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Patricia Gédmez Picard
Consellera de Salut
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Estratégia ELA de les llles Balears

PRESENTACIO

El document que teniu a les vostres mans és fruit del treball d'un
grup de professionals de les nostres llles entusiastes i molts implicats
a oferir una atencié de qualitat a les persones amb esclerosi lateral
amiotrofica (ELA) i als seus familiars i cuidadors. Poder-vos presentar
aquest document suposa per a mi complir un repte que ens varem
plantejar a la Conselleria de Salut i Consum.

A les llles Balears treballam per l'abordatge integral i integrat de les
persones afectades per malalties croniques. També, de manera espe-
cifica, per prestar atencié de qualitat i calidesa als processos del final
de la vida.

Ara, el Govern de les Illes Balears ha considerat fonamental impulsar
aquesta Estrategia per fer visible la complexitat de la resposta a les
necessitats que es presenten quan apareix una malaltia com U'ELA.

Quan aquesta malaltia es manifesta en la vida d’una persona té re-
percussions molt importants també per a la seva familia i en el con-
junt de la societat. Especialment quan parlam de la gran discapacitat
i dependéncia que provoca, el complex abordatge biopsicosocial que
requereix i la gran coordinacié entre els diferents nivells assistencials
i entre els recursos socials i sanitaris que necessiten.

Es per aixd que consideram necessari planificar, des d'un punt de
vista estructurat i participatiu, les estratégies en salut com instru-
ments per detectar i abordar de manera integral i eficient l'atencid,
en aquest cas, a les persones amb ELA. Estratégies que també perse-
gueixen fer sostenible la resposta social i sanitaria que s'ha de donar.

Aquesta Estrategia de 'ELA té un periode de vigéncia de cinc anys,
2019-2023, i proposa accions per respondre com es detecta la ma-
laltia, com es comunica la noticia, com es gestiona l'atencié i com
s'acompanya les persones en aquest procés.

Aix0 representa un desafiament important, ja que implica la partici-
pacié i l'accié conjunta de diferents ambits d’atencié.
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A més, cal fer un esment especial sobre la importancia de valorar
les preferéncies de la persona afectada per la malaltia i que la seva
voluntat sigui respectada. Deixar-ho preparat en previsié que en ar-
ribar el moment de les decisions finals la persona afectada no pugui
participar en aquestes decisions.

Vull agrair l'aportacié de totes les persones que han contribuit amb
les seves propostes, des del coneixement i l'experiéncia, en 'elabo-
racié d’aquest document que ha de servir per guiar les decisions dels
gestors en mateéria de salut i donar-hi suport.
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1. PROLEG

Per 'alta prevalenca i la gran repercussié sanitaria i social, les malalties neurodege-
neratives en el nostre pais sén objecte d'abordatge en el marc de les estratégies del
Sistema Nacional de Salut (SNS)'. La primera que s’ha decidit tractar és l'esclerosi
lateral amiotrofica, la qual, tot i que no és la malaltia neurodegenerativa més fre-
qiient, serveix per posar en relleu la complexitat d’aquestes malalties i la necessitat
d’actuacions multidisciplinaries i coordinades des de diferents ambits, i obrir aixi el
cami a la resta de malalties.

L'objectiu d’aquest document és posar les bases per al desenvolupament de l'es-
tratégia autonomica especifica que millori la resposta i l'atencié a les persones
amb ELA i de les seves families, de forma progressiva en els proxims 5 anys. S’hi
segueixen les directrius de l'abordatge de I'ELA? i les analisis i recomanacions d'al-
tres documents de gran valor com el de 'Observatori de la Fundacié Luzén®. La fi-
nalitat primordial és adequar 'assisténcia a la nostra comunitat, tant sanitaria com
psicologica i social, a les necessitats d'aquestes persones, que es basi en un model
d'atencid eficient, integral, coordinat i continuat. A la peculiaritat de la comunitat
autonoma de les Illes Balears se suma el repte que aquesta Estratégia serveixi per
vetlar per l'equitat en l'atencid a tots els pacients de les nostres illes.

El document ha seguit 'esquema metodologic que es recull en la figura 1, segons la
sistematica utilitzada pel Servei de Planificacié en les estratégies en salut a les llles
Balears. Hi han participat diferents professionals de la comunitat autonoma, que
han analitzat les necessitats i les prioritats que es detecten i la millor forma d'or-
ganitzacié per atendre els pacients en cadascuna de les fases d’aquesta malaltia.

El document parteix d’'un diagnostic de situacié en qué, després d'una introduccié
breu sobre qué és la malaltia, es mostren les dades d’incidéncia i prevalenga, tant
global com la que es coneix a la nostra comunitat autonoma. Seguidament, es
descriu el mapa de recursos per atendre aquests pacients, tant nacionals com co-
munitaris, i se n'esmenten les necessitats no sanitaries.

Després d'un exercici de participacid, reflexié i debat es desenvolupa la formulacié
estratégica de l'Estratégia autondmica per a l'atencié a 'ELA (Estratégia ELA llles
Balears), amb un cronograma de les accions realitzades i prioritzades per als anys
2018 2019.
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FIGURA 1. Esquema metodologic per a I'Estratégia de 'ELA

T des del punt de vista de la sanitat publica: com podem millorar la resposta i
l'atencid a les persones que pateixen ELA en la CAIB?

diagnostic de situacié (analisis interna i externa)
1

participacid, reflexid, debat, gestié responsable

formulacié estratégica
Arees estratégiques

MISSIO, Objectius estratégics
VISIO, Accions concretes
VALORS
prioritzacié
cronograma

seguiment i avaluacié
Volem fer constar el nostre agraiment a tots els que han aportat el seu treball i dedi-

cacié per elaborar el document. Han posat els fonaments per millorar la qualitat de
l'atencid i la qualitat de vida de les persones afectades per ELA i les seves families.
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2.INTRODUCCIO | ANALIS|
DE LA SITUACIO DE LELA
A LES ILLES BALEARS

L'ELA és una malaltia provocada per la degeneracié de les neurones motores de
l'escorca cerebral, el tronc encefalic i la medul-la espinal, l'expressié clinica més
habitual de la qual és debilitat i atrofia muscular progressiva i generalitzada que
compromet la mobilitat del pacient, la seva capacitat de parlar i de deglutir, i final-
ment arriba a la insuficiéncia respiratoria i mort. En aquesta evolucid els pacients
requereixen atencions cada vegada més complexes que s'adaptin a les seves ne-
cessitats canviants, i que es mobilitzin una gran quantitat de recursos en tots els
ambits i nivells assistencials.

Segons dades internacionals, la malaltia afecta majoritariament persones en un
rang d’edat entre 54-67 anys* En el nostre pais un estudi elaborat a Catalunya si-
tua la mitjana d'edat d’inici devers l'edat de 64 anys>. Des que s'inicia, l'esperanca
de vida d'aquesta malaltia se situa entre els 2 i 4 anys, encara que un 10 % dels
pacients es consideren grans supervivents, ja que superen els 5 o, fins i tot, 10 anys
d’evolucié. En la majoria dels pacients, la malaltia és esporadica i d’origen desco-
negut, mentre que en un 5-20 % és d’origen genétic. En el nostre entorn és espe-
cialment per mutacions en el cromosoma C9orf72 (chromosone 9 open reading
frame 72) i en el gen SOD1 (superoxide dismutase, soluble)®, encara que aquesta
proporcié tendeix a augmentar amb la millora del coneixement de la malaltia.

Per les caracteristiques de la malaltia quan comenca i el desconeixement per part
d'altres especialistes, entre altres raons, se sol produir un endarreriment diagnostic
d’entre 8 i 16 mesos*, cosa que representa un periode angoixant d’incertesa per als
pacients.

L'ELA es pot manifestar en la forma classica amb una combinacié de simptomes i
signes de motoneurona inferior (MNI), com ara atrofia o fasciculacions, que aparei-
xen subtilment en un grup muscular d'una extremitat i s’estenen després a altres
localitzacions, i altres de motoneurona superior (MNS), com per exemple hiperre-
fléxia. En el 80 % dels casos, aquestes manifestacions cliniques s'associen a signes
bulbars, com la disfagia i la disartria, que poden apareixer de manera precog o
presentar-se al llarg del curs clinic.

11
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Aquesta malaltia es pot presentar amb alguna de les seves variants, la qual cosa
en dificulta el diagnostic: esclerosi lateral primaria (predominen els simptomes de
MNS i és la forma de supervivéncia més alta), atrofia muscular progressiva (si pre-
dominen els simptomes de MNI) i paralisi bulbar progressiva (quan s'inicia com a
simptomes bulbars, la qual cosa representa un prondstic pitjor)’®. Alguns autors
prefereixen usar el terme genéric de malaltia de neurona motora, i englobar-hi tots
els seus fenotips.

En els darrers anys s’'ha identificat que la malaltia s’associa sovint amb signes de
deteriorament cognitiu conductual en un 30-50 % dels pacients, i que un 10 % pot
presentar una clara deméncia de patré frontotemporal®.

El diagnostic de la malaltia es basa en les manifestacions cliniques en un estudi
neurofisiologic exhaustiu i en l'exclusié d'altres malalties. Tot i aixo, la sospita
seguint criteris clinics no sempre és facil, especialment en fases inicials o quan no
es comprova l'afectacié d'ambdues motoneurones. El nivell de certesa es consoli-
da durant el seguiment clinic del pacient, i se'n constata la progressié a diferents
regions anatomiques i, en la seva forma més habitual, la combinacié de signes de
MNI'i MNS.

Encara que avui dia no es disposa de cap opcié de tractament curatiu, aixo no ha
restat esfor¢ per a la publicacié recent de diverses guies actualitzades, tant en
'ambit internacional com nacional, que recullen les millors practiques i evidencies,
i totes valoren la necessitat d'un abordatge multidisciplinari. En sén un exemple la
guia del National Institute for Health and Care Excellence (NICE)™ o la Guia assis-
tencial ELA del Sistema Andalds de Salut (SAS) 2017"". En qualsevol cas, els tracta-
ments i les cures han d’estar orientats a mantenir al maxim la capacitat funcional
del pacient, alleujar-ne els simptomes fisics i psiquics que vagin sorgint, aixi com
atendre les seves repercussions socials, per oferir el maxim confort al pacientia la
familia i que aprenguin a planificar les decisions futures.

2.1. PREVALENCA | INCIDENCIA

Segons |'Estratégia de Malalties Neurodegeneratives del Sistema Nacional de Sa-
lut', U'esclerosi lateral amiotrofica és la tercera malaltia neurodegenerativa amb
més incidéncia en el nostre pais, només per darrere de la deméncia i la malaltia de
Parkinson.

Una revisié sistematica de les dades epidemiologiques internacionals publicades

sobre aquesta malaltia situen la incidéncia a Europa en el 2,08/100.000 habitants/
any i la prevalenca en 5,4/100.000 habitants* En la poblacié espanyola l'estudi més

12
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recent ofereix dades similars, com ara una incidéncia i una prevalencad’1,4i 5,4 per
100.000, respectivament®. Tot aix0 situa la malaltia dins la definicié de malalties
rares que ofereix Orphanet’.

