
 

ESTRATEGIAS ASISTENCIALES PARA PACIENTES CON FIBROSIS 
QUÍSTICA BASADAS EN EL CONSENSO EUROPEO 

 
 

1. Introducción 
 

La fibrosis quística (FQ) está causada por mutaciones del gen regulador de la conductancia 
transmembrana de la fibrosis quística (CFTR, por sus siglas en inglés) [1,2]. Esto ocasiona la 
disfunción de la proteína CFTR de la membrana apical que regula el transporte de cloro y 
sodio en las células epiteliales secretoras [1], causando concentraciones anómalas de iones a 
ambos lados de las membranas apicales de estas células. Las consecuencias clínicas incluyen 
una enfermedad multisistémica caracterizada por un daño pulmonar progresivo que causa 
insuficiencia respiratoria, disfunción pancreática, enfermedad hepática que puede progresar 
a cirrosis, problemas de motilidad intestinal y electrolitos elevados en el sudor. Prácticamente 
todos los varones con FQ son estériles debido a la atresia o ausencia completa del conducto 
deferente. 
La fibrosis quística es una enfermedad compleja que requiere un enfoque integral del 
tratamiento [3]. Para que el tratamiento y la evolución del paciente sean óptimos, es esencial 
que la atención médica se de en una Unidad de Referencia de FQ que cuente con un equipo 
de profesionales formados y con experiencia [4]. La atención médica por especialistas en 
Unidades de Referencia de FQ monográficas, se asocia con una mejor supervivencia y calidad 
de vida [4,5]. Esta atención médica implica frecuentes evaluaciones y control clínico de las 
complicaciones por parte de médicos y otros profesionales sanitarios especialmente 
formados en el tratamiento de la FQ, y en las intervenciones terapéuticas tempranas. 
Las normas asistenciales definen los servicios óptimos necesarios para conseguir la mejor 
evolución posible de los pacientes. Se han redactado varias directrices para ayudar a los 
cuidadores de pacientes con FQ en la evaluación y control de los pacientes, la detección de 
complicaciones y la prevención del deterioro clínico [6-9]. No obstante, no existe uniformidad 
en muchas de las recomendaciones europeas aceptadas, por ejemplo, en relación con la 
infraestructura necesaria para las Unidades de Referencia de FQ, las normas mínimas para la 
evaluación y valoración rutinaria de pacientes, la documentación de los resultados en una 
base de datos estandarizada o el tratamiento de las complicaciones. Los tratamientos 
intensivos, tanto profilácticos como en respuesta a complicaciones agudas, reducen la 
morbilidad y aumentan la supervivencia y la calidad de vida. 
 
2. Definición una Unidad de Referencia de FQ 
 
Una Unidad de Referencia de FQ, debe contar con el personal y las instalaciones adecuadas 
para proporcionar una atención médica integral y tener la capacidad de tratar todas las 
complicaciones asociadas a la FQ. La Unidad debe formar parte de una universidad u hospital 
docente y tener financiación garantizada por la institución correspondiente. En los países en 
los que la atención médica se comparte entre la Unidad de Referencia de FQ y hospitales más 
pequeños y más próximos al domicilio del paciente, la Unidad de Referencia de FQ debe 
coordinar la atención médica y ser la responsable final del tratamiento y la evolución del 
paciente. No se puede garantizar que la atención médica compartida sea equivalente a la 
atención en una Unidad de Referencia de FQ, por lo que deberá reservarse a aquellos 



 

