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La Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) es una enfermedad de la que se tiene
muy poca informacién. No existen datos oficiales de prevalencia en la Union
Europea (UE), pero se calcula que la padece aproximadamente un 0,01% de
los ciudadanos europeos. Es una enfermedad neurodegenerativa de dificil
diagndstico y rapida evolucién. Produce una debilidad muscular y la parélisis
progresiva de casi todos los musculos del cuerpo, lo que provoca un gran im-
pacto emocional en el paciente, asi como en su familia y su entorno. Las per-
sonas con ELA necesitan cada vez mas ayuda en su vida diaria hasta volverse
totalmente dependientes en la fase final de la enfermedad.

El principal objetivo que tenemos es encontrar una cura para esta enfer-
medad, pero hasta que ese esperado dia llegue, tenemos la obligacion como
responsables politicos de adoptar las medidas necesarias para mejorar la ca-
lidad de vida de los pacientes y sus familias. En este contexto, crei que era
fundamental elaborar un estudio que comparase la atencion a las personas
con ELA en el &mbito europeo. Para ello, hemos analizado la atencién social y
sanitaria de la ELA en Espafia y otros cinco Estados miembros de la UE, algu-
nos, lideres en la materia: Portugal, Francia, Italia, Bélgica y Paises Bajos, con
el fin de ayudar a tomar decisiones politicas tanto a nivel comunitario como
en nuestro pais. Este estudio arroja luz sobre la atencidén sanitaria y social
que reciben los pacientes de ELA en las distintas fases de la enfermedad y su
entorno, y para ello, tiene en cuenta las estrategias de los distintos Estados
miembros y la voz experta de las organizaciones de pacientes con ELA.

Mas alla de su dimension cuantitativa, la enfermedad supone un reto ma-
yor para los sistemas de atencidn sociosanitarios. La Unién Europea esta con-
tribuyendo a dar mayor relevancia a la investigacion y la colaboracién entre
Estados en el abordaje de las enfermedades desconocidas, que van ganando
espacio poco a poco en las politicas de salud. Recientemente, el Parlamento
Europeo aprobd una resolucion sobre financiacién adicional para la investiga-
cion de otra enfermedad frecuentemente olvidada, la encefalomielitis mial-
gica/sindrome de fatiga crénica, propuesta que lideré desde el Grupo Renew
Europe. Una mayor financiacion y colaboracion entre paises son indudable-
mente elementos clave para luchar contra esta y otras enfermedades poco
visibles en la UE.

En cuanto a la situacion en Espaia, pais objeto de unas recomendacio-
nes especificas en este estudio, en marzo de 2022 se aprobd por unanimidad
en el Congreso de los Diputados, la toma en consideracion de la proposi-
cion de Ley 122/000180 para garantizar el derecho a una vida digna de las
personas con ELA. Esta iniciativa de Ciudadanos, secundada por el resto de
partidos, lleva meses bloqueada en la Mesa del Parlamento, a instancias del
gobierno, en su tramite final en las Cortes, lo que impide que entre en vigor.
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Esta inaceptable situaciéon causa una angustia y sufrimiento intolerabl
enfermos de ELA y a sus familias, que ven alejarse una oportunida
por supuestas razones presupuestarias. Pero no podemos permitirlo. E
debe entrar en vigor antes de que finalice esta legislatura. Las person
padecen esta enfermedad, sus familias y toda la sociedad lo necesitan

Con esta publicacion, reafirmamos el compromiso de Ciudadano
grupo Renew Europe a la hora de abordar las enfermedades olvidadas
autoridades publicas y de hacer frente a las expectativas de nuestros
danos y estar a la altura de sus necesidades.

/

Jordi Canas Pérez Diputado al Parlamento Europeo
Ciudadanos (Cs) - Renew Europe
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Resumen
ejecutivo

El apoyo sociosanitario y politico a las enfermedades consideradas como des-
conocidas en general y a la Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) en particular,
siempre ha sido insuficiente tanto a nivel de la Unién Europea como de los
Estados miembros. Por ello, este estudio hace un analisis comparativo de la
situacion en una seleccién de paises europeos y propone un decalogo de me-
didas para revertir la falta de servicios y recursos sociosanitarios dedicados a
los pacientes con ELA y sus familias.

De este estudio se desprende que existen dos bloques, uno formado por
Bélgica, Francia y los Paises Bajos, que dedican mas medios a coordinar los
servicios sanitarios y sociales y gestionar esta enfermedad y su impacto so-
bre el paciente y la familia, y otro por Espana, Portugal e Italia, que se caracte-
rizan por menores recursos, un acceso desigual a dispositivos y por escasos
equipos multidisciplinares. De hecho, en la peninsula ibérica, los pacientes
sufren de tramites marcados por esperas incompatibles con la evolucion de
la enfermedad, reciben escasas prestaciones econdmicas y de una carencia
de suficientes plazas residenciales.

Si se observa a los tres paises a la cabeza de medidas para acompafar
a los pacientes con ELA, un aspecto relevante es la posibilidad de contar con
cuidados y apoyos continuados en el domicilio. En Bélgica, el Estado financia
los Centros de Referencia, que reciben un presupuesto anual para organizar
la atencion de los pacientes en un entorno ambulatorio. Los equipos multi-
disciplinares de estos centros mantienen contacto estrecho con el médico
de cabecera y ayudan a organizar la atencién en el domicilio. Por otra parte,
los pacientes cuentan también con el apoyo de enfermeria especializada para
resolver dudas en cualquier momento. Los Centros de Referencia en Francia
también disponen de presupuesto publico especifico y cuentan con Centros
de Competencia y Recursos para Enfermedades Raras (CRCMR) que, en co-
laboracion y coordinacién con estos centros de referencia, garantizan la aten-
cion y el seguimiento de los pacientes, cerca de su domicilio. En Paises Bajos,
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la red de atencion médica (ALS Care Network) cuenta con equipos de aten-
cion domiciliaria que se coordina con el equipo multidisciplinar de tratamiento
y el médico de cabecera.

Con respecto al apoyo psicolégico, tan importante para el abordaje de la
enfermedad, el informe encuentra un vacio importante tanto de apoyo para
los pacientes como para sus familias y en la existencia de mecanismos que
aseguren el acceso féacil y rapido a los servicios sanitarios de urgencia por
parte de los pacientes con ELA.

Tal y como recoge el estudio, el movimiento asociativo es vital en la labor
de visibilidad e investigacién de la enfermedad. Su trabajo resulta impres-
cindible tanto como interlocutores cualificados y representantes del colecti-
vo frente a las administraciones publicas, como para cubrir las carencias de
atencion que estos pacientes necesitan y no reciben de los servicios publicos.

El estudio finaliza con un decélogo de propuestas aplicables a todos los
Estados Miembros:

1) | Garantizar los derechos de los 6) | Implementacion de mecanismos que
pacientes con ELA a la atencion aseguren que los pacientes accedan
sanitaria y social de acuerdo a sus a los servicios sanitarios de urgencia
necesidades y ajustada al itinerario de manera fdcil y rdpida.
de su enfermedad.

7) | Integracion de los servicios sociales

2) | Contar con apoyos que permitan y de salud para garantizar una
el descanso del cuidador principal, atencion domiciliaria adecuada.
permitiendo la continuidad en el
mercado laboral de estas personas. 8) | Establecer vias de acceso rdpido

a los distintos apoyos que requieren

3) | Ofrecer apoyo psicoldgico tanto a las personas con ELA.
las personas con ELA como a sus
familias. 9) | Mejorar la capacitacion y formacion

de las personas que brindan atencion

4) | Incorporar asistencia personal domiciliaria y comunitaria.
cualificada en el apoyo
a las personas con ELA. 10) | Apoyara las organizaciones

y tenerlas en cuenta en el diseno

5) | Financiacion publica y evaluacion de politicas puiblicas

para la investigacion. dirigidas a pacientes con ELA
y su entorno.
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Analisis
comparativo de
la atencion a las
personas con
Esclerosis Lateral
Amiotrofica (ELA)
en el ambito
europeo.

