largo del dia para
evitar las hiperglucemias postprandiales. El tra-
tamiento farmacoldgico se establecera habi-
tualmente, en la administracion de insulina
preprandial de accion corta adaptada a la glu-
cemia, ingesta y caracteristicas del paciente.
En las fases precoces podria plantearse la posi-
bilidad de tratamiento con antidiabéticos ora-
les, aunque existe menos experiencia. Quizas
tengan alguna utilidad los nuevos secretago-
gos como la repaglinida, que permiten liberar
insulina con la ingesta y tienen poco riesgo de
hipoglucemia.

ALTERACIONES DE LA FERTILIDAD

Hombre

La esterilidad masculina es casi universal,
se produce por alteraciones morfologicas en las
estructuras derivadas del conducto embriona-
rio de Wolff, vaso deferente, vesiculas semina-
les y cuerpo y cola del epididimo, modifican-
dose el transporte normal del esperma y
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produciéndose azoospermia obstructiva. El
mecanismo por el cual se originan dichas alte-
raciones no esta del todo claro; se sabe que las
células del epididimo participan activamente
en el transporte i6nico, causando un funcio-
namiento anormal de los canales de cloro, la
deshidratacion de las secreciones y alteracion
del fluido seminal, produciéndose la obstruc-
cion®o,

En el semen existe una disminucion del
volumen eyaculado con azoospermia, niveles
bajos o indetectables de fructosa y prostaglan-
dinas y alto contenido de acido citrico. Alre-
dedor de 2-3% de los enfermos con FQ son
fértiles; por ello se debe realizar un estudio
seminal a todos los varones adolescentes®).

Hoy dia, para aquellos varones con FQ que
quieran tener hijos, se pueden realizar técni-
cas de puncion y aspiracion del esperma o
biopsia testicular y posterior fertilizacion in
vitro; con estas técnicas se han descrito has-
tael 62,5% de €xitos®?,

Mujer

Aunque el aparato reproductor en la mujer
es normal, las tasas de fertilidad estan redu-
cidas debido a la deshidratacion del moco cer-



vical, en el que no se observan los cambios
habituales relacionados con el ciclo menstrual.
Se ha descrito también un aumento de los quis-
tes foliculares.

Las mujeres con FQ suelen tener una
pubertad retrasada, alrededor de 12 a 24
meses, € inicialmente los niveles de la hor-
mona luteinica, progesterona y estrogenos sue-
len estar disminuidos, aunque en la edad adul-
ta se normalizan.

Con frecuencia, las mujeres presentan alte-
raciones menstruales. Hasta en un 22 % se ha
descrito amenorrea, sobre todo en aquellas
con peor situacion respiratoria, y en un 28 %
las menstruaciones son irregulares®. A pesar
de todo, las mujeres con FQ deben conside-
rarse potencialmente fértiles y deben estable-
cerse medidas de anticoncepcion para evitar
embarazos no deseados.

Embarazo

El primer caso de embarazo documenta-
do en pacientes con FQ data del afo 1960 y
posteriormente se han ido produciendo cada
VEZ MA&s casos, gracias a la experiencia y el
avance médico en este campo, que ha permi-
tido una asistencia mas perfeccionada y un
mejor pronostico. Por ello, las recomenda-
ciones a las pacientes que deseen tener hijos
son cada vez menos restrictivas??.

Durante el embarazo se producen una serie
de cambios fisiologicos como el aumento de la
ventilacion minuto, del gasto cardiaco, del volu-
men sanguineo y del gasto energetico; por otro
lado, disminuyen la capacidad residual fun-
cional y el volumen residual a nivel de apara-
to respiratorio. Estos cambios, producidos en
una paciente con problemas broncopulmona-
res, pueden contribuir a la descompensacion
pulmonar, aborto prematuro y muerte peri-
natal, favorecidos por factores como la des-
nutricion (indice de masa corporal < 18 kg/m?),
diabetes y una mala funcion pulmonar.

Las pacientes embarazadas con FQ deben
incrementar el consumo energético alrededor
de 350 Kilocalorias/dia, aunque en ocasiones
esto es arduo dificil debido al aumento de pro-
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blemas digestivos observado en estas enfer-
mas. La ganancia media de peso descrito
durante el embarazo en afectas de FQ es de
alrededor de 5,5 kg en total y los neonatos sue-
len pesar unos 2,6 kg. Enun 4,6 % de los casos
se producen abortos espontaneos y solo el
13,8% llegan a término, siendo la mayoria pre-
maturos. EI 81,6 % de los embarazos progre-
san mas de las 20 semanas.

En general, las pacientes con unas pruebas
funcionales respiratorias que muestren una
capacidad vital forzada (FVC) o volumen espi-
ratorio forzado en el primer segundo (FEV) por
encima del 70% no tendrian ningun problema.
En aquellas que padezcan hipertension pul-
monar y cor pulmonale, el embarazo estaria
contraindicado, y las que tuvieran un FEV, por
debajo del 50 % o aquellas con un declinar pro-
gresivo del FEV/, sobre todo si se asocia a fac-
tores como bajo peso o diabetes, tendrian alta
probabilidad de complicaciones en el embara-
z0 y mortalidad materna a largo plazo®@.