Aplicant aquestes dades epidemiologiques internacionals, l'estimacié de casos a
les Illes Balears l'any 2018 hauria de ser la que figura en la taula 1.

TAULA 1. Estimacio de casos d’ELA a les llles Balears

Illes Poblaci6 2018  Casos segons Prevalenca Casos segons Incidéncia
Mallorca 880.113 48 18
Menorca 91.920 5 2
Eivissa 144.659 8 3
Formentera 12.216 1 0
Total 1.128.908 61 23

Font: elaboracié propia segons les dades de l'Institut Nacional d’Estadistica (INE)

Sembla que els homes n’estan lleugerament més afectats que les dones,araé d’1,2
a 1,5 vegades més en 'home, sense diferéncies en la supervivéncia per sexes. La
malaltia és més rapida com més gran sigui el pacient o en els casos que s’inicien
amb simptomes bulbars, pero també si presenta deteriorament cognitiu o en de-
terminades formes genétiques*®.

Els estudis epidemiologics també informen que la malaltia augmenta la incidencia
amb l'edat avancgada, i se n'observa una pujada entre l'edat de 70 i 75 anys, i llavors
torna a descendir, la qual cosa pot suposar una dificultat per reconéixer aquesta
malaltia en pacients molt majors®'2.

Finalment, encara que en els darrers anys s’han relacionat alguns factors ambien-
tals amb el risc de patir ELA (tabac, pesticides, metalls...), actualment només es
consideren factors de risc ben fonamentats |'edat avancada, el sexe masculi i tenir
una historia familiar d’"ELA™.

2.2. REGISTRE DE MORTALITAT
El Registre de mortalitat de la CAIB el gestiona el Servei d’Epidemiologia de la

Conselleria de Salut que registra la mortalitat a través dels butlletins estadistics
de defuncions.

13
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Aquest Registre va facilitar al Servei de Planificacié Sanitaria el nombre de morts
per ELA en el periode 2015 al 2018.

Gracies a aquestes dades, hem pogut extreure la taxa bruta de mortalitat per ELA
a les Illes Balears que es mostra en la taula 2.

TAULA 2. Taxa bruta de mortalitat per ELA entre 2015-2018

Taxa bruta de

20 RIS AR Mortalitat per 10.000

Home 10 549.678 0,18
2015

Dona 7 554.801 0,13

Home 13 550.682 0,24
2016

Dona 10 556.538 0,18

Home 14 554.925 0,25
2017

Dona 10 561.074 0,18

Home 14 561.803 0,25
2018

Dona 10 567.105 0,18

Font: Elaboracié propia amb les dades del Servei d’Epidemiologia i l'INE

Seguidament, es varen calcular els anys de vida potencialment perduts (AVPP) es-
timats en funcié de l'expectativa de vida de les persones. Com es pot observar en
la taula 3, els homes que varen patir ELA a les Illes Balears podrien haver viscut 15
anys més, mentre que les dones amb ELA ho haguessin fet una mitjana de 17 anys.

TAULA 3. AVPP per ELA entre 2015-2018

AVPP 2015 AVPP 2016 AVPP 2017 AVPP 2018 I AEDE]
Home 18,52 18,65 12 12,57 15,45
Dona 12,05 13,94 22,44 20,44 17,21

* AVPP 2018 calculats amb l'esperanga de vida 2017
Font: Elaboracié propia amb les dades del Servei d’Epidemiologia i l'NE

2.3. DADES DEL REGISTRE DE MALALTIES RARES DE LES ILLES BALEARS DELS
HOSPITALS PUBLICS

En l'ambit autonomic, 'any 2013 es va constituir el Registre Poblacional de Ma-
lalties Rares de les Illes Balears (RMRIB) mitjancant |'Ordre del conseller de Salut,
Familia i Benestar Social de 18 de gener de 2013™. Aquesta Ordre estableix el re-
gistre com un sistema especific de vigilancia epidemiologica, d'acord amb el Decret
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15/1997, de 23 de gener, que crea i regula la Xarxa de Vigilancia Epidemiologica
a les Illes Balears™. El Registre esta adscrit a la Direccié General de Salut Publica i
Participacié de la Conselleria de Salut.

La informaci6 sobre les persones que pateixen ELA que s’incorpora en el RMRIB s’ob-
té del conjunt minim basic de dades amb els codis ELA 335.20 classificacié interna-
cional de malalties (CIM-9) i del Registre de mortalitat amb codi G12.2 (CIM-10).

Per tant, per validar el diagnostic d’'ELA a la nostra comunitat es revisen les
histories cliniques de tots els casos amb codi CIM-9 335.20 i CIM-10 G12.2.
D’altra banda, l'any 2015 es va constituir el Registre Estatal de Malalties Rares
mitjancant el Reial decret 1091/2015, de 4 de desembre™. Actualment, aquest re-
gistre rep el nom de Registre Nacional de Malalties Rares (RNMR), el qual coordina
i dirigeix U'Institut d'Investigacié en Malalties Rares (IIMR), centre que pertany a
U'Institut de Salut Carles Il (ISCIII).

Aquest Registre nacional incorpora la informacié que rep de tres maneres diferents:

* Registres de base poblacional: dades facilitades per les comunitats autonomes.

« Registres de pacients orientats a resultats: dades facilitades pels pacients mateixos.

« Dades facilitades per professionals participants de xarxes d'investigacié i de so-
cietats médiques que tenen un conveni amb l'ISCIII".

Tothom sap que hi ha nombroses dificultats metodologiques que fan que les dades
recollides en aquest Registre, en relacié amb les persones que pateixen ELA, no re-
flecteixin de manera fidedigna la realitat d’aquesta malaltia a Espanya. Entre elles
destaquen la coexisténcia de diferents sistemes de classificacid, les duplicitats en
els diferents registres i les dificultats dels pacients i professionals per incorporar les
dades en el Registre.

A la nostra comunitat autdonoma disposam d'un informe sobre el RMRIB elaborat
per la Direccié General de Salut Publica i Participacié corresponent al periode 2010-
20158, que recull dades sobre prevalenca i mortalitat. A més, el Servei d’Epidemi-
ologia té publicat en la seva pagina web un informe de vigilancia epidemiologica
especific per a l'lELA™ en el qual es presenten aquestes dades més detalladament.
Alguna de les dades d’'aquest informe es detallen en les taules 4,5,6i 7 i la figura 2.
Se’n pot assenyalar que la prevalenca de pacients amb ELA vius l'any 2013 va ser
de 0,9/100.000 habitants (vegeu taula 4), inferior a l'esperada segons hem vist
anteriorment. Aixi mateix, es mostra com en el periode de 2010-2015 es varen
diagnosticar un total de 83 pacients (51 homes, 32 dones), amb una edat mitjana
de 65,5 anys (vegeu taula 5). La taxa de mortalitat per ELA en la poblacié general
per a aquest periode va ser del 0,6 per 10.000 habitants (vegeu taula 6) i la taxa
de letalitat per ELA va ser del 80,7 %, i la resta de defuncions varen ser per causes
aparentment alienes a la malaltia.
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TAULA 4. Prevalenca d’ELA segons el sexe en 2013

Sexe Nre. Poblacié 2013 Prevalenca per 10.000
Home 7 554.603 0,13
Dona 3 557.071 0,05
Total 10 1.111.674 0,09

Font: RMRIB. Servei d'Epidemiologia, Direccié General de Salut Pdblica i Participacié

TAULA 5. Pacients amb diagnostic d’ELA en el periode 2010-2015

Sexe Nre. % Edat mitjana
Home 51 61 62
Dona 32 39 69
Total 83 100 65,5

Font: Elaboracié propia segons les dades del RMRIB. Servei d’Epidemiologia, Direccié General de Salut Publica i
Participacié

TAULA 6. Taxa de mortalitat d'ELA segons sexe en el periode 2010-2015

Taxa bruta de

Poblacié Mortalitat per 10.000
Home 41 554.603 0,74
Dona 26 557.071 0,47
TOTAL 67 1.111.674 0,6

Font: RMRIB. Servei d'Epidemiologia, Direccié General de Salut Pdblica i Participacié

La mediana d’anys de supervivéncia després del diagnostic d’ELA va ser d’un any,
tant per a homes com per a dones. La mitjana d'anys de supervivéncia total va ser
d’1,7 anys, i va ser major en les dones que en els homes (vegeu taula 7).

TAULA 7. Mitjana d’anys de supervivéncia després del diagnostic

Sexe Mitja supervivéncia

Home 1,6 anys (0-9)
Dona 0,8 anys (0-8)

Font: RMRIB. Servei d'Epidemiologia, Direccié General de Salut Pdblica i Participacio
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D'acord amb el que s’observa en la figura 2, la majoria morien en els 3 primers anys,
perd hi ha casos considerats grans supervivents (5 pacients varen sobreviure més
de 5 anys, un 7,5 % del total de casos recollits).

FIGURA 2. Nombre de casos d’ELA segons anys de supervivéncia

30

25
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15

10

Nre. defuncions ELA

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 No

Nre. d'anys supervivéncia després del diagnostic

Font: RMRIB. Servei d'Epidemiologia, Direccié General de Salut Publica i Participacié

2.4. DADES ASSISTENCIALS EXTRETES DE LANALISI DEL CMBD DELS
HOSPITALS PUBLICS DE LA CAIB

El CMBD és un registre que s'utilitza des de 1990 en els hospitals del Sistema
Nacional de Salut i recopila una série de dades dels informes d'alta hospitalaria.
Aquestes dades, les recull cada comunitat autonoma i les envia al Ministeri de Sani-
tat, Consum i Benestar Social. Els diagnostics i procediments recollits es codifiquen
seguint la classificacié CIM-10 des de l'any 2016.

Els codis CIM-10 que s’han seleccionat per identificar les persones que pateixen
ELA sén els segiients:

G12.20. Malaltia de les neurones motores, no especificada

G12.21. Esclerosi lateral amiotrofica

G12.22. Paralisi bulbar progressiva

G12.29. Altres tipus de malaltia de neurona motora

En la taula 8 es mostren els pacients que han ingressat en els hospitals publics de
la CAIB l'any 2017 amb algun dels codis anteriors mostrats.
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TAULA 8. Persones amb ELA ingressades en els hospitals publics de les
Illes Balears l'any 2017

Centres Home Dona Total
Hospital Comarcal d'Inca 1 1 2
Hospital Can Misses 1 1 2
Hospital General Mateu Orfila 2 2
Hospital Manacor 2 2
Hospital Universitari Son Llatzer 4 4
Hospital Universitari Son Espases 6 6 12
Total 16 8 24

Font: Gabinet Técnic del Servei de Salut

En la taula 9 es mostren les persones que han mort amb ELA en els nostres hospi-
tals publics l'any 2017. Es obvi que proporciona una mostra menor a les dades de
registres poblacionals ja esmentades.

