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La fibrosis quística es una enfermedad crónica y
compleja. Dentro de su afectación multiorgánica,
es la respiratoria, la principal condicionante de la
morbilidad y mortalidad de esta enfermedad1.

El desarrollo en la terapia digestiva y respirato-
ria se ha traducido en la mejora del estado nutricional
del paciente y en la disminución significativa de las
infecciones respiratorias. Además, la creación y or-
ganización de unidades médicas multidisciplinarias
y asociaciones laicas destinadas a la atención y lu-
cha por el bienestar de estos pacientes, ha posibili-
tado un enorme avance en su manejo, convirtiéndo-
la en la enfermedad con el mayor incremento de
supervivencia en los últimos 25 años2.

Hace cincuenta años que se desarrolló el primer
sistema de graduación clínica para la fibrosis
quística. Su objetivo era poder analizar «cuantitati-
va-mente» el estado clínico de los pacientes, redu-
ciendo su complejidad a una simple numeración con
carácter pronóstico3.

Desde entonces, se han diseñado y empleado di-
ferentes sistemas de puntuación, de nueva creación
o resultado de modificaciones en los previos, que
consideran de forma individual o conjunta, pa-
rámetros clínicos, radiológicos o funcionales (prue-
bas de función pulmonar)4-6.

Estos sistemas de puntuación han sido utiliza-
dos para evaluar la extensión de la enfermedad, de-
terminar la respuesta a las diferentes intervenciones
terapéuticas y para estimar un pronóstico.

En la actualidad, la aplicación de estos sistemas
de valoración para los pacientes con fibrosis quística
está claramente limitada7. Algunos de ellos no se
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han podido implementar en la práctica clínica dia-
ria por su excesiva complejidad y gran consumo de
tiempo para su realización. Otros, por el contrario,
son extremadamente sencillos y obvian importan-
tes aspectos del paciente que impiden conservar una
adecuada visión global.

Tampoco parece adecuada la utilidad de siste-
mas de valoración que no contemplen mediciones
objetivas. La consideración de aspectos clínicos del
paciente con alta carga subjetiva favorece la reali-
zación de valoraciones erróneas (infra o supra-esti-
maciones)3.

Dificultan aún más su uso, la inclusión de varia-
bles sin significado pronóstico8 (vg: hemoptisis o
neumotórax), variables extremadamente infrecuen-
tes o «caducas».

La gran variabilidad interobservador9 y la impo-
sibilidad de homogenización de sus resultados son
otras de sus limitaciones.

Por lo tanto, la utilidad de estos sistemas de va-
loración y puntuación en los pacientes afectos de
fibrosis quística está cuestionada.

En la actualidad no existe ningún sistema de va-
loración del paciente afecto de fibrosis quística que
proporcione una medida objetiva de la gravedad de
la enfermedad, de la progresión de la misma, indi-
que la necesidad de un tratamiento específico (tras-
plante pulmonar), manifieste la respuesta exacta a
una determinada intervención terapéutica o línea en
investigación y sea comparable a nivel universal.

La severidad de la afectación pulmonar es el fac-
tor más crítico en el pronóstico del paciente afecto
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de fibrosis quística. La progresión de su enferme-
dad pulmonar es determinada en las pruebas de fun-
ción respiratoria, especialmente, en el volumen de
aire espirado en el primer segundo o FEV

1
10. El de-

terioro del estado nutricional del paciente queda re-
flejado en la pérdida de masa corporal, fácilmente
medible como percentil del índice de masa corporal
(IMC). Sin embargo, la fibrosis quística muestra
otras consecuencias sistémicas que no son captura-
das por el FEV

1
 o por el IMC.

Creemos que el estudio conjunto de la capaci-
dad de ejercicio (medida por el test de la marcha de
los 6 minutos) y del grado de disnea percibido por
el paciente, de forma similar a lo realizado en los
pacientes adultos afectos de enfermedad pulmonar
obstructiva crónica11, pueda ser utilidad para crear
un sistema de valoración sencillo y reproducible,
capaz de reflejar pequeños cambios en el status del
paciente no percibidos por las convencionales me-
diciones del FEV

1
 y del percentil del IMC.
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