AMILOIDOSIS

Se denomina amiloidosis al deposito extra-
celular de una proteina de estructura fibrilar en
uno o mas lugares del organismo. La amiloi-
dosis secundaria ocurre en pacientes con esta-
do de inflamacion o infeccion croénicas, tales
como artritis reumatoide, tuberculosis o bron-
quiectasias; en estas patologias se produce el
acumulo de amiloide AA. El procedimiento para
demostrar la presencia de amiloide en los teji-
dos es la tincion con Rojo Congo y otros colo-
rantes metacromaticos, ya que muestran birre-
fringencia con la luz polarizada.

La amiloidosis secundaria en la FQ es una
complicacion grave e infrecuente. Desde la des-
cripcion del primer caso en 1938, una trein-
tena de casos han sido referidos. Los orga-
nos principalmente afectados son el rinon,
higado, bazo, tiroides, corazon, hueso y glan-
dulas suprarrenales?®. La clinica mds comun
estd relacionada con la implicacion del rifon,
inicialmente proteinuria, que puede progresar
hacia un sindrome nefrotico, fallo renal agu-
do y muerte precoz®?. Otras manifestaciones
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clinicas son la hepatoesplenomegalia y alte-
racion de la funcion hepatica, el bocio, asin-
tomatico con frecuencia, aunque puede debu-
tar con sintomas de compresion local,
hipertiroidismo o hipotiroidismo®@.

El tratamiento de la amiloidosis es sinto-
matico, el uso de esteroides es controvertido
y la colchicina se ha utilizado con éxito en algu-
na ocasion.

VASCULITIS

Las vasculitis engloban una serie de sin-
dromes clinicos caracterizados por un infil-
trado inflamatorio, mas frecuente en vasos de
pequeno o mediano calibre como arteriolas,
capilares o vénulas. En la FQ, la piel va a ser
el organo principalmente afectado, originan-
do lesiones purpuricas®?.

La purpura se presenta de forma tardia y
estan descritos en la literatura mas de una
treintena de casos. Las lesiones se observan
en enfermos entre la segunda y tercera déca-
da de la vida (edad de comienzo: 17,7 anos),
y que presentan una obstruccion pulmonar
entre moderada y grave. No existe un predo-
minio de sexo. Aparece principalmente en
extremidades inferiores, debajo de la rodilla,
englobando cara anterior de tibia, tobillo y dor-
so de pie; menos frecuentemente se afecta
la planta. En ocasiones aparece precedida por
una sensacion de quemazon y prurito, se auto-
limita en 7 a 14 dias y cursa con episodios
recurrentes; debido a ello puede permanecer
una pigmentacion marrondcea. En un 35% se
asocia a artritis o artralgia®®3".

En lo que respecta al tratamiento de las
lesiones cutdneas, se han utilizado antiinfla-
matorios no esteroideos y antihistaminicos
para paliar el dolor y el prurito, aunque el tra-
tamiento no modifica ni la duracion ni la inten-
sidad de los sintomas.

ARTROPATIA
Artritis

La artritis es una complicacion rara en la
FQ pero causa una morbilidad significativa
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cuando aparece. En un 30% de los pacientes
aparecen sintomas articulares inespecificos, y
solo de un 2 a un 8,5% presentan verdadera
artritis®?. La edad media de aparicion es de
los 13-20 anos (2-29 anos), manifestandose
en forma de episodios recurrentes en interva-
los de varias semanas a varios meses de dolor
articular, inflamacion, hipersensibilidad, y limi-
tacion de movimientos; en algunos casos lle-
ga a ser incapacitante. Los sintomas desapa-
recen sin dejar secuelas, habiéndose descrito
erosiones 0seas en algunos casos®?.

La respuesta al tratamiento con antiinfla-
matorios no esteroideos es buena, aunque a
menudo estos episodios articulares remiten
espontaneamente o pueden precisar corti-
coides®?.

Osteartropatia hipertrofica

Es la segunda complicacion articular mas
frecuente en los pacientes con FQ®?. La inci-
dencia varia del 2 al 7%, con una edad media
de comienzo mas tardia que en la artritis, alre-
dedor de los 20 afnos de edad, y sélo en una
pequena proporcion de los pacientes aparece
en la infancia; su incidencia esta aumentando
con el aumento en la expectativa de vida de los
pacientes con FQ. Afecta a hueso, articulacion
y tejidos blandos. El comienzo es insidioso y la
afectacion es simétrica, con tumefaccion y afec-
tacion de rodillas, tobillos, mufecas vy, rara-
mente, pequenas articulaciones de la mano; el
derrame articular se observa frecuentemente,
sobre todo en las rodillas. Se presenta en los
pacientes con afectacion pulmonar grave, y tien-
de a exacerbarse con las infecciones respira-
torias. El tratamiento del problema pulmonar
en estos pacientes suele ir asociado a la regre-
sion de los sintomas articulares.