TAULA 9. Morts per ELA en els hospitals publics de les Illes Balears®

Morts a l'Hospital

Hospital Comarcal d'Inca

Hospital Mateu Orfila

Hospital Universitari Son Espases

1< S I N [

Total

Font: Gabinet Técnic del Servei de Salut

2.5. DADES ASSISTENCIALS EXTRETES DE L'e-SIAP
L'explotacié dels registres del programa d’historia clinica d’atencié primaria
(e-SIAP) ha permés identificar 91 pacients l'any 2017 amb diagnostics compatibles

amb ELA a les Illes Balears.

Aquest nombre resulta inusualment elevat i s’ha sollicitat una analisi exhaustiva
de les dades per depurar possibles errors en la codificacié.

a A l'Hospital Universitari Son Llatzer i a l'Hospital de Manacor no es varen registrar defuncions per ELA
aquest any. A 'hospital d’Eivissa no s’han pogut extreure les dades.
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2.6. MAPA DE RECURSOS PER A LATENCIO A LELA
2.6.1. Serveis de neurologia de la CAIB

Per coneixer els recursos destinats a l'atencié dels pacients amb ELA a la nostra
comunitat i la forma d’organitzar-los, el Servei de Planificacié Sanitaria va fer una
enquesta als serveis de neurologia dels hospitals publics de les Illes Balears, i els
sol-licita informacié sobre el nombre de pacients amb ELA que atenien en els seus
centres (vegeu taula 10).

TAULA 10. Pacients amb el diagnostic d'ELA que segueixen control en els
hospitals publics de les Illes Balears

HOSPITALS
Son Espases Son Llatzer Manacor
H D Total D Total |H D Total
Nre. total de malaltsamb ELA | 10 3 13 7 2 9 1 2 3
Casos diagnosticats el 2018 1 1 2 2 2
Edat mitjana al diagnostic 57,9 64,55 53,7
Desviaci6 estandard 10,78 12,74 20,5
Can Misses Mateu Orfila
H D Total D Total
Nre. total de malaltsamb ELA | 4 1 5 4 2 6 6 2 8 44
Casos diagnosticats el 2018 1 1 2 2 2 4 2 1 3 13
Edat mitjana al diagnostic 65,6 61,5 56 61,75
Desviacié estandard 10,7 14,8 12,85

H: home D: dona
Font: Serveis de neurologia de la CAIB (dades de 2018)

També es va recollir la forma d’organitzacié que segueix cada centre per atendre
aquests pacients (vegeu taula 11). Com es mostra, a les Illes Balears actualment
l'assisténcia s’ha organitzat en forma d’unitat hospitalaria multidisciplinaria d'ELA
(UMHELA®) i de consultes generals de neurologia, si bé anteriorment hi havia altres
formes d’atencid, com ara la consulta monografica d’ELA o consulta de patologia
neuromuscular.

b Unitat hospitalaria multidisciplinaria d’ELA: conjunt de professionals directament implicats i altament
motivats en els aspectes assistencials de la malaltia, que es reuneixen periddicament per a l'avaluacié
conjunta de l'estat dels pacients, mantenen canals de comunicacié fluids, disposen de protocols acor-
dats i s’organitzen perqué els pacients ambulatoris puguin ser atesos en un mateix dia pels diferents
professionals que integren la unitat. La unitat multidisciplinaria d’'ELA atén també el pacient si se'n
produeix l'ingrés hospitalari per patologies susceptibles de ser tractades en un hospital d’aguts, relaci-
onades amb la seva malaltia neurologica o no, o per a la realitzacié de procediments terapéutics.
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TAULA 11. Forma d’organitzacié per a l'atencié als pacients amb ELA en els
hospitals publics de les Illes Balears

Son Son Can Mateu

Hospitals Espases Manacor Llatzer Misses Orfila

Unitat
multidisciplinaria ELA

Consulta
monografica ELA

Consulta de patologia
neuromuscular

Consulta general
de neurologia

Font: Serveis de neurologia de la CAIB

Finalment, també se’ls va demanar pels professionals amb que compta cada hospi-
tal per atendre les persones que pateixen ELA (vegeu taula 12). En els que s’organit-
zen amb una UHMELA hi ha un professional amb dedicacié especial a l'ELA, mentre
que en els altres hospitals 'assisténcia a aquesta patologia és assumida entre els
professionals dels serveis implicats.
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TAULA 12. Professionals que participen en l'atencié a l'ELA en els hospitals
publics de les Illes Balears

Son Son Can
Hospitales Espases Llatzer Manacor Inca Misses
Tipo de consulta UMHELA Consulta general
Professionals Nombre Nombre
Neurolegs 1 1 4 3 5 3
Pneumolegs 1 1 1 3 1 2
Rehabilitadors 1 1 1 3
Fisioterapeutes 1 5
Logopedes 1 1 1
Otorinolaringolegs 1 1 1
Terapeuta 1
ocupacional
Psicolegs 1 2 1
Endo'cr'lno.legs o 1 1 1 1 1
Nutricionistes
Infermera gestora 1 1 1 1 1
de casos
Farmacéutics 2 1 1 1 1 1
Treballador social 1 1 1
Equips especifics UMP ucp Equip Equip
de cures Hospital  Hospital Joan ESHAP de Cures de Cures
pal-liatives General March Pal:liatives * Pal:liatives*
Altres Neurofisiolegs:2 " Medicina
(especificau-los) Administratius: 1 interna: 1

UMP: unitat de medicina pal-liativa, UCP: unitat de cures pal-liatives, ESHAP: equip de suport hospitalari
d’atenci6 pal-liativa

*: Equip mixt d'atencié hospitalaria i domiciliaria

**: Persones residents a Mallorca també poden ser ateses per unitats de cures pal-liatives de ['hospital Sant Joan
de Déu

Font: Serveis de neurologia de la CAIB

2.6.2. Centres, serveis i unitats de referéncia del Sistema Nacional de Salut (CSUR)

Els CSUR es constitueixen l'any 2006 mitjancant el Reial decret 1302/2006, de
10 de novembre, pel qual s’estableixen les bases del procediment per a la de-
signacié i acreditacié dels centres, serveis i unitats de referéncia del Sistema
Nacional de Salut®.
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Aquest Reial decret estableix les definicions segiients:

« Centre de referéncia: centre sanitari que dedica fonamentalment la seva activitat
a l'atencié de determinades patologies o grups de patologies que compleixin una
o diverses de les caracteristiques que estableix el Reial decret.

« Servei o unitat de referéncia: servei o unitat d'un centre o servei sanitari que es
dedica a la realitzacié d’una técnica, tecnologia o procediment, o a l'atencié de
determinades patologies o grups de patologies que compleixin una o diverses
de les caracteristiques que estableix el Reial decret 1302/2006, tot i que, a més
a més, aquest servei o unitat atengui altres patologies per a les quals no seria
considerat de referéncia.

A més, estableix que els CSUR del Sistema Nacional de Salut han de fer el segiient:

« Donar cobertura a tot el territori nacional i atendre tots els pacients en igualtat
de condicions independentment del lloc de residéncia.

* Proporcionar atencié en equip multidisciplinari: assisténcia sanitaria, suport per
a confirmacid diagnostica, definir estrategies terapéutiques i de seguiment, i ac-
tuar de consultor per a les unitats cliniques que atenen habitualment aquests
pacients.

« Garantir la continuitat en l'atencié entre etapes de la vida del pacient (infant—
adult) i entre nivells assistencials.

+ Avaluar els resultats.

« Fer formacié a altres professionals.

Qualsevol servei o unitat que es proposi per ser CSUR ha de comptar amb ['auto-
ritzacié sanitaria de funcionament i l'informe favorable de la comunitat autdonoma
on esta situat.

Actualment els CSUR designats en el nostre pais per a l'atencié de les persones
amb ELA sén 7 i reben el nom de centres, serveis i unitats de referéncia de malalties
neuromuscular rares. Els CSUR de malalties neuromusculars rares en funcionament
actualment es detallen en la taula 13.
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TAULA 13. Centres, serveis i unitats de malalties neuromusculars rares

Centre Comunitat autonoma Data Resolucié
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau (adults) Catalunya 30/4/16
Hospital de Sant Joan de Déu (infants) Catalunya 30/4/16
Hospital U. Vall d'Hebron (adults i infants) Catalunya 30/4/16
Hospital U. i Politécnic La Fe (adults i infants) C.Valenciana 30/4/16
Complex Hospitalari Regional Verge del Rocio (adults) Andalusia 30/4/16
Hospital U. 12 d'Octubre (adults) Madrid 29/5/18
Hospital U. de Bellvitge (adults) Catalunya 15/12/18

Font: Ministeri de Sanitat, Consum i Benestar Social

2.7. NECESSITATS NO SANITARIES EN EL PACIENT AMB ELA

Després d’haver detallat els recursos sanitaris, s'identifiquen altres necessitats en
el pacient amb ELA que, encara que ens hi puguem referir com a no sanitaries,
queden totalment interrelacionades amb els aspectes assistencials. Se n’exposen
algunes a continuacid.

L'Estratégia Nacional de Malalties Neurodegeneratives (END) és la primera en la
qual s’asseuen en una mateixa taula representants intersectorials de les arees sani-
taries i socials' per acordar les bases d'un model d’intervenci6 integral que atén no
només les necessitats biomédiques de malalties d’aquest tipus, siné també les re-
percussions psicologiques i les implicacions socials sobre el pacient i el seu entorn.

L'abordatge social en 'ELA s’hauria de fer el més aviat possible després de diag-
nosticar-la. Coneéixer les necessitats de la unitat familiar per afrontar els reptes de
la malaltia permet sol-licitar i prioritzar les ajudes externes que puguin necessitar,
millora la coordinacid entre tots els recursos, i pot prevenir el deteriorament social
i mantenir al maxim la qualitat de vida de tots els membres™-.

Una altra eina fonamental per al suport i l'assessorament de la persona afectada i
els seus cuidadors és la promocid de la seva participacio social a través del contacte
amb el moviment associatiu. Les associacions de pacients i familiars coneixen molt
bé els recursos disponibles, detecten les limitacions i les necessitats de millora, els
assessoren i donen suport en les decisions que han de prendre en cada fase i sén
un suport emocional decisiu. Algunes associacions, com ara |'Associacié Espanyola
d’ELA?", poden tenir fins i tot els seus propis recursos i serveis.
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Un aspecte molt important per a la qualitat de vida del pacient és tot alld que per-
met perllongar la seva autonomia i la seva capacitat de comunicacid. | aquesta és
una necessitat que sobrepassa en moltes ocasions la cobertura assistencial que es
pot oferir en els serveis de rehabilitacid, i és a carrec de les families o les associaci-
ons. Hi ha una gran varietat de productes de suport per mantenir la funcionalitat en
les activitats de la vida diaria?*%, pero volem fer un émfasi especial als que millo-
ren la comunicacié. En 'ELA pot arribar el moment en qué el pacient experimenta
problemes greus per parlar o per escriure. En els darrers anys s'han desenvolupat
dispositius tecnologics per a aquesta situacio, que van des d’amplificadors de veu o
altaveus Bluetooth fins a aplicacions a través de teléfons mobils, tauletes tactils o
ordinadors. Per a fases més avancades fins i tot hi ha tecnologies per comunicar-se
usant els moviments del cap o la mirada. La comunicacié és vital, fins i tot quan hi
ha dificultats per fer-ho, i, mentre no concorri una afectacié cognitiva greu o abans
que aparegui, és la manera d’assegurar que els pacients expressin les seves neces-
sitats, sentiments i decisions.