ANALISIS COMPARATIVO



La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad del
sistema nervioso central, caracterizada por una degeneracién
progresiva de las neuronas motoras en la corteza cerebral (neu-
ronas motoras superiores), tronco del encéfalo y médula espinal
(neuronas motoras inferiores). La consecuencia es una debilidad
muscular que avanza hasta la paralisis, extendiéndose de unas
regiones corporales a otras. Amenaza la autonomia motora, la co-
municacion oral, la deglucién y la respiracién, aunque se mantie-
nen intactos los sentidos, el intelecto y los musculos de los ojos y
esfinteres. Las personas con ELA necesitan cada vez mas ayuda
para realizar las actividades de la vida diaria, volviéndose mas
dependientes y habitualmente fallecen por insuficiencia respira-
toria en un plazo de 2 a 5 anos, aunque en el 10% de los casos la
supervivencia es superior.

La dificultad en el diagnoéstico y la rapida evolucién de la en-
fermedad suponen, ademaés del impacto emocional en la familia y
su entorno, un reto asistencial tanto para los servicios publicos de
salud como para los servicios sociales.

El presente estudio pretende realizar un anélisis compara-
tivo de la atencidn social y sanitaria de la ELA en el ambito eu-
ropeo. El objetivo del estudio consiste en aportar conocimiento
sobre la atencién a las personas con ELA en las distintas fases de
la enfermedad, poniendo el acento en los apoyos concretos que
cada fase de la enfermedad necesita, en lo sanitario y lo social. La
investigacion ha tenido en cuenta las estrategias de abordaje que
se desarrollan en distintos paises de la Union Europea.

A partir de la revision y anélisis de informes, estudios y
fuentes estadisticas, se ha elaborado una ficha de recogida de
datos que permitiera contar con informacion homogénea sobre
la atencion sanitaria y social de los pacientes con ELA. Un as-
pecto significativo para la elaboracién de este estudio, junto con
la revision de fuentes secundarias, era contar con la voz experta
de las organizaciones de pacientes con ELA de tal manera que la
informacidn se pudiera completar, pero sobre todo que permitiera
recoger su percepcién sobre la realidad social en su pais.

Agradecemos las entrevistas con Evy Reviers y Dirk De Valck
de ALS Liga Belgium, con Violeta Couto de la Fundaciéon Luzén
(Espafa) y con Teresa Moreira de la Asociacién Portuguesa de
Esclerosis Lateral Amiotréfica (APELA). Agradecer también a la
Association pour la Recherche sur la Sclérose Latérale Amyotro-
phique et autres maladies du motoneurone (ARSLA) de Francia hi
ha Associazione Italiana per la SLA (AISLA), que cumplimentaron
la ficha y nos orientaron sobre las fuentes de informacién de ELA
mas pertinentes en su pais.
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Epidemiologia

EPIDEMIOLOGIA



No existen datos oficiales sobre prevalencia de la Esclerosis La-
teral Amiotréfica (ELA) en Europa. Las cifras son estimaciones en
las que se hace una aproximacion a partir de datos de incidencia,
los cuales resultan poco consistentes: “Los estudios epidemioldgi-
cos de ELA han mostrado una variacidon de incidencia, mortalidad
y prevalencia entre dreas geogrdficas y diferentes poblaciones.
Estos datos podrian respaldar la nocién de que los factores ge-
néticos, especialmente la ascendencia de las poblaciones, junto
con los factores ambientales y de estilo de vida, juegan un papel
importante en la aparicion de la enfermedad” (J. Luna, G. Logros-
cino, et al., 2017). En poblaciones de Europa, América del Norte y
Nueva Zelanda las tasas son mas homogéneas.

Las cifras de prevalencia, por tanto, son meras estimacio-
nes: “La ELA tiene una prevalencia estimada de 5,40 casos por
100.000 habitantes, lo que corresponde a unos 40.000 pacientes
a nivel europeo. Los tratamientos son, en el mejor de los casos,
modestamente efectivos y la mayoria de los pacientes mueren
dentro de los 3 a 5 arios posteriores al diagndstico, a menudo por
insuficiencia respiratoria” (Comisiéon Europea, 2021).

En cualquier caso, mas alld de la dimensién y extension
cuantitativa, la ELA supone un reto mayor para los sistemas de
atencion sociosanitaria, dadas las graves consecuencias que su
curso tiene para las personas afectadas y su entorno. Hasta el
momento, el Unico fd&rmaco aprobado por distintas agencias (Ri-
luzol) prolonga la vida Gtil un méximo de 6 meses.

No hay una edad especifica para la aparicién de la ELA, si
que se conoce el intervalo de edad, entre los 50 y los 75 afios,
donde el riesgo de desarrollar la enfermedad es mayor. En rela-
cién con el sexo, las estimaciones son ligeramente mas altas para
la afectacion de la ELA en hombres que en mujeres.

El Parlamento europeo, consciente de la problematica que
supone el escaso conocimiento y apoyo sociosanitario hacia las
enfermedades raras, entre sus actuaciones, estd impulsando la
bldsqueda de planes de investigacién e intervencion certeros a tra-
vés de sucesivos Programas Marco, aceptando todavia que, dada la
enorme variabilidad de enfermedades raras existente, entre 6.000
y 8.000 diferentes, es inviable establecer para cada una de ellas
una linea de investigacion particular (Comisién Europea, 2021).

Por tanto, en este apartado se hace un repaso de las actua-
ciones europeas en la tematica de las enfermedades raras, subra-
yando algunas que, especificamente en su proposito de estudio
atienden la ELA.

SCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA: ELA
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2

Actuaciones en
el ambito europeo

ACTUACIONES EN EL AMBITO EUROPEO



En 2008, la Comisién Europea hizo la comunicacién “Las enfer-
medades raras: un reto para Europa” al Parlamento europeo, al
Consejo, al Comité econémico y social europeo y, al Comité de las
Regiones. La presentacién de este documento sirvi6 como base
para reconocer la necesidad de trabajar colaborativamente todos
los Estados miembro en una estrategia global para tratar las en-
fermedades raras.

El 8 de junio de 2009 el Consejo de la Unién Europea pu-
blicé en el Diario Oficial de la Unién Europea la “Recomendacion
del Consejo sobre una accion en el ambito de las enfermedades
raras”. Establece veinte recomendaciones reunidas en siete areas
estratégicas: Planes y estrategias en el &mbito de las enferme-
dades raras; Definicion, codificacion e inventario adecuados de
las enfermedades raras; Investigacion; Centros Especializados y
Redes Europeas de Referencia; recopilacién de conocimientos so-
bre enfermedades raras a nivel europeo; Fortalecimiento de las
organizaciones de pacientes; y Sostenibilidad.

Desde 2019, La Unién Europea (UE) incluye el Programa
Conjunto Europeo sobre Enfermedades Raras (EJP RD, European
Joint Programme on Rare Diseases), un amplio programa cofinan-
ciado con los Estados miembros que contempla muchos proyec-
tos en cooperacidn, facilita el acceso a recursos de investigacion
(datos, registros, biobancos) y, ayuda a cubrir las necesidades de
investigacion clinica de las Redes Europeas de Referencia trans-
fronterizas creadas para las enfermedades raras.

OSIS LATERAL AMIOTROFICA: ELA
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El Programa Conjunto Europeo sobre Enfermedades Raras
relne a mas de 130 instituciones (incluidas las 24 Redes Especi-
ficas de Referencia) de 35 paises:

— | 26 Estados miembros de la UE (Austria, Bélgica, Bulgaria,
Republica Checa, Dinamarca, Estonia, Finlandia, Francia,
Alemania, Grecia, Hungria, Croacia, Irlanda, Italia, Paises Bajos,
Letonia, Lituania, Luxemburgo, Malta, Polonia, Portugal, Rumania,
Espana, Suecia, Eslovaquia, Eslovenia).

— | 7 asociados (Armenia, Georgia, Israel, Noruega, Serbia, Suiza,
Turquia).

Reino Unido y Canada.