pacientes que vivan lejos de una Unidad de Referencia de FQ o a los que no puedan acudir a 
él de forma regular por problemas sociales. Las consultas de atención médica compartida 
deberán seguir las mismas normas que la Unidad Principal, y ello supone que se pueda 
solicitar la ayuda del equipo multidisciplinario de la Unidad de Referencia de FQ por medio 
de interconsultas con especialistas de ésta. 
Una Unidad de Referencia de FQ debe atender normalmente a un mínimo de 50 pacientes. El 
coordinador de la Unidad debe ser un médico con experiencia en FQ que trabaje en estrecha 
colaboración con al menos otro médico especialista en FQ. Además, las Unidades de 
Referencia de FQ deben tener un número variable de personal sanitario especialista en FQ : 
enfermeras, dietistas, fisioterapeutas, asistentes sociales, psicólogos, farmacéuticos y 
microbiólogos, dependiendo del número de pacientes. 
Asimismo, la Unidad de Referencia de FQ debe mantener una estrecha relación con médicos 
especialistas del hospital o de hospitales próximos especializados en gastroenterología, 
hepatología, endocrinología, ORL, cirugía general, hepatobiliar y pediátrica, radiología, 
obstetricia y ginecología (incluido expertos en fecundación asistida), enfermedades 
infecciosas y medicina preventiva, reumatología, oftalmología y nefrología. Deben existir 
protocolos para la evaluación y referencia de pacientes a las Unidades nacionales de 
trasplantes. 
La Unidad de Referencia de FQ debe tener las siguientes instalaciones: un departamento de 
radiología con instalaciones para exploraciones de TAC; experiencia en embolización de 
arterias bronquiales para hemoptisis, laboratorio de función pulmonar;  experiencia en la 
colocación de de reservorios de acceso venoso central, sondas nasogástricas y gastrostomías; 
un servicio de microbiología experto en el análisis de muestras procedentes de personas con 
FQ y que pueda contactar con un laboratorio de microbiología de FQ de referencia; capacidad 
diagnóstica completa, incluyendo tests del sudor y análisis de mutaciones del gen CFTR 
fiables. 
Deben existir protocolos escritos e instalaciones para el tratamiento de todas las 
complicaciones asociadas a la FQ como: neumotórax, hemoptisis, aspergilosis 
broncopulmonar alérgica (ABPA), infecciones por micobacterias, síndrome de obstrucción 
intestinal distal (SOID), hemorragia gastrointestinal, hipertensión portal, cirrosis, diabetes 
mellitus, osteoporosis, insuficiencia respiratoria, insuficiencia cardiaca, pancreatitis, pérdida 
de audición, poliposis nasal, sinusitis crónica y otras complicaciones ORL. 
Los pacientes deben tener acceso las 24 horas Unidades de Referencia de FQ para avisos 
telefónicos, urgencias u otras consultas. 
 
3. Miembros del equipo multidisciplinario 
 
Es esencial proporcionar atención médica multidisciplinaria a los pacientes con FQ. Los 
miembros del equipo de FQ deben formar parte integral del equipo multidisciplinario de 
atención médica de FQ. Las autoridades sanitarias estatales o nacionales deben tener 
registrados a los miembros del equipo reconociéndolos como aptos para la práctica en el país. 
Cada uno de los miembros sería responsable del desarrollo de su propia práctica profesional 
dentro del contexto del equipo multidisciplinario, garantizando que se mantienen al día en 
los nuevos avances y desarrollos en el tratamiento y potenciando la práctica basada en su 
propia investigación. Los miembros del equipo de FQ tienen la responsabilidad de mantener 
e incrementar su conocimiento como especialistas asistiendo a cursos postgrado relevantes, 
conferencias nacionales e internacionales y siendo miembro de sus grupos de FQ nacional o 



 

europeo. Deberán actuar como fuente de formación, educación, desarrollo y apoyo a otras 
personas implicadas en la atención médica de FQ, incluido sus colegas de la Unidad de 
Referencia de FQ y aquellos que trabajan en hospitales que proporcionan atención médica 
compartida. Estas actividades deben estar dirigidas a mejorar la calidad de la atención médica 
de los pacientes. 
 
3.1. El coordinador de la Unidad de Referencia de FQ 
 
El equipo multidisciplinario debe estar dirigido por el coordinador del centro. Puesto que las 
enfermedades respiratorias son responsables de la mayoría de la morbilidad y mortalidad de 
los pacientes, el Coordinador del centro debe tener una formación de especialista en 
medicina respiratoria pediátrica o de adultos. La compleja naturaleza de la atención médica 
de la FQ demanda que el principal compromiso profesional del coordinador sea el 
tratamiento de las personas con FQ y la gestión de la Unidad. Los coordinadores de las 
Unidades deberán dedicar una parte sustancial de su trabajo semanal a la atención médica a 
la FQ. 
 