ALTERACIONES HIDROELECTROLITICAS Y
DEL EQUILIBRIO ACIDO-BASE

En los enfermos con FQ existe una pérdi-
da de cloro y sodio por el sudor debido a la
alteracion de la CFTR en las glandulas su-
doriparas. También existen pérdidas gastroin-
testinales y en el aparato respiratorio que ori-
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TABLA 3. Incidencia de tumores en pacientes con fibrosis quistica

Tipo de tumores

EE.UU. y Canada

Digestivos 13
Hematopoyeéticos 8
Otros 16

Observados

Europa EE.UU. y Canada Europa
11 6.5 6,4
12 0,7 1,4
16 0,6 0,7

Ratios (observados/esperados)

Referencia 38.

ginan un estado de hiponatremia, hipoclore-
mia y alcalosis metabolica, originando los
denominados sindromes pierde-sal.

Una de las formas de presentacion de la
FQ es la deshidratacion hiponatrémica e hipo-
clorémica (hasta 1/3 de pacientes de nuestra
unidad infantil debutaron de esta forma de su
enfermedad). Esto suele ocurrir en lactantes y
ninos pequenos.

En adultos es mds frecuente el denomina-
do golpe de calor, en el que las pérdidas elec-
troliticas pueden ser agudas por el incremen-
to del sudor en los meses calurosos o en
estados de hipertermia, llevando a una situa-
cion de shock en el que el paciente presenta
una deshidratacion hiponatrémica grave, tem-
peratura corporal alta y signos de colapso car-
diovascular®®, o bien una deplecion cronica
de electrolitos dando lugar al sindrome de
Pseudo-Bartter, denominado asi por la seme-
janza bioquimica con este sindrome renal,
acompanado de una clinica subaguda de
malestar general®?.

CANCER

Con el incremento de la supervivencia de
los enfermos con FQ se ha puesto en eviden-
cia la predisposicion de éstos a padecer can-
cer. Neglia et al., ya en el afo 1995, realizo un
estudio restrospectivo para analizar la inci-
dencia de cancer en 25.000 pacientes de uni-
dades de FQ de Estados Unidos y Canada y
18.000 de centros europeos, concluyendo que
existia una elevada incidencia de tumores de

origen digestivo, sobre todo en el grupo de
edad entre los 10 y 29 anos®® (Tabla 3). Recien-
temente, este mismo autor realizo un segui-
miento a 28.858 enfermos con FQ de centros
de Estados Unidos desde 1990 a 1999. Ana-
lizo el numero de canceres observados, divi-
diendo los enfermos en trasplantados y no tras-
plantados, y los compar6 con el esperado en
la poblacion general. En el grupo no trasplan-
tado, aunque no detecté un aumento del
numero global de neoplasias, si lo observé en
los tumores digestivos (intestino delgado, colon
y tracto biliar). El grupo trasplantado mostro
una mayor incidencia global de neoplasias,
sobre todo las de origen digestivo y de linfo-
mas, con respecto a la incidencia esperada en
la poblacion general. Entre los factores pre-
disponentes de este fenomeno se barajaban
varias hipotesis; por un lado, la alteracion de
una glicoproteina implicada en la proteccion
celular, denominada mucina y, por otro lado,
la existencia del déficit de un &cido graso esen-
cial de la familia de los omega-3, el &cido doco-
hexanoico®.

ASPECTOS PSICOSOCIALES

Existen evidentes problemas psicosociales
asociados a una enfermedad crénica grave
como es la FQ“042), E| paciente y su familia se
enfrentan a graves problemas emocionales e
implicaciones psicosociales a lo largo del pro-
ceso de la enfermedad en momentos clave
como son el diagndstico, entrada en el cole-
gio, adolescencia, reagudizaciones, agrava-
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miento de la enfermedad, trasplante y pro-
blematica relacionada con la etapa adulta (inde-
pendencia de la familia, relacion de pareja,
estudio o trabajo, agravamiento de la enfer-
medad, trasplante o situacion terminal).

Las disfunciones mas importantes se detec-
tan en el enfermo, en sus familias y en el entor-
no, ya sea en el colegio o en el ambito laboral
y en la sociedad.

La patologia cronica y recurrente sujeta a
multiples ingresos o consultas reiterativas, tra-
tamientos prolongados consumidores de tiem-
po y la vision del deterioro inexorable, crean
una intensa dependencia del entorno y sobre
todo de la familia, que origina una alta inci-
dencia de psicopatologia en los pacientes y en
sus familias, sobre todo ansiedad, depresion
y deficiente funcionamiento social.

Es, por lo tanto, imperativo el realizar una
adecuada evaluacion psicosocial investigando
y valorando los cambios en la estructura fami-
liar, situacion en la escuela o en el trabajo, par-
ticipacion en las diferentes actividades segun la
edad, cuestiones emocionales y de desarrollo,
entrenamiento y ayuda para el estudio y trabajo
en el paso de adolescente a adulto, adolescen-
cia, reproduccion, esterilidad, menstruacion,
cumplimiento del tratamiento, conocimiento
de la enfermedad, aspectos economicos (finan-
ciacion, ayudas) y planificacion familiar.
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