Su finalidad es crear un ecosistema integral y sostenible de
investigacion en enfermedades raras que permita un circulo vir-
tuoso entre la investigacion, la atencién y la innovacion médica.
EJP RD tiene dos objetivos principales:

— | Mejorar la integracion, la eficacia, la produccion y el impacto
social de la investigacion en enfermedades raras (RD)' mediante
el desarrollo, la demostracion y la promocion de la puesta en
comtin a escala europea y mundial de datos, materiales, procesos,
conocimientos y experiencia clinicos y de investigacion.

— | Aplicary seguir desarrollando un modelo eficaz de apoyo financiero
para todos los tipos de investigacion sobre RD enfermedades

raras (fundamental, clinica, epidemioldgica, social, econémica,
sanitaria), junto con la explotacion acelerada de los resultados de
la investigacion en beneficio de los pacientes.

wr> OWFX

Algunas evidencias especificas sobre la ELA, con base en el
Programa Conjunto Europeo sobre Enfermedades Raras, son los
proyectos Euro-MOTOR y TUDCA-ALS.

1/ Rare Diseases.
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* El proyecto EURO-MOTOR

Iniciado en 2011 y finalizado en 2016, versé sobre la Identificacion
de la red europea multidisciplinar de ELA para curar la degenera-
cion de las neuronas motoras. Estuvo coordinado por UNIVERSI-
TAIR MEDISCH CENTRUM UTRECHT (Paises Bajos).

El objetivo de este proyecto ha sido descubrir nuevas vias
causantes y de modificacion de la enfermedad para facilitar nue-
vas terapias en la ELA. Los investigadores utilizaron una base de
datos comprendida de mas de 1.800 casos y 3.254 controles que
contenian informacion clinica, de exposicion ambiental y estilos
de vida. Se identificaron varios biomarcadores de modelos in vitro
e in vivo de ELA. Permitié revelar nuevos objetivos terapéuticos
potenciales para la ELA. Descubrieron seis nuevos loci? de riesgo
(localizaciones génicas) para la ELA. Esta informacion alterd la
percepcion existente de que la ELA era una simple enfermedad
mendeliana o un trastorno complejo de miles de polimorfismos de
un solo nucleétido (SNP) contribuyentes. La evidencia generada
apoy6 firmemente el papel distintivo e importante de las varia-
ciones raras en la ELA. En conjunto, los resultados del proyecto
EURO- MOTOR son de gran importancia para la estratificacion
de los pacientes, segun los determinantes de la progresion de la
enfermedad o la susceptibilidad a la enfermedad. Asi como para
el diagnostico y el asesoramiento genético.

g &«

Loci es el plural de “Locus”. “Locus” es el término que usamos
para decir dénde estd localizado en un cromosoma un gen
especifico. Asi que realmente es la ubicacion fisica de un gen
o de un polimorfismo del ADN en un cromosoma. Y es algo
asi como la direccion de una calle para la gente. Una de las
formas en que podemos pensar cuando estamos hablando de
genes y cromosomas, es que podemos comparar un cromosoma
con un pais, una region de un cromosoma tal vez seria una
ciudad y, a continuacion, si nos situamos en un drea muy
especifica, que es el locus, seria equivalente a, por ejemplo, la
direccion de una persona, su calle. Y esa es la direccion de ese
gen. Y una cosa importante a recordar, el plural de “locus” es
“loci”, no “locuses”. Joan E. Bailey- Wilson, Ph.D.
https://www.genome.gov/es/genetics-glossary/Locus

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA: ELA
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2.2

TUDCA-ALS

Iniciado en 2018 y con finalizacién prevista en 2023, se centra en
el analisis de la seguridad y eficacia del acido tauroursodesoxi-
célico (TUDCA) como tratamiento complementario en pacientes
afectados por Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA). Coordinado
por SPA HUMANITAS MIRASOLE (lItalia).

TUDCA-ALS se basa en los resultados de un ensayo de
prueba de concepto exitoso y tiene la ambicion de desarrollar una
nueva terapia en pacientes con ELA, basada en la administracion
de 4cido tauroursodesoxicolico (TUDCA) ademas de Riluzol. TUD-
CA-ALS tiene previsto realizar un ensayo de control aleatorizado
de ultima generacion sobre la seguridad y eficacia de TUDCA en
pacientes con ELA esporadica, sin compromiso cognitivo y apro-
vechar los resultados del proyecto en un tratamiento terapéuti-
co novedoso para la ELA. El criterio de valoracién principal del
ensayo es el deterioro de la funcién medido con la escala de ca-
lificacion funcional ALS revisada. Los criterios de valoracién se-
cundarios son

— | Tiempodesupervivencia hastalaventilacion invasiva (traqueotomia)
o la muerte.

— | Cambios en los pardmetros de calidad de vida medidos por
el cuestionario ALSAQ-40. El cuestionario estd diseniado
especificamente para pacientes con ELA y tiene como propdsito
valorar el estado de salud de estas personas segtin 5 dimensiones:
movilidad fisica; actividades de la vida diaria; comida y bebida;
comunicacion y funcion emocional.

— | Cambios funcionales medidos por la Capacidad Vital Forzada y la
escala EQ-5D, esta escala también mide la calidad de vida de las
personas relacionado con su estado de salud, a partir de los dmbitos
de movilidad, cuidado personal, actividades de la vida diaria, dolor
o malestar y ansiedad o depresion.

Se mediran dos biomarcadores: niveles de neurofilamentos
en el liquido cefalorraquideo (LCR) y suero y expresion de MMP-9
(metaloproteasa de matriz 9) en suero. Este ultimo es un posible
biomarcador de la eficacia de TUDCA. TUDCA-ALS se basa en da-
tos clinicos prometedores y se espera que tenga un impacto po-
sitivo en los esfuerzos internacionales de investigacion sobre ELA.

TUDCA-ALS pretende obtener beneficios concretos para los
pacientes con ELA. Si el ensayo tiene éxito, el consorcio apoyara
el desarrollo de este tratamiento a nivel europeo combinando el
conocimiento de los expertos y la cooperacién de los pacientes.

P. 20
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* Redes Europeas de Referencia

(ERN)

Por otra parte, las Redes Europeas de Referencia (ERN) son re-
des virtuales que rednen centros de referencia de todas Europa.
Su objetivo es hacer frente a enfermedades y condiciones com-
plejas o raras, que requieren un tratamiento altamente especia-
lizado, conocimiento y recursos concentrados. Segun la Directiva
2011/24/UE, los casos raros de pacientes pueden ser discutidos
por un consejo asesor “virtual” de médicos especialistas en dife-
rentes paises y disciplinas en una plataforma dedicada y segura
construida por la Comisién de la UE especificamente para las Re-
des Europeas de Referencia. En total, son 24 siendo la ERN EU-
RO-NMD representativa de las enfermedades neuromusculares,

entre ellas la ELA).

BRAINTEASER (ROMPECABEZAS)

Proyecto que se inicié en 2021y la fecha prevista
de finalizacién seréd en 2024. Los sistemas de in-
teligencia artificial se quieren utilizar para desa-
rrollar modelos que haran predecir la evolucion
de la esclerosis multiple y de la ELA. Si bien am-
bas son enfermedades degenerativas neurolégi-
cas muy complejas, crénicas y progresivas, su
evolucién clinica, pronéstico y tratamientos son
muy diferentes. En este contexto, el proyecto
BRAINTEASER desarrollard un sistema de sen-
sores ponibles que permita realizar predicciones

y lograr avances en la prevencién y la toma de
decisiones clinicas. En concreto, el «software»
y las aplicaciones se disefaran para emplear un
enfoque de disefio agil y centrado en el usuario
que satisfaga las necesidades técnicas, médicas,
psicoldgicas y sociales de los usuarios especifi-
cos. Proyecto coordinado por la Universidad Po-
litécnica de Madrid.