Aixo enllaca finalment amb altres necessitats que hem de garantir a aquests pa-
cients, les relacionades amb aspectes étics i juridics, que s'inicien amb el respecte
al seu dret a ser informats o no, i afecta la comunicacié del diagnostic i pronostic
de la seva malaltia. En realitat, tractar un pacient amb ELA és un procés en el qual
cal considerar les seves preferéncies, valors i creences en tot allo que es refereix al
consentiment informat i la planificacié de decisions. Decisions que s’han d’'abordar
sobre aspectes com ara l'alimentacio per sonda i la ventilacié mecanica, o, arribat
el moment, adequar el pla terapéutic i aplicar sedacié pal-liativa. A més, els profes-
sionals implicats haurien d'informar que en la nostra comunitat autonoma hi ha un
registre de voluntats vitals anticipades. | en tots aquests aspectes sempre cal tenir
en consideracid l'estat cognitiu del pacient i la seva capacitat mental’, i valorar en
els casos amb demencia greu la possibilitat d’'una incapacitat legal i la identificaci6
d’un representant o tutor™.
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3. MISSIO, VISIO | VALORS
DE UESTRATEGIA D'ELA
DE LES ILLES BALEARS

La rad de ser d’aquesta Estratégia, 'objectiu que l'inspira i els valors que la susten-
ten es descriuen seguidament:

3.1. MISSIO: oferir una atencié assistencial de qualitat a les persones amb ELA al

llarg de tot el procés de la malaltia en el sistema sanitari public de les Illes Balears.

3.2. VISIO: aconseguir que la identificacié de la malaltia es faci al més aviat pos-

sible per iniciar de manera precog l'abordatge multidisciplinari i el seguiment de
l'evolucid, seguint estandards de qualitat assistencial que permetin millorar la qua-
litat de vida de les persones afectades amb ELA i els seus familiars.

3.3. VALORS:

Accessibilitat: que les persones amb ELA siguin ateses en les mateixes condici-
ons, independentment del lloc de residéncia.

Equitat: que la distribucié dels recursos es faci amb relacié a les necessitats de
les persones afectades per ELA i les seves families.

Atenci6 integral: que |'atencid a les seves cures tengui un enfocament biologic,
psicologic i social.

Atencié integrada: que els diferents professionals implicats en els diversos ni-
vells assistencials en l'atencié a les persones amb ELA promoguin la comuni-
cacid, la col-laboracié i la coordinacié entre ells, per poder oferir les cures de
qualitat basades en |'evidéncia cientifica.

Respecte a l'autonomia: de manera que les persones afectades per I'ELA for-
min part en tot el procés de presa de decisions sobre la seva malaltia.

Professionalitat: del personal sanitari que atén les persones que pateixen ELA,
que esta implicat a actualitzar els seus coneixements i a mantenir una formacié
continuada respecte d'aquesta malaltia, aixi com a gestionar de manera respon-
sable els recursos.
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4. FORMULACIO
ESTRATEGICA

Aquest document, l'Estratégia d’ELA de les Illes Balears, aborda els aspectes que
s’han de millorar o dur a terme en relacié amb l'atencié de les persones amb ELA
a la comunitat autonoma de les Illes Balears durant els proxims cinc anys. S'hi han
definit una serie d'arees estratégiques en l'assisténcia a aquests pacients i s’han
plantejat els objectius fonamentals que s’han d’aconseguir en cadascuna de les
arees per optimitzar l'assisténcia i les cures que reben aquestes persones i el seu
entorn, i adaptar-los a unes necessitats que sén canviants en cada cas i en cada fase
de la malaltia. A més, s’han definit les accions concretes fonamentals que s’han de
dur a terme per aconseguir cadascun dels objectius proposats.

L'esquema de la formulacié estratégica de |'Estratégia s’estructura en la figura 3.

FIGURA 3. Formulacié estratégica de 'Estratégia d'ELA

AIE. 7 Arees estratégiques

\—'OE. 19 Objectius especifics
\—'AC. 93 Accions concretes

De les 7 arees estrategiques definides, les 3 primeres es refereixen a les fases fo-
namentals de l'evolucié de la malaltia, mentre que les altres 4 aborden aspectes
transversals que intervenen, per tant, en totes les fases de la malaltia.
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Arees
estratégicas (AE)

AE1. Fase
prediagnostica

AE2. Fase
diagnostica

i d'atencié
eminentment

hospitalaria

AE3. Fase avancada

AE4. Protocols

AES5. Sistemes
d'informacio

AE6. Formacio

divulgacié
d'informacio

:::r,; Objetius estratéégics (OE)
2 | OE1.Identificar els signes i simptomes de la malaltia d'ELA
7 | OE2. Garantir diagnostic precog de la malaltia
7 OE3. Establir els equips multidisciplinaris d'ELA com a nucli de
l'atenci6 de les persones amb ELA
OE4. Dissenyar un pla de rehabilitacié individualitzat i
10 | multidisciplinari d'inici precog a totes les persones amb ELA,
que s'adapti a les seves necessitats, expectatives i preferéncies
5 | OE5. Mantenir un bon estat nutricional de les persones amb ELA
6 OE®6. Proporcionar a les persones amb ELA els recursos socials
necessaris de forma coordinada amb l'atencié sanitaria
5 OE7. Dotar els serveis de pneumologia dels recursos necessaris
per a l'atencié adequada de les persones amb ELA
7 OE8. Proporcionar a les persones amb ELA i les seves families
suport psicologic adequat en cada una de les fases de la malaltia
10 OE9. Fomentar la coordinaci6 entre els diferents professionals i
ambits implicats en l'atenci6 de la persona amb ELA
> OE10. Oferir atencié domiciliaria de qualitat i adaptada a les
necessitats de les persones amb ELA
3 OE11. Fomentar que els professionals coneguin i informin els
pacients del seu dret a la participacio en la presa de decisions
OE12. Proporcionar atencié pal-liativa a la persona amb ELA
8 | com a part fonamental de la seva atencié des del diagnostic
de la malaltia
8 OE13. Consensuar diferents protocols i recomanacions per a
l'atenci6 dels pacients amb ELA a la CAIB.
OE14. Establir la historia clinica electronica integrada en tota
0 | la xarxa assistencial i que sigui accessible en tots els centres
sanitaris i en els serveis socials publics
OE15. Elaborar un pla de cures integral, individualitzat i
1 | integrat en la historia clinica electronica accessible a tots els
professionals implicats
OE16. Implementar les aplicacions o programes informatics
6 | necessaris per oferir una atencié coordinada i de qualitat als
pacients amb ELA
4 OE17. Garantir la formacié i capacitacié adequades de tots els
professionals implicats en l'atencié de les persones amb ELA
OE18. Apoderar el pacient i les persones cuidadores a través
2 | de la formacié i informacié sobre el maneig de la malaltia i les
seves cures
2 | OE19. Fomentar la investigacio sobre ELA

* Nombre d'Accions Estratégiques (AE) per a cada Objectiu Estratégic (OE)
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AE1. FASE PREDIAGNOSTICA

OE1. lIdentificar els signes i simptomes de la malaltia d'ELA

AC.1.

AC.2.

Identificar els signes i simptomes de sospita clinica d’'ELA que es defi-
neixen com a criteris suficients per derivar el pacient a la consulta de
neurologia de manera rapida.

Garantir 'equitat d’'accés a la primera consulta de neurologia, inde-
pendentment del lloc de residéncia.

AE2. FASE DIAGNOSTICA | D’ATENCIO EMINENTMENT HOSPITALARIA

OE2. Garantir un diagnostic precog de la malaltia

AC.3.

AC.A4.

AC.S.

AC.6.

AC.7.

AC.8.

AC.9.

Establir un circuit de derivacié des d’atencid primaria (AP) a atencié
hospitalaria (AH) per a pacients amb sospita diagnostica d’ELA.
Garantir un temps maxim per a la primera consulta preferent de neu-
rologia, en compliment de la normativa vigent?+2>.

Garantir que 'avaluacié neurologica clinica i electrodiagnostica dels
pacients derivats per alta sospita d'ELA es faci seguint les vies d’actu-
acioé dissenyades a aquest efecte.

Definir els centres de referencia o amb experiéncia en la malaltia i
en l'estudi electromiografic (EMG) que permetin assegurar la major
certesa diagnostica.

Dur a terme les altres exploracions complementaries que pertoquin
(fonamentalment la ressonancia magnética) després de la valoracié
neurologica inicial al més aviat possible una vegada indicades.
Informar el pacient de la sospita diagnostica i dels objectius de les
proves que es faran.

Evitar la realitzacié de proves i exploracions complementaries inne-
cessaries o repetides.

OE3. Establir els equips multidisciplinaris d'ELA com a nucli de 'atencié de les
persones amb ELA

AC.10. Afavorir 'organitzacié d'UHMELA i assegurar-hi professionals de les

arees de neurologia, pneumologia, otorrinolaringologia (foniatria), nu-
tricio, rehabilitacié (incloent-hi fisioterapia, logopédia i terapia ocu-
pacional), treball social, infermeres gestores de casos, psicologia clini-
ca i farmacia clinica, amb la dotacié necessaria que garanteixi el bon
funcionament de la unitat, el manteniment de l'activitat normal de la
unitat durant el periode vacacional i la cobertura del temps dedicat a
formacié continuada dels professionals que la integren.
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AC.11.

AC.12.

AC.13.

AC.14.

AC.15.

AC.16.

Estratégia ELA de les llles Balears

Incrementar el nombre de professionals sanitaris (facultatius i no fa-
cultatius) dedicats a l'atencié del pacient amb ELA i els seus familiars
i cuidadors, especialment en el cas dels hospitals que no tenguin uni-
tats multidisciplinaries o que manquin de determinats professionals.
S’han detectat necessitats concretes de logopédia, psicologia clinica,
infermeres gestores de casos i treball social.

Assegurar la continuitat assistencial facilitant 'atencié per part d'un
mateix equip durant tot el procés.

Dotar les UHMELA dels recursos materials que facilitin la feina en
equip com a espais de consulta proxims fisicament i adequadament
equipats, i d'una sala de reunié.

Oferir eines per afavorir I'atenci6 a consultes i dubtes (correu electro-
nic, teléfon de contacte...) que els pacients i els seus familiars puguin
utilitzar com a via de contacte amb els equips multidisciplinaris.
Disposar d’un canal de comunicacié (teléfon, interconsultes per via
telematica i persona de contacte) entre professionals de 'UHMELA,
AP i atenci6 pal-liativa, de manera que es pugui compartir informacié,
comentar l'evolucié i consultar problemes o dubtes que sorgeixin du-
rant el procés.

