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La fibrosis quística es la enferme-
dad genética más frecuente en la raza 
caucásica, con una prevalencia de 1 
por cada 2.500 recién nacidos vivos 
en el Norte de Europa (1). En Colom-
bia se estima una incidencia menor; 
sin embargo, existe un subregistro de 
la enfermedad como sucede en otros 
países Latinoamericanos (2, 3). La 
fibrosis quística se caracteriza por 
enfermedad pulmonar progresiva y 
compromiso gastrointestinal variable, 
como resultado de la mutación del 
gen de la CFTR (proteína reguladora 
de la conductancia transmembrana de 
la fibrosis quística), de la cual hasta el 
momento se han encontrado aproxi-
madamente 1.900 mutaciones, la más 
frecuente la DF508 (4).

Así mismo, la atención de los 
pacientes con fibrosis quística re-
presenta un reto para las diferentes 
especialidades pediátricas que día a 
día se encargan de su tratamiento y 
cuidado. En los últimos años se ha 
logrado un aumento de la supervi-
vencia de estos pacientes gracias al 
mejor acceso a los servicios de salud, 
al diagnóstico temprano y a la dispo-
nibilidad de nuevas estrategias tera-
péuticas, elementos que a su vez han 
permitido que cada día más pacientes 
lleguen a la edad adulta. Pero, es pre-
cisamente en este período donde la 
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transición al internista se convierte en 
una etapa crítica para los pacientes y 
sus familias (5). 

Por ende, aspectos como la incer-
tidumbre por la continuidad del tra-
tamiento, la conciencia de padecer 
una enfermedad crónica y las limita-
ciones para integrarse a las diferentes 
actividades propias de la edad adulta 
complican esta etapa y a ello, se suma 
el hecho que durante esta época de 
la vida, dichos pacientes anhelan in-
dependencia y autonomía en la toma 
de decisiones en lo relacionado con 
su enfermedad, determinaciones que 
hasta ese momento habían sido dele-
gadas a sus padres y cuidadores (5, 6). 
En la actualidad el 45% de los pacien-
tes vinculados a los programas de fi-
brosis quística en los Estados Unidos, 
son adultos, que en su mayoría cursan 
con enfermedad pulmonar grave (6).

Ante ese panorama, esta transición 
deberá asumirse no como un paso en 
el manejo, sino como un proceso que 
puede iniciarse desde los 16 años de 
vida, en el que se involucre, de mane-
ra paulatina en la atención de estos pa-
cientes, a los especialistas de adultos 
de forma flexible e individualizada. 
En la literatura acerca del abordaje de 
la transición del pediatra al internista, 
el dato más importante que favorece 
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este proceso es el conocimiento de la enfermedad 
por parte de los especialistas en adultos, en cuanto a 
su diagnóstico, enfoque y estrategias de tratamiento, 
pues ello permite dar continuidad al manejo de los 
pacientes. Por esto la buena comunicación entre los 
centros de atención de fibrosis quística pediátricos y 
los de adultos, garantizará una transición sin trauma 
para el paciente y su familia, facilitará posteriormen-
te la adherencia adecuada al manejo con los nuevos 
especialistas (7), y facilitará la preparación previa 
para aquellos pacientes que serán candidatos a tras-
plante pulmonar (8).

En este número de la revista se presenta el caso 
de un paciente de 22 años con fibrosis quística y he-
moptisis, complicación frecuente en los pacientes 
con la enfermedad. Se revisan, además, la fisiopa-
tología, la clasificación y el abordaje escalonado de 
esta condición. 

Finalmente, invito a todos los especialistas que 
tendrán a su cargo el tratamiento de pacientes adul-
tos con fibrosis quística, y a aquellos que en algún 
momento también participarán en su atención, a co-
nocer los planes de tratamiento y manejo, que se han 
iniciado desde la edad pediátrica, reconociendo de 

antemano que existen condiciones y complicaciones 
propias de la enfermedad que aparecen solo durante 
la edad adulta. 
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