TREAT-NMD

Creada en 2007 es una red para el campo neu-
romuscular que suministra una infraestructura
con el objetivo de facilitar el acceso rapido a las
nuevas terapias prometedoras para los pacien-
tes. El enfoque de la red se ha centrado en el
desarrollo de herramientas que la industria, los

médicos y los cientificos necesitan para llevar
nuevos enfoques terapéuticos a través del desa-
rrollo preclinico y en la clinica, y en el estableci-
miento de la atenciédn de mejores practicas para
pacientes neuromusculares en todo el mundo.
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EURO-NMD

Es la red europea de referencia para la agrupa-
cién tematica de enfermedades neuromuscula-
res raras (ENM), un amplio grupo de trastornos
relacionados que representan una de las princi-
pales causas de mortalidad y discapacidad per-
manente en nifios y adultos.

Dispone de una variedad de recursos para
la comunidad de pacientes con enfermedades
neuromusculares. Incluye pautas recomendadas,
cuidados de atencion familiar, procedimientos
de protocolos operativos, etc. Se hace investiga-
cién con y para el paciente al requerir la Pagina
12 de 92 participacién activa de los pacientes y
profesionales de la salud por igual (se han crea-
do biobancos, registros, estudios de historia na-
tural, ensayos clinicos).

La red también ofrece recursos educativos,
por ejemplo, seminarios webinars cientificos.
Una escuela de verano se desarrolla anualmen-
te, organizada junto a TREAT-NMD vy, ensefia a

los asistentes el proceso integral del desarrollo
de una terapia, desde que se descubre y se dise-
fia en el laboratorio hasta que llega al paciente.
La red aborda la armonizacion e implemen-
tacion de estdndares para las mejores préacticas
clinicas y de diagndstico, mejorando la equidad
en la provision de atencién en los Estados miem-
bros, disminuyendo el tiempo hasta el diagnosti-
co, aumentando la eficiencia de costos a través
de mejores vias de atencion. Ha creado un cen-
tro de registro de pacientes que utiliza el panel
virtual “Sistema Clinico de Gestiéon de Pacien-
tes". Este sistema consiste en un entorno seguro
donde se tratan y discuten casos de pacientes
especificos. Comparte informacién médica ano-
nimizada, de acuerdo con las especificaciones
de la Ley Europea de Proteccion de Datos, que
permite al equipo de expertos poder analizarla
y debatirla de manera conjunta en tiempo real.

CONSORCIO INTERNACIONAL DE INVESTIGACION

DE ENFERMEDADES RARAS (IRDIRC)

La Comisién Europea ha estado impulsando ac-
tivamente la colaboracién y la coordinacion de la
investigacion internacional en el area de las en-
fermedades raras. El Consorcio Internacional de
Investigacion de Enfermedades Raras (IRDiRC)
fue establecido en 2011 por la Comisién Europea
y los Institutos Nacionales de Salud de Estados
Unidos para fomentar y coordinar los esfuerzos
internacionales con el objetivo final de acelerar
los avances médicos para las personas afecta-
das por enfermedades raras.

Esta formado por 59 miembros, incluyendo
a patrocinadores, defensores de los pacientes y
la industria situada en los cinco continentes.

IRDIRC comenzd6 con el objetivo de con-
tribuir al desarrollo antes del afio 2020 de 200
nuevas terapias y métodos para diagnosticar
gran parte de las enfermedades raras, objeti-
vos que practicamente alcanzado. El Consorcio

en sus objetivos para el periodo 2017-2027 tie-
ne previsto conseguir que todos los pacientes
de enfermedades raras reciban un diagndstico
preciso, atencién y terapia en el plazo de un afio
desde que acuden a consulta médica. Asi mis-
mo ha establecido como objetivo basico aprobar
1.000 nuevos tratamientos para las enfermeda-
des raras y se propone desarrollar metodologias
que permitan valorar el impacto de los diagnds-
ticos y las terapias aplicadas en los pacientes
con enfermedades raras.

Los avances alcanzados hasta la fecha por
el Consorcio han puesto de manifiesto la firme
voluntad de la comunidad investigadora interna-
cional para compartir conocimiento, experiencias
y trabajar en colaboracién, independientemente
de las fronteras, para obtener diagnésticos y te-
rapias para los pacientes.
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HORIZONTE 2020

En este marco se han incorporado proyectos de
investigacion interdisciplinaria en el area de las
enfermedades raras.

CONSORCIO EUROPEO DE Agcu')N DE COORDINACION
Y APOYO A LA INVESTIGACION DE ENFERMEDADES RARAS (ERICA)

Iniciado en 2021y con fecha prevista de cierre en
2025, el consorcio ERICA, financiado con fondos
europeos y que cuenta con la participacién de
veinticuatro redes europeas de referencia (ERN),
se propone aprovechar la fortaleza de cada una
de estas redes para desarrollar una plataforma
que integre la capacidad de investigacién e in-
novacion de todas las RER. Su objetivo princi-
pal es crear nuevas redes competitivas de en-
fermedades raras intra e interRER y establecer

estrategias efectivas de recopilacion de datos.
Esta coordinado por ACADEMISCH ZIEKENHUIS
LEIDEN, en Paises Bajos. ERICA fortalecera la
capacidad de investigacién e innovacion de las
ERN. Esto dard como resultado un acceso segu-
ro, accesible y eficiente a las terapias en benefi-
cio de los pacientes que padecen enfermedades
y afecciones raras.

HORIZONTE EUROPA PARA EL PERIODO
2021-2027

Es el programa marco de investigacion e inno-
vacion de la Unidn Europea. Cuenta con una es-
tructura basada en tres pilares:

— Ciencia Excelente, manteniendo la finalidad
de aumentar la competitividad cientifica
mundial de la Unién Europea a través del
Consejo Europeo de Investigacion.

— Desafios globales y competitividad industrial
europea  para  generar  conocimiento,
intensificar la repercusion de la investigacion
e innovacion en la elaboracion y aplicacion de
las politicas de la UE.

- Europa Innovadora, ofreciendo prosperidad a
los ciudadanos europeos y superando desafios
futuros.

En relacién con la ELA, este nuevo pro-
grama pretende mejorar la calidad de vida de
las personas que viven con una enfermedad
rara. Para ello dispone en la CONVOCATORIA
DE PROPUESTAS 2021 - LUCHA CONTRA LAS
ENFERMEDADES (DOS ETAPAS - 2022) - HORI-
ZON-HLTH-2022-DISEASE-06-TWO-STAGE

Las propuestas de temas bajo este destino
deben establecer un camino creible para con-
tribuir a abordar las enfermedades y reducir la
carga de morbilidad. Entre sus acciones previs-
tas se encuentra: HORIZON-HLTH-2022-DISEA-
SE-06-04-two-stage para el desarrollo de nue-
vas terapias efectivas para enfermedades raras
(HORIZON-RIA - Acciones de Investigacién e In-
novacion HORIZON).
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La informacion sobre Bélgica proviene de la revision de fuen-
tes secundarias, el formulario de recogida de datos, que ha sido
cumplimentado por ALS® Liga Belgium, y una entrevista con Evy
Reviers y Dirk De Valck, miembros de ALS Liga, que ha permiti-
do tener una visién mas amplia y cualificada de la situacién de
las personas con Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) en Bélgica.
Cabe destacar, entre las fuentes secundarias, el reciente analisis
elaborado por la propia Evy Reviers et al* y publicado reciente-
mente en Public Policy in ALS/MND Care (2021) en el que también
se basa este andlisis de situacién y que ha sido proporcionado por
la propia autora como referencia.

ALS Liga Belgium es una organizacién sin animo de lucro,
fundada en 1995, gestionada por los propios pacientes de ELA y
sus familias. Su trabajo estad basado en cuatro pilares:

— | Estimulary financiar la investigacion cientifica
sobre ELA.

— | Informary brindar apoyo directo a los pacientes
con ELA y sus familias.

— | Defender los derechos de los pacientes con ELA
en el seno de los gobiernos y agencias.

— | Suministrar de manera gratuita productos
de apoyo para la movilidad y la comunicacion.