3.1.1. Papel del coordinador de la Unidad 
 
• Abogar por cada paciente. 
• Estar al día en las prácticas terapéuticas óptimas para la FQ basadas en la evidencia y en los 
estudios de investigación internacional en curso. 
• Dirigir el equipo multidisciplinario y participar en reuniones regulares semanales del 
personal para revisar el estado de salud de los pacientes y tratar cualquier otro asunto 
relacionado con el funcionamiento de la Unidad de Referencia de FQ. 
• Revisar el rendimiento y las prácticas del centro y participar en una base de datos nacional. 
• Garantizar que se controla la evolución del centro y que se introducen los cambios 
apropiados cuando es necesario. 
• Establecer una red de expertos en el hospital de la Unidad u hospitales próximos para 
problemas no pulmonares asociados a la FQ, por ejemplo, en obstetricia y ginecología, 
problemas de fertilidad, reumatología, gastroenterología, etc., como se mencionó 
anteriormente. 
• Conseguir, de la Gerencia del hospital, las instalaciones necesarias para pacientes 
ambulatorios y hospitalizados en las cuales proporcionar atención médica a los pacientes que 
acudan a la Unidad y planificar las futuras necesidades de atención médica. 
• Garantizar una comunicación adecuada con todos los pacientes y familiares, incluidos los 
pacientes de mayor edad, y usar la información recabada para mejorar el servicio que 
proporciona la Unidad. 
• Promover la investigación científica con los colegas locales y ser la persona de enlace para 
la participación en estudios multicéntricos nacionales e internacionales. 
• Desarrollar un programa de educación local: formar a futuros médicos especialistas en FQ, 
garantizar que los miembros del equipo de FQ se mantienen al día asistiendo a congresos 
nacionales e internacionales, y contribuir en la actualización de conocimientos del personal 
de las Unidades de atención médica compartida. 
 
 
 



 

3.2 El Especialista en FQ 
El coordinador de la Unidad de Referencia de FQ debe trabajar al menos con un médico de 
plantilla especialista que pueda compartir la responsabilidad clínica, proporcionar 
continuidad en la calidad de la atención profesional cuando el coordinador esté ausente y 
colaborar en la investigación relacionada con la FQ. Debe tener una especialización en 
neumología o gastroenterología y haber recibido formación acreditada en medicina para la 
FQ. El especialista en FQ debe dedicar a la Unidad de Referencia de FQ al menos un tercio de 
su tiempo y estar al día en las prácticas terapéuticas óptimas para la FQ basadas en la 
evidencia y en las iniciativas de investigación internacional en curso. 
 
3.3. La enfermera especialista en FQ 
La enfermera especialista en FQ tiene responsabilidades con los pacientes, familiares y el 
personal implicado en la atención médica de los pacientes. Debe comprometerse con el 
cuidado de los pacientes con FQ y dedicar todo, o casi todo, su tiempo a la Unidad  
 
3.3.1. Responsabilidades de la enfermera especialistas en FQ: 
• Abogar por cada paciente 
• Estar al día respecto a las prácticas actuales de tratamiento 
• Mantener y enseñar la experiencia y práctica clínicas 
• Desarrollo profesional 
• Apoyo y consejo 
• Educación e investigación 
• Relación con pacientes y familiares 
La proporción de tiempo dedicado a cada una de estas funciones y a la formación necesaria 
para su consecución puede diferir según el país y el centro. La función del personal de 
enfermería especialista debe desarrollarse para cumplir las necesidades de la población local 
con FQ. 
El personal de enfermería especialista en FQ debe implicarse en ciertos momentos clave de 
la vida del paciente y sus familiares; en el diagnóstico, en la planificación de la transición de 
la atención pediátrica a la de adulto, en el trasplante de pulmón desde la primera 
conversación sobre éste, y en los cuidados paliativos al paciente terminal. 
Debe implicarse en proporcionar apoyo e información acerca de la fertilidad y el embarazo y 
en el seguimiento de un diagnóstico secundario (p. ej., diabetes relacionada con FQ). 
 
