PROLOGO

La Fibrosis Quistica es una de las enfermedades genéticas mas frecuentes en la raza caucasiana
con una incidencia en la poblacion espanola, segun recientes estudios de cribado neonatal, de
aproximadamente1/5.000 nacidos vivos. Al presentar una herencia autosémica recesiva, se cal-
cula que un 4-5% de la poblacion general son portadores de esta entidad en la raza blanca.

Es ésta una enfermedad de las glandulas exocrinas que afecta a multiples 6rganos y sistemas,
debido a la existencia de alteraciones hidroelectroliticas y de las mucoproteinas a nivel glandu-
lar, origindndose secreciones andmalas y espesas que producen obstruccion e infeccion con las
consiguientes manifestaciones clinicas. La principal causa de morbilidad y mortalidad continua
siendo la afectacion pulmonar, causante de un 95% de los fallecimientos.

Desde las primeras publicaciones sobre enfermos afectos de fibrosis quistica en 1938, en cuyo
momento menos del 50 % de los pacientes superaban el ano de vida, la supervivencia ha
ido mejorando claramente, siendo la mediana de la supervivencia de 4 anos hacia los anos
60, alcanzando los 28,3 anos en varones y 31,8 en mujeres en 1996. Segun datos recientes
de la Fundacion Americana de Fibrosis Quistica (CFF), en 2003, la expectativa de vida llega
hasta los 35 anos. Estos datos sugieren que la fibrosis quistica, es probablemente, la enfer-
medad croénica en la que la supervivencia se ha incrementado mas llamativamente en los ulti-
mos 25 anos.

Este espectacular aumento en las expectativas de vida de estos enfermos es debido, sin lugar
a dudas, a los recientes avances en la asistencia con la puesta en marcha de unidades de fibro-
sis quistica especializadas y a la utilizacion de nuevas modalidades terapéuticas. Consecuencia
de ello es que los pacientes con fibrosis quistica de edad igual o superior a 18 anos se incre-
mentaron del 8% en 1969, al 30%, 33,9% y 40% en 1990, 1994 y 2003, respectivamente,
segun datos de la CFE Ello ha originado una intensa actividad en los ultimos afos para implicar
a los médicos de adultos en el control y seguimiento de estos pacientes, con la implantacion
de unidades de adultos tras la formacion, habitualmente de neumologos, en las unidades infan-
tiles y el traslado de estos pacientes, de una forma gradual, a los hospitales de adultos.

La transmision del estado actual de los conocimientos de esta enfermedad ha sido el principal
objetivo de la publicacion de esta monografia realizada por expertos cualificados en el segui-
miento de enfermos con fibrosis quistica.

No queremos dejar de resaltar, en una enfermedad cronica como ésta en la que los aspectos psi-
cosociales son de suma importancia, la creacion de las asociaciones laicas, Federacion Espa-
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fiola de lucha contra la fibrosis quistica y el trabajo conjunto de la Sociedad Cientifica Espafno-
la desde la década de los 80, que ha conseguido aunar esfuerzos para promover el avance cien-
tifico, asi como dar apoyo a los enfermos y a sus familiares.

Actualmente conocemos mejor la base genética de la enfermedad, su defecto fundamental y
la fisiopatologia de la afectacion pulmonar. Estos avances se iran reflejando en nuevas estrate-
gias terapéuticas, de manera que se pueda concebir la posibilidad de corregir definitivamente,
en un futuro, este trastorno hereditario.
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