Establir que les unitats o els equips de cures pal-liatives formin part
dels equips multidisciplinaris d'ELA o s’hi coordinin.

OE4. Dissenyar un pla de rehabilitacié (RHB) individualitzat i multidisciplinari
d'inici precog a totes les persones amb ELA que s’adapti a les seves neces-
sitats, expectatives i preferéncies

AC.17.
AC.18.

AC.19.

AC.20.

AC.21.

AC.22.

AC.23.

Iniciar el tractament rehabilitador des del moment del diagnostic d’ELA.
Crear equips de rehabilitacié multidisciplinaris que comptin amb met-
ge rehabilitador, fisioterapeuta (per treballar I'aparell locomotor i res-
piratori), terapeuta ocupacional i logopeda (per treballar la parla i la
deglucid).

Establir el metge rehabilitador com el coordinador de la resta de pro-
fessionals de l'equip rehabilitador.

Elaborar el pla de rehabilitacié i orientar-lo a la millora de la funci-
onalitat o 'augment del confort del pacient en funcié de la situacié
clinica i les expectatives i preferéncies del pacient i la familia.
Explicar a la persona amb ELA i a la familia quin tractament rehabilita-
dor es pot oferir i quins sén els objectius reals que es poden aconseguir.
Revisar peridodicament el pla de tractament i adaptar-lo a les necessi-
tats canviants que es produeixin.

Incloure com a part del tractament rehabilitador la valoracié i adapta-
cié de l'entorn domiciliari.
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AC.24. Oferir el tractament rehabilitador en el domicili quan sigui necessari.

AC.25. Incloure en el cataleg de prestacions ortoprotétiques del SNS els
dispositius i les ajudes técniques necessaries per oferir una atencié
adequada a les necessitats de la persona amb ELA, incloent-hi els sis-
temes de comunicacié alternativa“.

AC.26. Crear un banc de material de suport de préstec dels productes que no
es preveuen en el cataleg ortoprotétice.

OE5. Mantenir un bon estat nutricional de les persones amb ELA

AC.27. Dedicar un espai i temps especifics per a la consulta de nutricid, en
queé s’ha de fer una valoraci6 i el seguiment de l'estat nutricional, la
composicié corporal, el pes i els simptomes de disfagia des del mo-
ment del diagnostic.

AC.28. Proporcionar un telefon de contacte per notificar 'aparicié de nous
simptomes relacionats amb l'alimentacié nutricié en el moment que
apareguin.

AC.29. Mantenir la via oral mentre sigui possible i indicar la col-locacié de
gastrostomia percutania o endoscopica en el moment adequat.

AC.30. Dotar les UHMELA d'una bascula per poder pesar els pacients en cadi-
ra de rodes i una bioimpedancia multifreqiiencia.

AC.31. Oferir consell dietétic i/o suport nutricional adequat en cas que es rebut-
gi la col-locacié de gastrostomia per mantenir una bona qualitat de vida.

AC.32. Donar suport a la nutricié des del Programa d'Atencié Domiciliaria.
L'EAP ha de conéixer les técniques i desenvolupar habilitats per asse-
gurar una bona nutricié en el domicili.

OE6. Proporcionar a les persones amb ELA els recursos socials necessaris de
manera coordinada amb ['atenci6 sanitaria

AC.33. Incorporar al pla de cures integral individualitzat el diagnostic social i
el pla d'intervencid social proposat (PIA -programa individual d'aten-
Ci6-), consensuat amb el pacient i la familia.

AC.34. Establir mecanismes de coordinacid estreta entre el treballador social
sanitari que fa seguiment del pacient i el treballador social referent
del pacient.

¢ Abecedaris, pictogrames, instruments que reconeixen la veu, moviment d'ulls i altres dispositius.

d Llei 16/2003, de 28 de maig, de cohesié i qualitat del Sistema Nacional de Salut: “La cartera de serveis
del Sistema Nacional de Salut s’ha d’aprovar per reial decret, amb l'informe previ favorable de Consell
Interterritorial del Sistema Nacional de Salut. Les noves técniques, tecnologies o procediments s’han
de sotmetre a una avaluacié previa abans d'incorporar-los a la cartera de serveis per al financament
public. L'actualitzacié de la cartera de serveis s’ha d’aprovar per ordre del Ministeri de Sanitat i Con-
sum, també amb l'informe previ del Consell Interterritorial”.
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AC.35. Adaptar el conveni de col-laboracié entre la Conselleria de Salut i les
diferents administracions que tenen competéncies en matéria de ser-
veis socials (vegeu annex 4), amb l'objectiu de garantir una atencié
integral a les persones que pateixen ELA i adequar-la a les caracteris-
tiques de la malaltia, especialment per la seva naturalesa progressiva
i les seves necessitats canviants en un breu espai de temps.

AC.36. Crear un canal de comunicacié directe i agil que condueixi a millorar
els terminis dels diferents tramits administratius del procediment de
dependencia de la CAIB en persones diagnosticades d'ELA.

AC.37. En matéria de discapacitat, aconseguir que els pacients diagnosticats
d’ELA tenguin un accés per via preferent o exprés per a la valoracié
i qualificacié de les situacions de discapacitat, i determinar, si escau,
un grau de discapacitat no inferior al 33%. De forma similar, aplicar
aquest circuit agil en les revaloracions necessaries.

AC.38. En provisié de recursos, que els pacients diagnosticats d'ELA puguin
accedir de forma precog i efectiva als recursos i a les prestacions, tant
si provenen dels consells insulars com dels ajuntaments.

OE7. Dotar els serveis de pneumologia dels recursos necessaris per a l'atencié
adequada de les persones amb ELA

AC.39. Dotar els serveis de pneumologia de proves de funcid respiratoria que
sén fonamentals per a una valoracié del pronostic de 'ELA i per a la
indicaci de ventilacié mecanica no invasiva (VMNI), com ara el “Sniff
test” i el "Cough peak flow".

AC.40. En els hospitals amb UHMELA destinar un espai adequat per iniciar la
VMNI de forma ambulatoria i dotar-lo amb sistemes de monitoratge
i la tecnologia necessaria:

- Capnografia transcutania.
+VMNI amb monitoratge per bandes.
+ Telemonitoratge des de ['hospital dels sistemes de VMNI domiciliaris.

OE8. Proporcionar a les persones amb ELA i a les seves families suport psicolo-
gic adequat en cada una de les fases de la malaltia

AC.41. Proporcionar la valoracié psicologica a les persones amb ELA i les se-
ves families en el moment del diagnostic per part d’un psicoleg clinic.
Aquesta valoracié ha d'incloure la simptomatologia emocional, cog-
nitiva i de conducta, del dolor i de la resta de problemes del pacient.
La valoracié s’ha d’ampliar també a la familia, centrada en els seus
recursos i necessitats.
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AC.42.

AC.43.

AC.44.

AC.45.

AC.46.

AC.47.

Estratégia ELA de les llles Balears

Fer una valoracié especial al cuidador principal des d’una perspectiva
psicoeducativa i de suport, encara que també, si es considera oportd,
des d'un abordatge més psicoterapéutic.

Fer un seguiment i una revaluacié de forma periddica per adaptar
['atenci6 a les necessitats que es detectin.

Dur a terme la preparacié psicologica del pacient i la seva familia per
afrontar el final de la malaltia i registrar aquesta preparacié en el pla
de cures integral del pacient.

Oferir atenci6 psicologica al dol a les persones properes que patei-
xen ELA, i parar un esment especial a la deteccié i prevencié del dol
complicat.

Assegurar |'equitat en la dotacid de recursos psicologics dedicats als
pacients amb ELA i l'accés a aquests recursos independentment de
['area o sector sanitari del pacient.

Fomentar 'acompanyament i el suport de les associacions de pacients.

OE9. Fomentar la coordinacié entre els diferents professionals i ambits impli-
cats en l'atencié a la persona amb ELA

AC.48.

AC.49.

AC.50.

AC.51.

AC.52.

AC.53.

AC.54.

Optimitzar la coordinacié entre AP, AH i els recursos especifics de cu-
res pal-liatives perqué la persona amb ELA pugui estar en el seu domi-
cili el maxim de temps possible.

Mantenir la continuitat assistencial i la coordinacié entre els professi-
onals implicats per mitja de la infermera gestora de casos.

Habilitar un sistema d’interconsulta telematica entre qualsevol mem-
bre de 'EAP i la infermera gestora de casos (IGC) hospitalaria relacio-
nada amb el servei de neurologia o amb ['UHMELA.

Concentrar les visites amb els especialistes hospitalaris i la recollida
de medicaci6 de dispensaci6 hospitalaria (Riluzole®) en un mateix dia,
especialment en els hospitals que no compten amb UHMELA.
Possibilitar que les consultes dels diversos professionals implicats en
l'atencid a 'ELA que no tenen UMHELA estiguin fisicament proximes
i dotar-les dels mitjans materials adequats.

Fomentar la coordinacié de les UHMELA/equips multidisciplinaris
amb altres professionals i institucions implicats, com ara associacions
de pacients, centres de rehabilitacié no dependents del sistema public
o equips de rehabilitacié domiciliaria.

Assegurar una atencié domiciliaria des dels equips d'atencié primaria
(EAP) accessible, resolutiva i coordinada amb l'equip de suport d’aten-
ci6 domiciliaria (ESAD) i les UHMELA, que permeti a la persona amb
ELA romandre la major part del temps en el seu domicili amb garanti-
es de confort i seguretat.
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AC.55. Agilitzar la derivacié dels pacients ingressats en un hospital d'aguts i
que es troben en fases avancades de la malaltia a un hospital sociosa-
nitari amb unitat de cures pal-liatives.

AC.56. Establir que la derivacié dels malalts amb ELA en fase avancada es faci
de manera preferent a les unitats de cures pal-liatives dels hospitals
publics.

AC.57. Col:laborar amb les associacions de pacients i familiars amb ELA.

OE10. Oferir atencié domiciliaria de qualitat i adaptada a les necessitats de les
persones amb ELA

AC.58. Revisar els recursos d’atencid, tractament i seguiment en el domicili,
tenint present l'edat mitjana dels pacients amb aquesta patologia i la
rapidesa i el grau de dependéncia que aconsegueixen durant el curs de
la malaltia. En definitiva, fer propostes per millorar aquests recursos,
adequar-los a les necessitats i, si és necessari, incrementar-los.

AC.59. Programar visites de seguiment a domicili per part de la infermera
gestora de casos i I'equip d’AP de referéncia del pacient.

OE11. Fomentar que els professionals coneguin i informin els pacients del seu
dret a la participacié en la presa de decisions

AC.60. Donar a conéixer el que significa el document de voluntats anticipa-
des i facilitar-ne la realitzacio.

AC.67. Respectar les decisions del pacient i la seva familia, i proporcionar el
temps necessari per prendre-les.

AC.62. Establir una relacié d'ajuda adequada amb els professionals en la fase
d’acollida a la persona que pateix ELA i els seus cuidadors.