La fibrosis quística es una enfermedad de difícil manejo tanto para el paciente como para el 
equipo de FQ. La defensa de los pacientes y sus familiares es una de las funciones más 
importantes del personal de enfermería especialista. El bienestar y satisfacción del paciente 
son un objetivo particular del cuidado de enfermería y la defensa eficaz de éste ayudará a 
conseguirlo. 
El personal de enfermería especialista está activamente implicado en la toma de decisiones 
acerca del tratamiento y en la monitorización de la atención médica. Además del apoyo 
especial que proporciona con el tratamiento intravenoso y la alimentación mediante sondas 
nasogásticas, tiene la responsabilidad de garantizar que cada paciente recibe una atención 
óptima para sus necesidades individuales. El personal de enfermería especialista coordina la 
atención entre paciente y familia, y los servicios extrahospitalarios y hospitalarios, tanto a 
nivel práctico como a través de apoyo y consejo. Esto se consigue a través de su función como 
educador, cuidador fiable, consejero y confidente [10]. 



 

4. Rutinas de la atención médica a la FQ 
 
4.1. La atención en Consultas Externas 
Los pacientes deben acudir a la Consulta cada 1-3 meses, preferiblemente cada mes. 
Los lactantes o pacientes recién diagnosticados con enfermedad grave deben acudir más a 
menudo, y aquellos con fenotipos leves o FQ atípica pueden hacerlo con menos frecuencia, 
cada 3 a 6 meses. 
La consulta debe realizarse en una consulta específica del hospital. El paciente deber acudir a 
la consulta del médico y la enfermera especialistas en FQ, estando accesibles el resto de los 
miembros del equipo. El paciente puede acudir a la consulta de otros especialistas según las 
disposiciones locales. Cada consulta debe incluir una exploración física de rutina, 
determinación de peso, oximetría, pruebas de función pulmonar apropiadas a la edad y 
cultivos de esputo o frotis faríngeo. En los niños debe medirse la talla, y en lactantes también 
el perímetro craneal y registrarlos en las gráficas de percentiles. Debe revisarse la medicación 
y cualquier cambio en el tratamiento se discutirá en profundidad con el paciente o su familia 
y se comunicará al médico de familia. Se reservará suficiente tiempo para cada paciente. 
Las consultas externas de pacientes con infección por complejo B. cepacia o MRSA (en siglas 
en inglés) deben realizarse en días diferentes, al final del día o en un lugar diferente al de los 
otros pacientes. Deben considerarse consultas diferentes para pacientes con y sin infección 
crónica con P. aeruginosa siendo actualmente la norma en muchas Unidades de Referencia 
de FQ.  
Cuando esté indicado, la Unidad tendrá la capacidad de comenzar en el plazo de 24 a 48 h un 
tratamiento intravenoso hospitalario domiciliario. En esta última situación, la dosis inicial de 
antibiótico intravenoso se debe administrar bajo supervisión médica y todos los aspectos del 
tratamiento a domicilio deben cumplir los criterios acordados previamente. En algunas 
ocasiones el tratamiento antibiótico intravenoso se administra en el hospital durante algunos 
días y se continúa en el domicilio. Esto permite un control más fácil de los niveles iniciales de 
fármaco en sangre y los posibles efectos adversos. 
Los pacientes deben tener acceso a la Unidad de FQ las 24 horas por teléfono o contacto 
directo para urgencias u otro tipo de consultas. Para consultas telefónicas habituales se 
recomienda que se establezca un horario específico de día que los pacientes pueden utilizar 
para consultar al médico o al personal de enfermería especialista en FQ. 
 