En el &mbito internacional, ALS Liga también tiene un papel
destacado. Gracias a su impulso, en 2016 se fundé EUpPALS, la
Organizacion Europea de Profesionales y Pacientes con ELA que
tiene como objetivos fundamentales:

— | Defender los derechos de los pacientes
europeos con ELA.

— | Crear conciencia sobre
la ELA en Europa.

— | Mejorar el acceso a la informacion
y la investigacion.

—> | Crear las mismas reglas para la investigacion
de la ELA en Europa.

3/ Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS).

4/ E "1 - E Reviers E., Vanopdenbosch L., Van Den Bosch L., Van Damme
: E '|'F'. d P (2021) Public Policy in ALS/MND Care: The Belgian
;— s

Perspective. In: Blank R.H., Kurent J.E., Oliver D. (eds) Public
Policy in ALS/MND Care. Palgrave Macmillan, Singapore.
https://doi.org/10.1007/978-981-15-5840-5_3
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¥ Situacion general

La Esclerosis Lateral Amiotrofica afecta a 1.000 personas en Bél-
gica, lo que supone una prevalencia de 8,6 personas por cada
100.000 habitantes. No existe un registro oficial de la enferme-
dad. Asi que el célculo se hace a partir de los datos ofrecidos por
el Registro Belga de Enfermedades NeuroMusculares (BNMDR) e
informacién recogida por la ALS Liga.

Para acceder a la atencion sanitaria, las personas con ELA
deben estar inscritas a una mutualidad. El coste de la atencion
sanitaria se cubre parcialmente por la Agencia Federal RIZIV-INA-
MI (I'Institut National d'assurance Maladie-Invalidité).

3.2

Diagndstico y atencion sanitaria

La atencion de los pacientes con ELA se organiza a través de los
Centros de Referencia Neuromuscular (NMRC). Bélgica dispone
de 7 centros de referencia: en Amberes, Gante / Brujas, Lovaina,
3 en Bruselas y uno en Lieja. El NMRC con el mayor nimero de
pacientes se encuentra en Lovaina (Hospital Universitario de Lo-
vaina). Atiende alrededor de 100 casos nuevos por afio y hace el
seguimiento a unos 300 pacientes. Participa activamente en la
investigacion de la ELA (Reviers et al, 2021).

Los NMRC disponen de equipos multidisciplinarios que
cuentan con enfermeras especializadas, trabajadores sociales,
fisioterapeutas, terapeutas ocupacionales, nutricionistas, logope-
das, psicologos, médicos de rehabilitacion, neumdlogos y neuré-
logos. Buena parte de ellos tienen capacidad para realizar estu-
dios genéticos. El tiempo promedio para recibir el diagndstico es
de tres a seis meses, dependiendo de la capacidad del Centro.

El Estado financia los Centros de Referencia, que reciben
un presupuesto anual para organizar la atencion de los pacientes
en un entorno ambulatorio. Los terapeutas ocupacionales realizan
visitas domiciliarias para asesorar sobre el uso de ayudas en el
hogar y sobre las reformas necesarias para hacer viable la aten-
cién en el mismo. Los equipos multidisciplinares de estos centros
mantienen contacto estrecho con el médico de cabecera y ayu-
dan a organizar la atencion en el domicilio. Al mismo tiempo, mo-
nitorearan el estado nutricional y respiratorio y asesoraran sobre
el uso de alimentacidén por sonda, ventilaciéon no invasiva, etc. Por
lo general, los pacientes con ELA son evaluados cada 2 a 6 meses,
dependiendo del ritmo de progresién de la enfermedad. Entre vi-
sitas, estdn en contacto regular con una enfermera especializada
para preguntas adicionales (Reviers et al, 2021).
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Las pruebas genéticas estan cubiertas casi por completo
por el Sistema de Salud. Hay tarifas fijas para las pruebas ge-
néticas y la proporcion de la factura que se cobra al paciente es
pequefia. Por ejemplo, el coste de una prueba genética de diag-
ndstico para ELA, que actualmente incluye pruebas para genes
C90Rf72, SOD1, TARDBP y FUS, asciende a 570,45 euros, pero
solo se cobra 8,65 € al paciente (Reviers et al, 2021).

Algunos pacientes ingresan en el hospital en la etapa termi-
nal de la enfermedad por infecciones respiratorias, insuficiencia
respiratoria o porque la situacién en el hogar se vuelve demasiado
agotadora. De ellos, que se estima en menos del 15%, la mayoria
morird en la sala de neurologia y una pequefia proporcién sera
ingresada en una unidad de cuidados paliativos.

Bélgica tiene diferentes estructuras y servicios de cuidados
paliativos, que se pueden proporcionar en el hogar, en centros de
dia y unidades de cuidados paliativos en hospitales y residencias
de personas mayores. La mayoria de los pacientes prefieren re-
cibir cuidados paliativos en casa y permanecer ahi hasta el final.
Si la carga del cuidado excede la capacidad de los cuidadores, se
debe tomar la decisién dificil de trasladar al paciente.

Todos los pacientes con ELA tienen acceso al estadio palia-
tivo, lo que les otorga derechos adicionales de apoyo. Debe tener-
se en cuenta que, en Bélgica, el estadio paliativo no es comple-
tamente igual al estadio de enfermedad terminal. Por lo tanto, se
prefiere el término cuidados de apoyo sobre cuidados paliativos,
ya que permite el apoyo a lo largo de todas las etapas de la enfer-
medad a partir del diagnéstico oficial.

Las voluntades anticipadas son una parte importante del
tratamiento de los pacientes con ELA. Existe la posibilidad legal-
mente vinculante para que los pacientes registren los tratamien-
tos que ya no quieran recibir y describan sus deseos en caso de
un paro cardiaco repentino, ingreso en cuidados intensivos, coma,
etc. Las voluntades anticipadas del paciente pueden registrarse
en una tarjeta que puede llevar consigo, en su cartera. Ademas,
la mayoria de los hospitales tienen procedimientos internos para
registrar estas voluntades. En Bélgica se observa que la mayoria
de los pacientes, en la ultima etapa de la enfermedad, optan por
no ser reanimados en caso de un colapso repentino, no ser intu-
bados en caso de insuficiencia respiratoria y a no ser trasladados
a una unidad de cuidados intensivos. Se estima que menos del
2% de los pacientes optan por la ventilacidn invasiva (Reviers et
al, 2021).

Es posible detener las intervenciones no deseadas que pro-
longan la vida, incluida la ventilacion mecénica. Incluso cuando
los pacientes nunca expresaron sus deseos sobre la ventilacion
invasiva, es posible detener el soporte mecéanico después de dis-
cutir esto con el paciente, o si esto ya no es posible, con los fami-
liares cercanos.

En Bélgica, la sedacidon paliativa y la eutanasia son legales.
Sin embargo, el suicidio asistido por un médico es ilegal. En 2002,
se aprobo la ley de eutanasia. Antes de votar la ley en el parla-
mento federal, la ALS Liga Belgium brindé aportaciones sustan-
ciales a los responsables politicos y realiz6 adaptaciones al bo-
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rrador del texto. Legalmente, la eutanasia se define como el acto
médico para poner fin intencionalmente a la vida de un paciente
a peticién suya. Los pacientes solo pueden presentar una solici-
tud por escrito de eutanasia si estdn conscientes y mentalmente
competentes, si tienen una afeccién médica que no se puede cu-
rar y si tienen un sufrimiento fisico o psicolégico insoportable e
insoportable persistente. La decision del paciente debe tomarse
libremente, sin presién de su entorno y después de una cuidadosa
consideracion. El médico debe analizar otras opciones, como los
cuidados paliativos, y asegurarse de que se cumplan todas las
condiciones. El médico que lleva a cabo la eutanasia esta obligado
a informar a un Comité federal que verifica si se cumplieron todos
los requisitos. Cada dos afios, se publica un informe sobre el uso
de la eutanasia. Entre 2014 y 2017, en promedio 52 pacientes con
ELA por aiflo murieron después de la eutanasia. Esto corresponde
aproximadamente al 25% de la poblacién de ELA (Reviers et al,
2021).