AE3. FASE AVANCADA

OE12. Proporcionar atencid pal-liativa a la persona amb ELA com a part fona-
mental de la seva atencié des del diagnostic de la malaltia

AC.63. Implementar la valoracié i atencié de la persona amb ELA i la seva
familia des del punt de vista pal:liatiu de forma precog, paral-lelament
als tractaments simptomatics que intenten prolongar la supervivén-
cia, per part de programes i/o unitat de cures pal-liatives (UCP) espe-
cialitzades, ben coordinades amb els altres centres hospitalaris que
hagin atés i diagnosticat el pacient.

AC.64. Disposar d’accés en el domicili als recursos especialitzats en pal-liatius
les 24 hores del dia.
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AC.65.

AC.66.

AC.67.

AC.68.

AC.69.

AC.70.

Estratégia ELA de les llles Balears

Prioritzar l'atencid, bé per part de l'equip d’AP o bé l'ESAD (o altres
recursos especifics pal-liatius), o en col-laboracié entre tots dos, i en el
domicili en els estadis avangats de la malaltia si aixi ho vol el pacient.
Donar accés a l'hospitalitzacié domiciliaria en les arees de salut que
ho tenguin establert aixi.

Orientar el tractament rehabilitador en les fases més avancades de la
malaltia a proporcionar confort, disminuir el dolor o altres complicacions.
Instaurar equips de rehabilitacié a domicili.

Elaborar un pla de decisions anticipades, sempre que el pacient hi es-
tigui d’acord, que inclogui la sedacié pal-liativa si els simptomes sén
refractaris.

Proporcionar al pacient i a la familia una figura de referéncia que els
acompanyi en aquesta fase.

AE4. PROTOCOLS

OE13. Consensuar diferents protocols i recomanacions per a l'atencié dels paci-
ents amb ELA a la CAIB

AC.71.

AC.72.

AC.73.

AC.74.

AC.75.

AC.76.

AC.77.
AC.78.

Establir els protocols necessaris per atendre les persones que pateixen
ELA (vegeu l'annex I).

Crear un protocol per a la realitzacié de la gastrostomia percutania
per via endoscopica a persones amb ELA (vegeu l'annex Il).

Fer un protocol de modalitats de tractament rehabilitador en I'ELA
(vegeu l'annex Il).

Adaptar els convenis de les administracions en matéria de serveis so-
cials a les persones que pateixen ELA (vegeu l'annex IV).

Constituir un protocol de reconeixement i revaloracié exprés de la
discapacitat (vegeu l'annex V).

Definir el paper de les infermeres gestores de casos en l'atencié de les
persones amb ELA (vegeu l'annex VI)

Recomanacions de l'area de psicologia clinica (vegeu l'annex VII).
Elaborar un fullet informatiu per lliurar a les persones amb ELA en el
qual s’especifiquin, en funcié de les fases de la malaltia, els recursos que
hi a la comunitat autonoma, aixi com pagines web segures en qué po-
den consultar informacié que els inicii en el coneixement de la malaltia.

AES5. SISTEMES D'INFORMACIO

OE14. Establir la historia clinica electronica integrada en tota la xarxa assis-
tencial i que sigui accessible en tots els centres sanitaris i en els serveis
socials publics
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OE15. Elaborar un pla de cures integral, individualitzat i integrat en la historia
clinica electronica accessible a tots els professionals implicats

AC.79. Incloure en el pla de cures la planificacié de les cures i els recursos
necessaris, les voluntats del pacient i la informacié que té en relacié
amb la seva malaltia (diagnostic, pronostic, alternatives terapéuti-
ques, etc.) i la que el pacient vol rebre. Actualitzar permanentment en
la historia clinica tota aquesta informaci6 en funcid dels canvis que es
produeixin.

OE16. Implementar les aplicacions o programes informatics necessaris per oferir
una atencié coordinada i de qualitat als pacients amb ELA

AC.80. Integrar el document consensuat o el protocol per atendre les persones
que pateixen ELA en |'apartat de la historia clinica que es determini.

AC.81. Activar les alarmes de pacient cronic complex (PCC) i de pacient cro-
nic avancat (PCA) de la historia clinica electronica com a eina de tra-
cabilitat per part dels serveis hospitalaris.

AC.82. Usar els codis CIM-10 en la historia clinica electronica per identificar
correctament els pacients diagnosticats d’ELA.

AC.83. Establir l'Us de classificacions estandarditzades de gravetat de la ma-
laltia, de manera que permetin saber en quina situacio clinica es troba
el pacient en cada moment.

AC.84. Implementar en la historia clinica electronica una aplicacié que pro-
porcioni a la IGC la llista actualitzada de les persones amb ELA de la
seva area de competéncia.

AC.85. Disposar d'un registre d'ELA de la CAIB.

AE6. FORMACIO | DIVULGACIO D’'INFORMACIO

OE17. Garantir la formacié i capacitacié adequades de tots els professionals
implicats en l'atencid a les persones amb ELA

AC.86. Assegurar la formacié adequada dels professionals que formen part
de les UHMELA.

AC.87. Dur a terme sessions cliniques periodiques entre nivells assistencials
dins els diferents equips (AP, UHMELA, neurologia, IGC, pal-liatius...).

AC.88. Oferir formaci6 a tots els professionals implicats en l'atencid als paci-
ents amb ELA. En aquest sentit, s’han detectat les necessitats forma-
tives especifiques seglients:
- formacié general sobre la malaltia i les seves fases
- simptomes de sospita diagnostica
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- divulgacié del protocol d’ELA de les Illes Balears

- habilitats i actituds de comunicacié i escolta activa
- maneig de dispositius

- pla de voluntats anticipades

AC.89.Implicar els psicolegs clinics en la formacié als professionals sobre ha-
bilitats i actituds de comunicacié i d’escolta activa, recursos per donar
informacié dins un procés gradual, planificar de manera anticipada les
decisions i potenciar 'autonomia dels pacients i de les families.

OE18. Apoderar el pacient i les persones cuidadores a través de la formaci6 i
informacié sobre el maneig de la malaltia i les seves cures

AC.90. Oferir informacié i formaci6 als pacients i a les seves families sobre:
* recursos socials i de dependéncia
- cures i maneig de dispositius
- pla de voluntats anticipades
+ contacte amb associacions de pacients i altres xarxes de suport
AC.91. Implicar les infermeres gestores de casos en la formacié dels pacients
i familiars sobre el maneig de les cures basiques i especials durant
l'ingrés o en la consulta.

AE7.INVESTIGACIO
OE19. Fomentar la investigacié sobre 'ELA
AC.92. Afavorir la recerca clinica i basica fomentant la col-laboracié entre cen-
tres hospitalaris, aixi com el contacte amb els grups de recerca exis-
tents tant a la Universitat Illes Balears (UIB) com en altres centres de

recerca com ara l'Institut d'Investigacié Sanitaria Illes Balears (IdISBa).
AC.93. Participar en assajos clinics i treball en xarxa amb altres comunitats.
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5. IMPACTE PRESSUPOSTARI

En aquest capitol es recullen accions proposades en 'Estratégia que podrien gene-
rar aquest impacte.

S’han agrupat en grups tematics, identificades en l'Estratégia segons afectin recur-
sos humans, infraestructures i material. També s’hi indica el nimero d’accié perqué
es pugui identificar en el document.

RECURSOS HUMANS

Decidir les dotacions de recursos humans (RH) és competéncia del Servei de Salut
de les Illes Balears. Les adaptacions i els increments de plantilles en cas necessari
s’han d’abordar en el conjunt d'accions en matéria d'RH que estableixi el Servei de
Salut. En l'Estratégia d’ELA de les llles Balears s’han identificat les accions segiients
que impliquen impacte en aquesta matéria i que requeriran una analisi per part
del Servei de Salut.

Accié 10. Afavorir l'organitzacié d'UHMELA i assegurar-hi professionals de les
arees de neurologia, pneumologia, otorrinolaringologia (foniatria),
nutricid, rehabilitacié (incloent-hi fisioterapia, logopédia i terapia
ocupacional), treball social, infermeres gestores de casos, psicologia
clinica i farmacia clinica, amb la dotacié necessaria que garanteixi el
bon funcionament de la unitat, el manteniment de l'activitat normal
de la unitat durant el periode vacacional i la cobertura del temps
dedicat a formacié continuada dels professionals que la integren.

Accié 11. Incrementar el nombre de professionals sanitaris (facultatius i no fa-
cultatius) dedicats a l'atenci6 del pacient amb ELA i els seus familiars
i cuidadors, especialment en el cas dels hospitals que no tenguin uni-
tats multidisciplinaries o que manquin de determinats professionals.
S’han detectat necessitats concretes de logopédia, psicologia clinica,
infermeres gestores de casos i treball social.

Accio 19. Establir el metge rehabilitador com el coordinador de la resta de pro-
fessionals de l'equip rehabilitador.

INFRAESTRUCTURA
Accid 13. Dotar les UHMELA dels recursos materials que facilitin la feina en
equip com a espais de consulta proxims fisicament i adequadament
equipats, i d'una sala de reunié.
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MATERIAL
Accié 26.

Accié 30.

Accio 38.

Accié 40.

Accié 78.

Estratégia ELA de les llles Balears

Crear un banc de material de suport de préstec dels productes que no
es preveuen en el cataleg ortoprotétic.

Dotar les UHMELA d’'una bascula per poder pesar els pacients en ca-
dira de rodes i una bioimpedancia multifreqiiéncia.

En provisié de recursos, que els pacients diagnosticats d’ELA puguin
accedir de forma precog i efectiva als recursos i a les prestacions, tant
si provenen dels consells insulars com dels ajuntaments.

En els hospitals amb UHMELA destinar un espai adequat per iniciar la
VMNI de forma ambulatoria i dotar-lo amb sistemes de monitoratge
i la tecnologia necessaria:

- Capnografia transcutania.

+VMNI amb monitoratge per bandes.

+ Telemonitoratge des de ['hospital dels sistemes de VMNI domiciliaria.
Elaborar un fullet informatiu per lliurar a les persones amb ELA en el
qual s’especifiquin, en funcié de les fases de la malaltia, els recursos que
hi a la comunitat autdbnoma, aixi com pagines web segures en que po-
den consultar informacié que els inicii en el coneixement de la malaltia
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0. CRONOGRAMA
DE TREBALL 2018-2019

AGOST 2018
SETEMBRE 2018
OCTUBRE 2018
NOVEMBRE 2018
DESEMBRE 2018
FEBRER 2019
JUNY 2019

2N SEMESTRE 2019

-]
0 -
— o
(=] N
N —
> o
r4 =0
2 =2
= =

ACTIVITATS

Enviar carta per formar

part del grup d'ELA 3
Convocatoria reunié 12
grup de treball

Reunié del grup de 26

treball ELA

Treball en linia dels
subgrups i lliurament
de les aportacions a
planificacié sanitaria

15

Presentacié de
l'esborrany als 23 10
coordinadors dels grups

Mostrar esborrany als

grups per a aportacions z 10

Reunié del grup de

treball ELA 19

=y
H

Presentacié de
'Estratégia
d'ELA CAIB

Jornada presentacié
Estratégia d' ELA

Programa de formacié

2n semestre

2019

Avaluacié i seguiment
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/. PROPOSTA D’INDICADORS

INDICADOR TIPUS FREQUENCIA ESTANDARD

Temps mitja de derivaci6 dels pacients amb
sospita d'ELA, des d'atencié primaria a primera Procés Anual <30 dies
consulta preferent de neurologia

Directori de recursos sanitaris amb la

seva cartera de Serveis: Nombre d'unitats

hospitalaries multidisciplinaries d'ELA en la Estructura Anual
CAIB, nombre de consultes monografiques,

centres de RHB, unitats de cures pal-liatives

Num. d'hospitals amb gestors de casos Estructura Anual 7
Num. de fullets informatius sobre la malaltia .