4.2. La atención hospitalaria 
Una Unidad especializada en FQ debe tener en todo momento suficientes camas disponibles 
para permitir un ingreso inmediato. Cada Unidad debe tener una política clara de control de 
las infecciones. Las camas estarán en habitaciones individuales, principalmente para prevenir 
la infección cruzada y preferiblemente con aseos o baños privados. En cada cubículo del 
paciente debe haber instalaciones para el lavado de manos y para frotarlas con alcohol. Los 
pacientes con infección por el complejo B. Cepacia o MRSA deben tratarse en cubículos 
individuales en pabellones independientes. 
Debido a la variación en la virulencia de diferentes genomovares del complejo B. Cepacia, 
todos los pacientes infectados con complejos B. Cepacia deben estar separados, es decir, no 
debe permitirse la interacción entre pacientes dentro del hospital y debe aconsejárseles que 
no se mezclen socialmente fuera del hospital. 
Las habitaciones individuales para cada paciente también son necesarias para promover el 
cumplimiento de la fisioterapia y facilitar la inhalación de fármacos antibióticos. 



 

Debe disponerse de una revisión y tratamiento concomitantes por profesionales relacionados 
con la salud (p. ej., fisioterapeutas, dietistas, asistentes sociales, etc.). Debe monitorizarse la 
glucemia y las saturaciones de oxígeno durante la noche en cada ingreso por una 
exacerbación respiratoria. Al menos una vez a la semana se debe hacer un cultivo de esputo 
y una espirometría. Los pacientes deben recibir tratamiento fisioterápico, incluyendo técnicas 
para el aclaramiento de secreciones, al menos dos veces al día. Debe disponerse de 
instalaciones para el ejercicio físico supervisado, dotadas de pulsioxímetro, y posibilidad de 
suministro de oxígeno adicional en el lugar de entrenamiento. Se dispondrá de protocolos 
claros sobre la dosificación y administración de antibióticos (incluyendo las determinaciones 
de los niveles de antibiótico en suero), la alimentación por sonda nasogástrica o de 
gastrostomía, el tratamiento del neumotórax, el tratamiento de la hemoptisis incluyendo la 
embolización de las arterias bronquiales, el diagnóstico y tratamiento de la ABPA, y de la 
diabetes relacionada con FQ. 
Semanalmente debe discutirse la situación tanto de los pacientes hospitalizados, como la de 
los que reciben tratamiento antibiótico intravenoso domiciliario, en una reunión 
multidisciplinaria con todos los miembros del equipo de FQ, y con el equipo médico y de 
enfermería de la planta. 
 
4.3. El seguimiento compartido 
En muchas Unidades se ha establecido la práctica de compartir la atención médica de algunos 
pacientes con el personal de su hospital local debido a que algunas familias y pacientes no 
pueden, y otros tampoco quieren, desplazarse con frecuencia largas distancias para recibir su 
atención rutinaria. 
Es necesario implantar modelos convenidos de seguimiento compartido como respuesta a la 
demanda del paciente o de sus familiares, pero no se permitirá que la consecuencia de ello 
sea una atención de peor calidad. No hay lugar para médicos que trabajen de forma aislada y 
que atiendan a un número pequeño de pacientes con FQ. Una unidad satélite de FQ en 
estrecha relación con una Unidad de Referencia de FQ debe tener un mínimo de veinte 
pacientes y contar con las aportaciones de un dietista, un fisioterapeuta y personal de 
enfermería, cada uno con un interés especial en la FQ. Los pacientes con FQ de la unidad 
satélite deben acudir a consultas especializadas en FQ y no deben incluirse en las consultas 
de pediatría general o de neumología de adultos. La atención básica en la unidad satélite debe 
seguir un criterio equivalente al que se administra en la Unidad de Referencia. Sólo en 
circunstancias excepcionales el centro de FQ debe consentir compartir el tratamiento con un 
médico que atienda a un número muy escaso de pacientes. 
El contacto con la Unidad puede realizarse mediante la visita del equipo de la Unidad de 
Referencia a la Unidad satélite o mediante la visita periódica del paciente a la Unidad de 
Referencia de FQ o ambas, al menos una vez e, idealmente, dos veces al año. El equipo de la 
Unidad de Referencia debe realizar la valoración anual y la responsabilidad final de la atención 
médica debe recaer en el Coordinador de la Unidad de Referencia de FQ. 
La atención compartida es más apropiada en niños con FQ que en adultos. Es más probable 
que en este último caso la enfermedad sea más compleja y requiera participación de otros 
especialistas con experiencia en problemas asociados con la FQ en su propia disciplina, p. ej., 
obstetricia, ginecología o diabetología, y, por tanto, estarán mejor atendidos por el personal 
de la Unidad de Referencia de FQ. 
 