"... creemos que es muy importante que
el paciente pueda decidir sobre su propia
vida. En otros paises hay situaciones mas
dificiles en los que la gente tiene que
viajar para decidir qué quieren hacer con
SUS Cuerpos y no creemos que sea la
forma correcta de hacerlo. Apoyamos la
eutanasia y tenemos muy buen sistema
en Bélgica para llevarla a cabo”.

Evy Reviers y Dirk De Valck.
ALS Liga Belgium.
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— | Aqui es completamente legal. Lo vemos como el punto final de una
verdadera trayectoria paliativa.

— | Lo vemos como el punto final, pero lo hablamos en los primeros
estados de la enfermedad, para que la gente conozca que existe
esa posibilidad, pero siempre decimos que hay una buena red de
tratamientos paliativos que recorrer antes de tomar esa decision.

El uso de ventilacion mecanica invasiva es poco frecuente
por varias razones, como las preferencias personales o cultura-
les, pero también debido a la carga de atencion domiciliaria que
precisa. Badsicamente, implica la necesidad de contar con cuida-
dores médicamente capacitados las 24 horas del dia. Como esto
no se reembolsa en Bélgica, muchos pacientes no se someten a
traqueotomia, menos del 2% de los pacientes opta por este trata-
miento (Reviers et al, 2021).

Los pacientes con ELA que se encuentran en un Centro de
Referencia cuentan con asistencia psicolégica. Sin embargo, ALS
Liga Belgium, considera que esta asistencia no esta ajustada a
las necesidades de los pacientes y no contempla a la familia. Para
esta asociacion este es el aspecto que tiene margen de mejora, en
el &mbito de la atencidn sanitaria.

— | Los pacientes de ELA cuentan con asistencia psicoldgica en los
Centros Neuromusculares de Referencia, pero esas visitas son
cortas y son cada tres meses. Creemos que muchos pacientes de
ELA necesitan un apoyo psicologico mds regular. Quizds en esto
habria que hacer las cosas mejor.

— | En este momento estamos trabajando en un proyecto para cubrir
la asistencia entre las visitas a los centros. Porque sabemos que

ven a un monton de pacientes y no siempre se puede hacer un
seguimiento cuando un paciente les llama, ya que también hay
otros muchos pacientes con otras enfermedades que acuden a estos
centros. Nosotros estamos intentando aplicar una politica en la que
haya una persona de la ALS Liga Belgium que haga un seguimiento
durante esos tres meses y tenga una reunion con la gente de los
Centros antes de que los pacientes vayan y les hagan un resumen
de sus necesidades durante este periodo intermedio.
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TABLA 1

DIAGNOSTICO Y ATENCION SANITARIA DE LA ELA. BELGICA.

¢ Existe una Estrategia o plan nacional y/o regional de atencion
a los pacientes con ELA?

¢ Se prevén actuaciones individualizadas de atencion a las
personas con ELA adaptadas a las necesidades y preferencias
de las personas?

¢ Se ofrece la posibilidad de contar con una segunda opinion?

¢ Existen mecanismos que agilicen el acceso a recursos de
salud especializados, entre los que se incluya la ELA?

¢Cuenta su pais con Unidades de Referencia de ELA?

¢Dispone su pais de programas formativos dirigidos a profesionales sanitarios
orientados a la deteccion precoz de la enfermedad?

¢Existen programas de apoyo psicoldgico a las personas con ELA desde el
primer momento del diagnéstico?

¢ Existen programas de apoyo psicolégico a las familias de
personas con ELA desde el primer momento del diagnéstico?

¢Se ofrecen cuidados sanitarios domiciliarios a personas con ELA?

¢Cuentan con mecanismos que aseguren que las personas
con ELA acceden a los servicios sanitarios de urgencia con
facilidad y rapidez?

¢Se ofrecen servicios de fisioterapia de caracter publico durante la fase de
evolucién de la enfermedad?

¢Existen programas de cuidados paliativos, de caracter
publico, especializados en personas con ELA?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econémicas para la adquisicion
de productos de apoyo (ayudas técnicas, ortopédicas o de comunicacion) para
las personas con ELA?

N S N AN P NENENENIAN

Fuente: ALS Liga Belgium.
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3 Atencion social

En Bélgica, los pacientes con ELA tienen acceso a tecnologias
de apoyo a través de procedimientos y condiciones especificos
segun la regién en la que vivan. En Flandes, a partir de enero
de 2019, se encuentra en funcionamiento un nuevo sistema de
arrendamiento a través del Vlaamse Sociale Bescherming (VSB;
Proteccién Social Flamenca) de productos de apoyo a la movilidad
como andadores, sillas de ruedas manuales o eléctricas y scoo-
ters (Reviers et al, 2021). La ELA esta reconocida como una Enfer-
medad de Progresion Rapida, lo que da derecho a los pacientes de
ELA, que viven en esta regién, a una via rapida de acceso a estas
ayudas.

"El gobierno le da una prioridad

especial para los pacientes que tienen
una enfermedad de este tipo. Asi los
pacientes tienen un muy rapido acceso a
cada ayuda, pero también a presupuestos
para asistentes personales. Para que esta
gente pueda contratar asistentes que

les ayuden con los trabajos de casa y

asi puedan vivir el mayor tiempo posible
en su propia casa. El hecho es que esta
rapidez es muy bien apreciada por los
pacientes”.

Evy Reviers y Dirk De Valck.
ALS Liga Belgium.
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Las personas que viven en la Region Flamenca también
pueden, bajo ciertas condiciones, solicitar en la agencia VAPH el
reembolso (parcial) de las compras de otros productos de apoyo
(camas eléctricas, dispositivos de comunicacién, etc.), asi como
adaptaciones del hogar (Reviers et al, 2021).

331 Esta agilidad en las ayudas y/o las prestaciones econdmicas no
estan disponible para las personas con ELA que viven en la regién

DESIGUALDAD . . . .

TERRITORIAL. de Valonia. En Valonia y la capital Bruselas, las respectivas agen

cias AVIQ (Agencia Valona para la Salud, Proteccién Social, Dis-
capacidad y Familias) y PHARE ofrecen un sistema de reembolso
de las compras de tecnologias de apoyo. Sin embargo, no hay
procedimientos de via répida disponibles para personas con ELA.

“Es muy dificil contarle a alguien que
viviendo en un mismo pais no cuentas
con los mismos derechos que otros
ciudadanos. Porque los gobiernos
regionales pueden decidir qué van a
hacer con tu dinero, y no hay suficiente
dinero en Valona. Es dificil para nosotros
decirles a esos gobiernos regionales
gue necesitamos que se lo den a

los pacientes, porque como no hay
presupuesto no es posible hacerlo.

Es un mensaje dificil de transmitir a
los pacientes decirles que estan en la
region equivocada... nosotros a veces
vemos que, cuando la enfermedad se
vuelve muy dificil para ellos, ellos
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directamente se mudan, se van a
Flandes para pedir este tipo de ayudas...
a veces solo tienes que moverte un
kilbmetro y entonces puedes acceder a
esas ayudas”.

Evy Reviers y Dirk De Valck.
ALS Liga Belgium.

Por otra parte, ALS Liga Belgium cuenta con el servicio es-
pecifico ALS Mobility & Digitalk (ALS M&D)® dedicado al alquiler
de diferentes articulos de ayuda para la movilidad y herramientas
de comunicacion a pacientes con ELA. Este servicio es gratuito,
ya que los pacientes solo pagan una garantia. El sistema de prés-
tamos esta abierto en primer lugar a aquellos pacientes que no
tienen derecho a obtener los bienes de ayuda a través de los sis-
temas establecidos por las respectivas agencias regionales.