X Procés Anual
editats
Persones que pateix.ep EL'A: que estan en Procés Anual 590%
programes de rehabilitacié
Protocols assistencials integrats que s'hagin Quinquennal 590%

desenvolupat

Temps transcorregut des de la sol:licitud de
valoracié dels EVO i la resolucié de la sol-licitud Procés Anual <30 dies
discapacitat (en dies)

Temps de realitzacié de gastrostomia des de la

seva sollicitud Procés Anual < 30 dies
Temps transcorregut des de la sol-licitud
del assmten‘cna r.esplr.at'o'rla (sigui BiPAP o Estructura Anual <30 dies
traqueotomia) fins a inici del tractament, una
vegada acceptat pel pacient
Ndm. d b valoracié psicologi

Gm. de persones amb valoracié psicologica Procés Anual

(amb o sense tractament posterior)

Percentatge de pacients amb diagnostic d'ELA
i document de voluntats anticipades realitzats Procés Anual
sobre el total de pacients diagnosticats d'ELA

Nam. de persones amb ELA que se'ls ha activat

A ()
l'alarma de PCC/PCA Procés Anual 100 %

Num. de persones que han participat en

'elaboracié del pla autonomic ELA-CAIB Procés Quinquennal

Num. de sessions de F.C. o sensibilitzacié en ELA
realitzades en els centres de salut i hospitals Procés Anual
(per a professional sanitari o relacionat)

Num. de descarregues en la pagina web del
Servei de Planificacié Sanitaria del document Resultat Anual
Estrategia d'ELA de les Illes Balears
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Nam. programes formatius o de suport per a

. L Procé Anual
cuidadors formals i informals roces nua
Num. de projectes d'investigacié Resultat Anual
Taxa ajustada de mortalitat per
Resultat Anual

100.000 habitants esutta nua
AVPP per persona morta Resultat Anual
Participaci6 d'associacions de pacients i
familiars. Nombre de j d juntes,

amiliars. Nombre de jornades conjuntes Resultat Anual
o de campanyes de conscienciacié de la
poblacié conjuntes
Temps de demora entre la peticié d'un estudi

EMG.per sospita Ide malal'.ua de motone.urc‘ma Procds Anual <30 dies
(realitzada des d'un servei de Neurologia) i la
seva execucioé

Num. de pacients amb valoracié nutricional
per qualsevol métode/niim. de pacients Procés Anual

amb ELA x 100
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8. ANNEXOS

A continuacid es recullen una série de protocols i recomanacions que no pretenen
ser definitius, sind les bases dels que podrien consensuar els professionals.

ANNEX |
PROTOCOLS PER A LATENCIO A LES PERSONES QUE PATEIXEN ELA

+ Un document consensuat pels professionals d'atencié primaria i neurologia so-
bre els signes i simptomes que sustentin la sospita d'ELA.

« Circuit de derivaci6 dels pacients amb sospita d’ELA.

+ Exploracions complementaries (analisi i d'imatge) que s’han de fer de manera
sistematica davant una sospita d'ELA fonamentada sobre la base de l'explo-
racié clinica i a 'estudi electrodiagnostic: diagnostic diferencial / exclusié de
“mimics" (processos que simulen una ELA).

« Criteris de sol-licitud d’estudi genétic i gens que s'han d’estudiar de forma
sistematica.

- Criteris de sospita d’afectacié cognitiva conductual i d'avaluacié neuropsico-
logica formal.

« Circuit per a la sol-licitud d'una segona opinié diagnostica segons la normati-
va actual.

* Protocols clinics consensuats per a les diferents contingéncies que hi pot haver
en l'evolucié de la malaltia.

« Protocols UHMELA.

« Funcions de cada professional implicat en l'atencié a l'ELA.

+ Definicié de la situacié clinica que indica que el pacient ha de passar de ser
atés fonamentalment en una UHMELA (amb possibilitat d'ingrés en un hospital
d’aguts) a rebre atencié domiciliaria o en una unitat de cures pal-liatives d'un
hospital sociosanitari. Revisar segons criteris: PCA, PCC, NECPAL o IDC-PAL (ins-
trument diagnostic de complexitat en cures pal-liatives).
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ANNEX |1
PROTOCOL PER A LA REALITZACIO DE LA GASTROSTOMIA PERCUTANIA PER
VIA ENDOSCOPICA A PERSONES AMB ELA

1. Digestiu: realitzacié de la gastrostomia percutania per via endoscopica.
2. Remetre des de les consultes multidisciplinaries d'ELA a la consulta monogra-
fica de procediments endoscopics el pacient i/o familiars per valorar la col-
locacié d'una sonda de gastrostomia endoscopica percutania (PEG).
3. En la consulta de digestiu s’han de dur a terme les tasques segiients:
a. Revisar els antecedents del pacient i la medicacié que pren.
b. Excloure les causes que contraindiquen la col:locacié endoscopica d'una son-
da de gastrostomia (infeccié activa, ascites...).
c. Informacié del procediment al pacient i/o familiars. Resoldre dubtes.
d. Sol-licitar la prova endoscopica amb la valoracié preanestésica (totes les PEG
es fan amb preséncia d'anestesista).
e. Lliurar el consentiment informat sobre el procediment endoscopic i les pos-
sibles complicacions al pacient.

4. Citar per a la realitzacié de la técnica endoscopica de forma ambulatoria una

vegada fet el preoperatori en agenda d'anestésia (no necessita ingrés, llevat

que el pacient ja estigui ingressat per un altre motiu).
5. Realitzacié del procediment endoscopic
a. Profilaxi antibiotica periprocediment.

b. Col-locacié de la PEG i elaboracié de l'informe per part del facultatiu (tipus

de sonda de gastrostomia i calibre).

c. Després de col-locar la PEG, s’ha d'informar el pacient/familiars sobre com

s’ha d'utilitzar i els professionals del servei d’endoscopia resoldra els dubtes

que puguin sorgir.

d. Lliurament de l'informe endoscopic i d'un triptic informatiu sobre l'is de

la PEG.

e. Cal fer la continuitat assistencial amb el metge de familia i la infermera

d'atencié primaria.

6. Seguiment telefonic o en consulta monografica d'infermeria d’incidéncies amb

la PEG o necessitat de recanvi.

7. Per millorar l'atencié a aquests pacients i als seus familiars, es proposen les
accions segiients:

a. Que tot el personal (metges, infermeres, treballadors socials) conegui el cir-
cuit per sol-licitar una PEG i a qui s’han d’'adrecar.

b. Informar el pacient/familiars i resoldre’ls els dubtes sobre aquest procedi-
ment endoscopic abans de la prova en la consulta médica.

c. Donar a conéixer als familiars/pacient la consulta monografica d'infermeria

de sondes de gastrostomia perqué s'hi adrecin davant qualsevol incidéncia o
necessitat de revisié del dispositiu.
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ANNEX Il
DESCRIPCIO DE LES MODALITATS DE TRACTAMENT APLICABLES EN UAREA DE
REHABILITACIO

En primer lloc, la valoracié s’ha de basar en escales per aconseguir la maxima ob-
jectivitat possible: per a l'espasticitat, l'escala d’Ashworth; per al balan¢ muscular,
l'escala de Daniels —cal reflectir si el pacient té capacitat de fer garra o pessigar—,
i per al nivell de dependéncia, 'escala de Barthel. Convé consignar en la historia
clinica si el pacient té marxa autdonoma o necessita ajudes teécniques.

Modalitats de tractament:

a. Cinesiterapia respiratoria

La insuficiéncia respiratoria en l'ELA es deu principalment a la feblesa diafragma-
tica amb disminuci6 significativa de la funcié muscular intercostal i axial.

La forca muscular dels musculs inspiratoris és un factor pronostic de super-
vivéncia.

L'objectiu de la fisioterapia respiratoria és millorar la funcié respiratoria. Es re-
comana iniciar la fisioterapia respiratoria en fases primerenques de la malaltia.

Diferents autors, com ara Pinto?, han suggerit que exercicis de resisténcia sub-
maxima durant almenys 3 mesos demostren una preservacié de la forca muscu-
lar, menys fatiga i menys limitaci6 en activitats basiques de la vida diaria (ABVD).

L'entrenament i I'enfortiment dels musculs respiratoris poden ser segurs i efi-
cacos per mantenir la funcié respiratoria i evitar la progressié/empitjorament
de la funcio respiratoria.

b. Técnica de fisioterapia respiratoria

« El reclutament alveolar consisteix en la reexpansié d’arees pulmonars pré-
viament col-lapsades mitjangant un increment breu i controlat de la pressié
transpulmonar. Consisteix en una série de maniobres de palanquejament,
mitjancant un manual de reanimacid, i maniobres d’augment de la tos (em-
branzides abdominals) per obtenir resultats immediats. L'entrenament de
reclutament de volum pulmonar (LVRT) té per objecte augmentar el volum
pulmonar, disminuir el treball respiratori i estimular una tos forta.

* Respiracié diafragmatica. L'entrenament dels musculs inspiratoris (10 mi-
nuts al dia).

« Tos assistida manualment (embranzides abdominals).

+ Tos mecanica assistida mitjancant, per exemple, un in/exsuflador mecanic
tipus "Cough Assist”.
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c. Terapia ocupacional
La terapia ocupacional té per objectiu mantenir i/o compensar una funcié de-
teriorada i mantenir el maxim nivell d’autonomia i independéncia del pacient
per a les seves ABVD.

Atés que la malaltia és progressiva, s’han de fer valoracions periodiques per adap-
tar-se a les necessitats concretes del pacient en cada moment determinat.

S’ha d’elaborar un programa d'estalvi energeétic per a l'execucié de les ABVD
amb l'objectiu d'evitar la fatiga.

S’haurien d’incloure adaptacions que facilitin la higiene, la vestimenta, l'ali-

mentacid, el manteniment del lloc de feina i la realitzacid dels entreteniments
del pacient, aixi com adaptacions de l'entorn del pacient.
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ANNEX IV
COMPETENCIES DE LES ADMINISTRACIONS EN MATERIA DE SERVEIS SOCIALS

Les tres administracions en matéria de serveis i prestacions socials sén les segiients:

1. Govern de les Illes Balears, a través de la Conselleria de Serveis Socials i Coope-
racié, en matéria de:

« Dependeéncia: per a una valoracié integral i el reconeixement de la situacié
i el grau de dependencia de la persona, a partir de la qual es proposen els
serveis i les prestacions que poden correspondre a la persona sol-licitant de
la situacié dependencia.