4.4. La atención en la transición a la Unidad de Adultos 



 

Debe establecerse un sistema que garantice que la transferencia de los niños a una Unidad 
de adultos sea un proceso perfecto. El tiempo de transición a un centro de FQ de adultos es 
de los 16 a 18 años de edad, pero debe ser flexible, en función de la madurez social y el estado 
de salud del adolescente. Para garantizar una continuidad de por vida de la atención médica 
debe haber una estrecha colaboración entre las unidades de pediatría y de adultos, 
incluyendo el desarrollo de guías de tratamiento [31,32]. 
La colaboración entre los centros pediátricos y de adultos especializados en FQ es el 
fundamento de una transición eficaz. Por tanto, la colaboración debe centrarse en la 
continuidad de la atención médica, adoptando los mismos protocolos de diagnóstico y 
tratamiento, adaptados a los grupos específicos de edad. Debe existir acuerdo en las políticas 
de control de infecciones entre las dos unidades para evitar estados de ansiedad del paciente 
y de los padres tras la transferencia. Existen diversos modelos de transición, aunque ninguno 
de ellos se ha comprobado que sea el óptimo. Sin embargo, se recomienda que los miembros 
del equipo multidisciplinario de adultos tengan una estrecha relación con sus colegas 
pediátricos y, si es posible, que hayan evaluado a los niños y a sus padres antes de traspasar 
la atención médica. El personal de la Unidad de FQ de adultos debe realizar una presentación 
antes de que la transición tenga lugar. Cualquier diferencia en la organización, en los 
procedimientos diagnósticos y en el tratamiento entre la Unidad pediátrica y la de adultos, 
debe ser claramente documentada y presentada al paciente pediátrico antes de la transición. 
Puesto que cada miembro del equipo de FQ puede afectar al proceso de transición, en el 
momento de la misma, todas las disciplinas ligadas a la atención pediátrica deben 
proporcionar un informe escrito del paciente. 
El primer día en la Unidad de FQ de adultos, el especialista debe disponer de tiempo suficiente 
para recibir al paciente. 
 
5. El coste y las necesidades de personal sanitario de las Unidades de Referencia 
de FQ 
 
Prácticamente todos los pacientes pediátricos, sobreviven hoy durante muchos años, a lo 
largo de la edad adulta, y muchos pacientes con FQ están actualmente en la cuarta, e incluso 
la quinta décadas de la vida. Ya no es una enfermedad mortal en la infancia. La provisión de 
altos standards asistenciales requieren un número adecuado de personal, e instalaciones 
apropiadas para el número de pacientes atendidos en la Unidad. El coste de la atención para 
cada paciente, es de por vida, y aumenta conforme lo hace su supervivencia. 
El coste principal de la atención de la FQ está relacionado con el empleo crónico de fármacos 
caros, especialmente de antibióticos orales, nebulizados e intravenosos. Se ha demostrado 
que los pacientes con infección crónica por P. aeruginosa (PA) tienen una evolución peor que 
la de los pacientes no infectados [74]. Por tanto, el tratamiento agresivo con antibióticos 
nebulizados está dirigido a erradicar la PA en el momento de la primoinfección. A menudo se 
prescriben a pacientes con muy escasos síntomas antibióticos nebulizados, y Pulmozyme de 
por vida para minimizar y retrasar la progresión de la enfermedad [75]. En pacientes con 
infección crónica por PA, algunas Unidades tienen la pauta de tratarlos cada año con 3-4 ciclos 
“electivos” de antibióticos intravenosos para mantener la función pulmonar [76]. A medida 
que progresa la gravedad de la enfermedad, muchos adultos necesitan antibióticos 
intravenosos, por exacerbaciones clínicas, varias veces al año para mantener su estado de 
salud. Los pacientes en espera de transplante pueden mantenerse con vida durante varios 
años, con hospitalizaciones frecuentes, antibióticos intravenosos continuos, oxígeno durante 