Cabe destacar que algunos programas y prestaciones tie-
nen limite de edad lo que se convierte una barrera para aquellos
pacientes con ELA mayores de 65 afios. Por ejemplo, los dispositi-
vos de comunicacion. En este contexto debe subrayarse la impor-
tancia del servicio de ALS M&D de ALS Liga Belgium.

en el portal de ALS Ligue.
= https://als.be/nl/Hulpmiddelen

“Con lo que todavia estamos luchando
es contra los programas acotados por
razones de edad en Bélgica. Solo las
personas que tienen menos de sesenta
y cinco anos pueden acceder a estos
programas. Asi que cuando un paciente
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recibe su diagndstico y tiene sesenta

y cinco anos 0 mas, no tiene acceso

a los programas limitados por la edad.
Y desde nuestro punto de vista esto no
es honesto y es muy dificil de explicar

a los pacientes”

Evy Reviers y Dirk De Valck.
ALS Liga Belgium.

3.3.2 En Flandes, la Agencia Flamenca para Personas con Discapacidad

(VAPH) introdujo un presupuesto personal (PVB)® que asciende a
PRESUPUESTO 60.778,09 euros por afno pacientes con ELA pueden solicitar este
PERSONAL presupuesto a través de un procedimiento de via répida (Reviers

et al, 2021). El presupuesto personal se puede utilizar para la con-
tratacion de servicios de enfermeria a domicilio para tareas como
el lavado, la ropa, el cuidado de las heridas, la alimentacion por
sonda, etc. También puede ser utilizado para la atencién y el apo-
yo de los cuidadores familiares.

%

Con ese presupuesto que tienen pueden contratar personal de
ayuda, incluso personas de su entorno que ellos quieran contratar
como ayuda pueden recibir pagos.

Es decir, los pacientes reciben el dinero y ellos pueden decidir a quién
contratan y con qué funcion. Esta medida estd muy bien. Cuando
hablamos con gente de otros paises acerca estos presupuestos para
asistentes personales, les parece un buen sistema y lo toman como
ejemplo para sus propios paises.

Los habitantes de Flandes que no sean elegibles para recibir

este presupuesto personal pueden solicitar en su caja de seguro
médico una prima por cuidado familiar de 130,00 euros al mes.

6/ E'- E Mds informacion en:

https://www.vaph.be/persoonlijke-budgetten
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En Valonia, la Agencia Valona para Personas con Discapaci-
dad (AVIQ) también proporciona presupuestos personales (BAP)
para personas con discapacidad, que se establece entre 1.000,00
y 35.000,00 euros por afio.

En la Comunidad de habla alemana (Deutschsprachige Ge-
meinschaft), la Agencia Dienststelle fur Selbestimmtes Leben
informa a los pacientes con ELA sobre la ayuda financiera y el
cuidado temporal (respiro familiar) que esta disponible para sus
ciudadanos.

3.3.3

SERVICIOS
RESIDENCIALES

TABLA 2

No existen residencias especificas para personas con ELA. Sin
embargo, en el marco de una Convencién Nacional, algunas re-
sidencias disponen de plazas para pacientes que tienen grandes
necesidades de atencién, por ejemplo, personas que requieren
ventilacién, y cuando la atencién domiciliaria ya no es posible.

RECURSOS Y SERVICIOS DE ATENCION SOCIAL PARA LA ELA. BELGICA.

¢Existen en su pais protocolos especificos de coordinacion entre los Servicios Sani-
tarios y los Servicios Sociales para asegurar la continuidad en la atencién?

¢Existen acuerdos entre los servicios sanitarios y las asociaciones de ELA?

Una vez que se ha diagnosticado a los pacientes con ELA, ;tienen derecho a recibir
ayuda econémica?

¢ Existen beneficios econémicos para el cuidador principal?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econémicas para la contratacion
de apoyo humano (asistencia personal con formacién especializada en sa-
lud...) a las que puedan acceder las personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia diurna
con plazas de caréacter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia temporal con plazas de
caracter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia prolongada (centros
residenciales) con plazas de caracter publico para personas con ELA?

¢En su pais se proporcionan ayudas econémicas a las familias de personas
con ELA para sobrellevar las necesidades (bono eléctrico, respiro familiar,
ayudas para la adaptacion de la vivienda,...)?

SISIKISTSIKISIKIS

Fuente: ALS Liga Belgium.

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA: ELA

P. 37



Espana

P. 38 ATENCION SOCIAL Y SANITARIA DE LA ELA. SITUACION POR PAISES. - ESPANA



7/ Un hombre con una trayectoria larga
y significativa en la transformacion de
la banca esparola y latinoamericana.
Dedicado también a promover proyectos
y plataformas educativas, basadas en

la colaboracion ptiblico-privada y que
fomentan el trabajo en red.

La informacion referida a Espafia se basa en la revisidon de fuen-
tes secundarias, el formulario de recogida de datos, que ha sido
cumplimentado por la Fundaciéon Luzén y una entrevista Viole-
ta Couto, responsable del departamento de calidad de vida de la
Fundacion, que ha permitido verificar, constatar y ampliar dicha
informacién. Cabe destacar el papel relevante de la Fundacion
Luzén que, ademas de su contribucién a la investigacion clinica
de la enfermedad, ha venido desarrollando una labor en el campo
del anélisis social de esta materia. Un ejemplo de ello es el Ob-
servatorio de la ELA que desde 2018 viene ofreciendo un informe
detallado, con caracter anual, de la realidad de la atencidn socio-
sanitaria de la Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) en Espana, asi
como los avances en la investigacion clinica. En buena medida, el
presente epigrafe-pais es posible gracias a la sistematizacién que
esta Fundacion realiza con el Observatorio y otros documentos
generados por la misma.

La Fundacién Luzén nace en 2016 a iniciativa de Francisco
Luzén Lopez’, que desde su diagndstico de ELA en 2014, impulso
la creacién de la Fundacién buscando la cura de la enfermedad
y el trabajo en equipo de todas los agentes clave en la atencién
integral y la investigacion de la Esclerosis Lateral Amiotréfica.

Desde su creacién, la Fundacion ha ofrecido apoyo y orien-
tacion a mas de 11.000 personas (pacientes con ELA y sus fami-
lias). En 2020, la Fundacién Francisco Luzén recibié el sello de
calidad de la Fundacién Lealtad, una de las mayores distinciones
y controles de calidad en transparencia y buenas préacticas dentro
del tercer sector en Espana.

Tras afnos de esfuerzo y concienciacidn social por parte
de las asociaciones y activistas sobre las dificultades a las
gue se enfrentan las personas que sufren ELA y sus familias,
en marzo de 2022, el Pleno del Congreso de los Diputados,
a propuesta de Ciudadanos, aprobd por unanimidad la toma
en consideracion de la Proposicion de Ley 122/000180 para
garantizar el derecho a una vida digna de las personas con
ELA.

La proposicion de Ley se estructura en cuatro articu-
los. En primer lugar, el reconocimiento del 33% del grado
de discapacidad. En segundo, la atencién preferente para
que se cuente con los recursos técnicos y humanos espe-
cializados para cubrir las necesidades provocadas por esta
dura enfermedad, por lo que han instado la inclusién dentro
de la cartera de servicios suplementarios de transporte y
alojamiento, tanto a los pacientes como a sus respectivas
familias. En tercer lugar, la proposicion de ley contempla el
bono social eléctrico y el servicio domiciliario, por lo que
se garantiza el acceso al servicio de fisioterapia y atencion
especializada durante 24 horas. En cuarto lugar, la iniciativa
plantea la aplicacion de estas medidas para otras personas
que padezcan enfermedades crénicas, neurodegenerativas
y autoinmunes.
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Situacion
general

Segun datos del Observatorio de la ELA®, en 2019 el niumero de
personas con ELA en Espafa ascendia a 3.717°, lo que supone una
prevalencia de 8 personas por cada 100.000 habitantes.

En Espafa existe un Sistema Nacional de Salud (SNS) orga-
nizado en dos niveles: nacional y regional (Comunidades Auténo-
mas). Su cobertura es universal y, en buena medida, se ofrece a
través del sector publico; existe el copago en las recetas farma-
céuticas ambulatorias y en determinados productos ortoprotési-
cos. A grandes rasgos, el nivel nacional se encarga de la planifica-
cién estratégica a través del Consejo Interterritorial del Sistema
Nacional de Salud y el Ministerio de Sanidad y las Comunidades
Autonomas asumen la organizacion y gestién de la atencion sani-
taria dentro de su territorio.