+ Discapacitat: valoracié i qualificacié de les situacions de discapacitat per
determinar-ne el grau i el tipus, amb la finalitat que la persona sol-licitant
pugui tenir accés als beneficis, drets economics i serveis que preveu la legis-
lacié. De la mateixa manera, pot incloure els serveis d’atencid, informacio,
orientacid i assessorament per a persones en situacié de discapacitat.

2. Consells insulars, organismes autonoms que depenen del departament de ben-
estar i drets socials de cada consell insular, que assumeixen les responsabilitats
que estableix la Llei 14/2001, de 29 d'octubre, d’atribucié de competencies als
consells insulars en matéria de serveis socials i seguretat social, i que prove-
eixen i gestionen programes d’atencié a persones. En cada illa se n'ocupa un
organisme autdonom: a Mallorca, U'Institut Mallorqui d’afers socials (IMAS); a
Menorca, el Departament de Benestar Social i Familia; a Eivissa, el Departa-
ment de Sanitat, Benestar social, Igualtat i Relacions amb Entitats i Associaci-
ons, i a Formentera, el de Benestar Social, amb |'objectiu de proveir de recursos
i prestacions.

3. Ajuntaments, que disposen procediments d’atencié domiciliaria, competéncies
establertes en ['Estatut d’autonomia.
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ANNEX V
ESQUEMA DEL CIRCUIT DE RECONEIXEMENT | REVALORACIO EXPRES DE LA
DISCAPACITAT

Reconeixement exprés de la situacié de discapacitat d’acord amb el procediment
segient:

El treballador social sanitari aborda les situacions problematiques originades per
l'impacte social dels processos de salut/malaltia. L'objectiu fonamental de les acci-
ons del treballador social és la millora de la qualitat de vida dels pacients i familiars.
Aixo s'intenta aconseguir mitjancant l'atencié de les necessitats socials i la promo-
cié i el desenvolupament d'aquestes persones.

Una vegada que es té el diagnostic d’ELA, el treballador social (TS) ha d'informar
la persona amb ELA de la possibilitat de sol-licitar el reconeixement exprés de la
situacié de discapacitat.

a.

ELTS ha d’informar la persona amb ELA que ha de presentar tant una sol-licitud
de reconeixement de la situacié de discapacitat com un escrit d'agilitacié del
procediment de valoracié del grau de discapacitat. A més, li ha de lliurar un
exemplar dels models dels dos documents.

. El Servei de Valoracié i Orientacié de la Discapacitat i la Dependéncia, una ve-

gada rebuda la sol-licitud i l'escrit d’agilitacid, tramitara la peticié amb caracter
d’urgéncia.

. Els equips de valoracid i orientacié de la discapacitat (EVO) determinen quin

personal técnic ha de fer la valoracié de la discapacitat i traslladen ['expedient
al servei de citacié amb caracter d’urgencia.

. El personal de citacid cita la persona de forma urgent per poder fer la valoracié

de reconeixement de la situacié de discapacitat.

. L'EVO fara les entrevistes de valoracid, informara la persona usuaria dels drets

que l'emparen, del procediment de revaloracid i resoldra amb caracter d'urgén-
cia l'actuacié iniciada.

Revaloracid exprés del grau de discapacitat d’acord amb el procediment segiient:

a.

La persona amb ELA ha de lliurar, abans de la data de caducitat del grau de
discapacitat, una sol-licitud de revisid i l'escrit d'agilitacié del procediment de
revaloracié del grau de discapacitat.

b. La resta del procediment és idéntic al de reconeixement inicial de la discapacitat.
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ANNEX VI
PAPER DE LES INFERMERES GESTORES DE CASOS EN LATENCIO AL PACIENT
AMB ELA

1. Les infermeres gestores de casos han de garantir la continuitat assistencial en-
tre els diferents nivells assistencials:

a. Dur a terme el seguiment i control sobre el procés.

b. Proporcionar seguretat al pacient i a la familia sobre tot l'equip.

c. Activar alarmes de PCC/PCA segons la situacié del pacient, per oferir-li els re-
cursos més adequats i fer-ne el seguiment des del moment que fa us de qual-
sevol servei de 'hospital (consultes externas, radiologia, hospitalitzacié...).

d. Col:laborar en la formacié de tots els pacients i cuidadors familiars en el
maneig de les cures basiques i especials durant l'ingrés o en la consulta.

2. Enla primera visita, fer una valoracié integral del pacient i la familia de manera
individualitzada, encara que les conclusions s'abordin conjuntament. Es tracta
d’un procés diagnostic multidimensional per quantificar, de manera estructu-
rada, els problemes fisics, cognitius, psicologics, funcionals i socials, amb |'ob-
jectiu d’elaborar un pla integral i coordinat.

3. Intervenir amb el cuidador principal.

4. Atendre la consulta telefonica per a les demandes de pacients i familia, i deri-
var a un altre professional de l'equip si cal.

5. Continuar el procés de planificacié anticipada de les decisions relacionades
amb el final de la vida.
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ANNEX VII
RECOMANACIONS DE L’AREA DE PSICOLOGIA CLINICA

1. Valoracié psicologica

La valoracié per part del psicoleg clinic no comporta necessariament una in-
tervencio directa amb el pacient i/o familiars, encara que s’aconsella un segui-
ment del pacient i/o de la familia per revalorar les necessitats terapéutiques.
Qualsevol intervencié terapéutica depén de la demanda del pacient i/o fami-
liars, aixi com de la valoracié de necessitats i recursos que faci aquest profes-
sional. Per tant, hi ha ocasions en queé el psicoleg clinic intervé només amb el
pacient, altres només amb la familia i d'altres amb tots dos.

La intervencié amb el pacient s’ha de centrar principalment a fomentar ['adap-
tacié en cada fase de la malaltia, assumir la dependéncia de manera progres-
siva i controlar simptomes (ansietat, depressid, insomni, dolor...), si n'hi ha. En
alguns casos és necessari promoure pautes de comunicacié saludables amb
familiars i/o personal sanitari, ajustar expectatives, etc.

Es convenient parar esment especial al cuidador principal des d’'una perspec-
tiva psicoeducativa i de suport, encara que també en alguns casos des d’'un
abordatge més psicoterapéutic. L'objectiu general és disminuir estats emocio-
nals adversos i afavorir ['adaptacié personal i social. Es considera que aixo, en
la majoria dels casos, és suficient. No obstant aixo, en les persones cuidadores
principals amb antecedents personals de problemes de salut mental en qué es
valori que tot l'anterior no és suficient, es pot preveure la derivacié a disposi-
tius especifics d’atencié de manera individualitzada. Atés el coneixement de la
xarxa de salut mental que aporta la formacié clinica del psicoleg, assessorara
sobre les alternatives més idonies si és convenient.

2. Comunicacié

Es important la comunicacié interna fluida i l'ajust d’expectatives en cada pa-
cient per part dels professionals implicats. La imatge d’unitat davant el pacient
i la seva familia i la sistematitzacié de |'atencié influeixen positivament en la
capacitat que perceben de poder ser atesos (i també continguts) davant els
problemes continus que poden sorgir al llarg de l'evolucié de la malaltia, la
qual cosa repercutira favorablement en |'adhesié als diferents tractaments i
control de simptomes, amb el possible efecte positiu que pot tenir en la relacié
clinica i en l'evolucid, i ajudara en gran manera a manejar la incertesa associa-
da al diagnostic, a l'evolucié i al pronostic.
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. Punts especifics de la coordinacié:
Es considera que els temes claus de coordinacié sén els segiients:
Conéixer la informacié que té el pacient i la consciéncia, tant del diagnostic i
els possibles tractaments com del pronostic i les conseqiiéncies en la seva vida
quotidiana.
Determinar la capacitat que té el pacient per al que exposa l'apartat anterior
(funcionament cognitiu).
Tenir en consideracié el tipus d'informacié que vol rebre el pacient.
Assegurar l'autonomia en la presa de decisions continua per al procés del final
de vida.
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ANNEX VIl
CIRCUIT ASSISTENCIAL DE PACIENTS AMB SOSPITA CLINICA D’ELA

Sospita clinica d'ELA

Atencié Atencié
primaria hospitalaria

consulta privada
Consulta patologia

Confirma ELA
neuromuscular
Unitat ELA: neurologia, ElectrorrTiograma
neurofisiologia, pneumologia, Descarta ELA
RHB, nutricié, endocrinologia,

ORL, gastroenterologia,

Diagnostic ELA

radiologia, EGC-AH

Valoracio .
dependencia At'en‘c ' Psicologia Associacions
exprés primaria

* Cal valorar on s’han d'adrecar els pacients que sol-liciten una segona opinio.
* En els hospitals que no tenen unitat d'ELA, s’ha de tractar els pacients en la con-
sulta de neurologia general en coordinacié amb altres especialistes.
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9. ACRONIMS

ABVD: activitats basiques de la vida diaria

AE: arees estrategiques

AH: atenci6 hospitalaria

AP: atencié primaria

AVPP: anys de vida potencialment perduts

C90rf72: chromosone 9 open reading frame 72

CAIB: comunitat autonoma de les Illes Balears

CIM: classificacié internacional de malalties

CMBD: conjunt minim basic de dades

CSUR: centres, serveis i unitats de referéencia

DGSPP: Direccié General de Salud Publica i Participacié
EAP: equip d'atencid primaria

ELA: esclerosi lateral amiotrofica

EMG: electromiografia

END: Estratégia Nacional de malalties neurodegeneratives
ESAD: equip de suport d’atencié domiciliaria

e-SIAP: sistema d'informacié d'atencié primaria

EVO: equips de valoracié i orientacié

IDC-PAL: instrument diagnostic de complexitat en cures pal-liatives
IdISBa: Institut d’'Investigacié Sanitaria llles Balears
IGC: infermera gestora de casos

IIMR: Institut d’'Investigacié de Malalties Rares

IMAS: Institut Mallorqui d'Afers Socials

INE: Institut Nacional d’estadistica

ISCIII: Institut de Salut Carles IlI

LVRT: entrenament de reclutament de volum pulmonar
MND: malalties neurodegeneratives

MNI: motoneurona inferior

MNS: motoneurona superior

NICE: National Institute for Health and Care Excellence
OE: objectius estratégics

PCA: pacient cronic avancat

52



Estratégia ELA de les llles Balears

PCC: pacient cronic complex

PEG: gastrostomia endoscopica percutania

PIA: programa individual d’atencié

RH: recursos humans

RHB: rehabilitacié

RMRIB: Registre Poblacional de Malalties Rares de les Illes Balears
RNMR: Registre Nacional de Malalties Rares

SAS: Sistema Andalus de Salut

SNS: Sistema Nacional de Salut

SOD1: superoxide dismutase1 soluble

TS: treballador social

UCP: unitat de cures pal-liatives

UHMELA: unitat hospitalaria multidisciplinaria d’ELA
UIB: Universitat de les Illes Balears

VMNI: ventilacié mecanica no invasiva
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