 

la noche, ventilación asistida no invasiva y alimentación mediante sonda. El coste de la 
atención a la FQ es, por consiguiente, muy alto y la imposibilidad de proporcionar financiación 
y acceso a una buena atención pueden ocasionar una evolución peor. 
Dos estudios, han evaluado específicamente el coste de la atención médica, suministrada en 
una Unidad de FQ pediátrica y de adultos [77,78]. La metodología de evaluación del coste, 
fue diferente en cada estudio, pero las conclusiones fueron similares, en que este coste era 
mayor, a medida aumentaba la gravedad de la enfermedad. El coste fue tres veces mas alto, 
en los pacientes con infección bronquial crónica con PA, y se correlacionó con el 
empeoramiento de la función pulmonar. El coste no se correlacionó con el aumento de la 
edad, en tanto los pacientes no estuvieran infectados con PA ni, sorprendentemente, 
tampoco con el estado nutricional. La forma de la financiación de la atención en las Unidades 
de Referencia de FQ, varía enormemente dentro de un mismo país, y entre distintos países, y 
está dirigida por los diferentes sistemas de atención sanitaria de estos países. En el Reino 
Unido, se ha adoptado un sistema de personalización, según los grados de gravedad de la 
enfermedad, en las Unidades de FQ de adultos, que ha sido aceptado por el Departamento 
de Sanidad. Sin embargo, no se aplica a las Unidades de FQ pediátricas ni tampoco a todas las 
Unidades de FQ de adultos. Un sondeo en algunas Unidades de FQ en otros países, reveló 
enormes variaciones en la financiación de la atención de la FQ; en Dinamarca: no hay 
limitaciones, en el Reino Unido: existe un sistema de personalización según los grados de 
gravedad de la enfermedad, en Australia: asignación presupuestaria única por hospital: 
financiación inadecuada; en Alemania: grupos aseguradores y de apoyo local; en EE. UU.; 
empresas aseguradoras privadas, medicare (si no tiene posibilidad de seguro privado), y 
Cystic Fibrosis Foundation , según los standards asistenciales. 
Es potencialmente bastante fácil definir el coste del funcionamiento de una Unidad de FQ. 
Normalmente, cada paciente se registra en una base de datos. Los pacientes tienen una 
enfermedad crónica y el coste de cada paciente puede clasificarse según las necesidades de 
tratamiento, que dependen de la gravedad de la enfermedad. El personal de FQ necesario 
para un equipo multidisciplinario dependerá del número de pacientes con la enfermedad que 
son atendidos en la unidad. El presupuesto anual necesario para el funcionamiento de una 
Unidad de FQ puede calcularse sumando los costes de la atención por hospitalización, los 
fármacos y el personal. Este método para calcular el coste constituirá la base del cálculo de 
un proceso de cobros para obtener ingresos. Actualmente, puesto que no existe un sistema 
universal para la financiación de las Unidades de FQ en un país o entre países, los ingresos 
recibidos por la Unidad de FQ depender de la práctica local (normalmente son mediante 
provisión gubernamental, o mediante los seguros particulares de los pacientes. 
Generalmente, las Unidades de FQ se financian de forma inadecuada. 
Los pacientes se sienten confiados, cuando están atendidos por personal médico que tiene 
experiencia en la atención médica de su afección. La fibrosis quística es una enfermedad 
compleja, y el personal médico sólo adquiere experiencia y pericia trabajando en una Unidad 
de Referencia FQ. El número de personal necesario para una Unidad de FQ depende del 
tamaño de la población de pacientes de la Unidad. Será necesario aumentar el personal en 
línea con la población de pacientes de la Unidad. Tabla 1: La tabla ilustra el personal necesario 
por cada 50 pacientes para Unidades de Referencia de FQ especializados en pediatría y 
especializados en adultos según las recomendaciones de la Fundación de FQ de Reino Unido 
(Cystic Fibrosis Research Trust) [6].  
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Tabla 1 
 
Número sugerido de personal equivalente de tiempo completo (WTE, por sus siglas en 
inglés) necesario por cada 50 pacientes en atención completa. 
 

 