Por otra parte, en el ambito social, el pais cuenta con el
Sistema para la Autonomia y Atencidn a la Dependencia (SAAD),
creado a través de la Ley 39/2006, de 14 de diciembre, de Pro-
mocion de la Autonomia Personal y Atencién a las personas en
situacion de dependencia, que tiene como finalidad regular las
condiciones basicas que garanticen la igualdad en el ejercicio del
derecho subjetivo de ciudadania a la promocién de la autonomia
personal y atencion a las personas en situacion de dependencia™.

En marzo de 2022, el Pleno del Congreso de los Dipu-
tados, a propuesta de Ciudadanos, aprobé por unanimidad la
toma en consideracién de la proposicién de Ley 122/000180"
para garantizar el derecho a una vida digna de las personas
con ELA. No obstante, la mesa del Congreso, a instancias
de los partidos que conforman la actual mayoria de gobier-
no, lleva desde marzo de 2022 ampliando el plazo de en-
miendas, imposibilitando asi su adopcién definitiva. De no
ser aprobada en la actual legislatura, con la disolucién de las
Cortes Generales, esta proposicion de Ley decaeria definiti-
vamente.

1=l ]|

Observatorio Fundaciéon Luzén. (2020). Informe de resultados
2019. Madrid: Fundacién Luzén. Recuperado en
https://ffluzon.org/observatorio/

9/ Niimero de pacientes atendidos en el Sistema Ptblico de Salud espanol. Datos
aportados por la Comunidades Auténomas al Observatorio de la ELA.

10/ Ei' Ly E Ley 39/2006, de 14 de diciembre, de Promocion de la Autonomia
. o I Personal y Atencion a las personas en situacion de dependencia.
https://www.boe.es/buscar/doc.php ?id=BOE-A-2006-21990

Proposicion de Ley para garantizar el derecho a una vida digna
de las personas con esclerosis lateral amiotréfica (122/000180)..
https://bit.ly/3qidkIK
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** Diagnostico y atencion sanitaria

En el marco de la Estrategia Nacional de las Enfermedades Neu-
rodegenerativas' elaborada por el Ministerio de Salud, en 2017
se publicé el documento “Abordaje de la Esclerosis Lateral Amio-
trofica” ' en el que se plantean criterios de atencion, criterios
estratégicos y de gestion y criterios de procesos de soporte. Para
cada uno de estos criterios se definen objetivos e indicadores de
consecucion.

4.2

CRITERIOS DE ATENCION

Diagnéstico precoz: acceso a la consulta de Neurologia en menos
de 2 meses desde la sospecha; los pacientes pueden solicitar segunda
opinion'®. En casos de antecedentes de ELA familiar se ofertard
andlisis y consejo genético.

Proceso de atencion: las personas con ELA dispondrdn, desde su
diagndstico, de un Plan Individualizado de Atencion. Se ofrecerd
atencion domiciliaria y/o recursos de telemedicina de todos
los profesionales implicados. Las personas con ELA recibirdn una
completa valoracion de la situacion de dependencia de cara
a la asignacion y derivacion a los distintos recursos sociales,
con reevaluaciones periodicas en funcién de la evolucion de la
enfermedad.

Cuidados paliativos: atencion de cuidados paliativos en su zona
bdsica y drea de salud, a nivel domiciliario y/o hospitalario y con
los equipos de soporte especificos que precisen de acuerdo con sus
necesidades y en el momento apropiado.

Derechos y Autonomia del paciente: las personas con ELA recibirdn
la informacion y asesoramiento adecuados para que puedan
ejercer sus derechos, segtin se contempla en la normativa vigente,
poniendo el énfasis en la realizacion de las Instrucciones Previas.

Atencion a la familia: realizar, desde el inicio, una valoracion
integral de la familia del paciente, acorde con los objetivos
especificados en la linea estratégica 3 (Apoyo a las personas
cuidadoras) de la Estrategia en Enfermedades Neurodegenerativas.

Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad (2016).
Estrategia en Enfermedades Neurodegenerativas del Sistema

. Nacional de Salud. Madrid.
https://www.sanidad.gob.es/organizacion/sns/
planCalidadSNS/pdf/Est_Neurodegenerativas APROBADA C_
INTERTERRITORIAL.pdf
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13/ E I-_-. . E Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad (2017).

Abordaje de la Esclerosis Lateral Amiotréfica. Madrid.
https://www.sanidad.gob.es/organizacion/sns/
planCalidadSNS/pdf/Abordaje_de la Esclerosis_Lateral_
Amiotrofica_2017.pdf

La Ley 16/2003, de 28 de mayo, de cohesion y calidad del
Sistema Nacional de Salud ya establece en su articulo 4o el
derecho de los ciudadanos en el conjunto del Sistema Nacional
de Salud a disponer de una segunda opinion facultativa
sobre su proceso en los términos previstos en el articulo 28.1
de esta misma ley, en el que encomienda a las Comunidades
Autonomas el establecimiento de medidas encaminadas a
garantizar la calidad de las prestaciones y a las instituciones
asistenciales la adecuacion de su organizacion para facilitar
una segunda opinion en los términos que reglamentariamente
se establezcan.

https://www.boe.es/eli/es/l/2003/05/28/16/con

4.2.2

CRITERIOS
ESTRATEGICOS

Y DE GESTION.

OO0 x>

Planes integrales de atencion a las Enfermedades Neurodegene-
rativas que incluyan la ELA, elaborados por las Comunidades Au-
ténomas.

Procesos integrados de atencion: las Comunidades Auténomas
implantardn férmulas organizativas, basadas en la evidencia, para
la coordinacion efectiva y dgil de los recursos disponibles en atencion
primaria, especializada, recursos sociales y de dependencia, y los
servicios de rehabilitacion.

Mapas de recursos sanitarios y sociales de atencion a la ELA:
se identificardn o, en su caso, se creard, al menos un Dispositivo de
ELA en cada Comunidad Auténoma.

Las Comunidades Auténomas deberdn fomentar la participacion
de las asociaciones de familiares y pacientes de ELA.
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4.2.3

CRITERIOS
DE PROCESQOS
DE SOPORTE.

— | Capacitacion de los profesionales: los profesionales de Atencion
Primaria y otras especialidades, recibirdn sensibilizacion y forma-
cion en el abordaje de esta enfermedad.

— | Fomento de la investigacion: las Comunidades Auténomas fomen-
tardn la creacion de redes de los Dispositivos de ELA con el objetivo
de compartir el conocimiento disponible y favorecer la investigacion
epidemioldgica, etioldgica, clinica, trasnacional, de servicios, asi
como los ensayos clinicos en ELA.

Reconociendo la importancia de contar con documentos que sir-
ven de "hoja de ruta” para la atencién de los pacientes con ELA,
lo que los datos evidencian es una desigualdad en el acceso a los
recursos de atencion sanitaria entre territorios. De acuerdo con el
Ultimo informe del Observatorio de la ELA™, con datos referidos
al afo 2019, en Espana el 94% de las Comunidades Auténomas
cuenta con algun equipo multidisciplinar que atiende en régimen
de cita y espacio Unico a los pacientes con ELA. En total, el Ob-
servatorio ha identificado 102 dispositivos dedicados a la aten-
cion sanitaria de la ELA: 33 consultas monogréaficas de ELA™, 13
Unidades de Referencia Autondmica" , 21 Otras Unidades de ELA
(no CSUR neuromuscular); 10 CSUR neuromuscular'; 9 Centros
acreditados por Orphanet™, 2 otros dispositivos.

15/ ™ R ™ Observatorio Fundacion Luzén. (2020). Informe de resultados
| 2019. Madrid: Fundacién Luzén. Recuperado en

https://ffluzon.org/observatorio/

o 27

16/ Consulta médica para la atencion especializada de pacientes con ELA que favorece la
atencion integrada, la continuidad asistencial y evita desplazamientos innecesarios.
Fomenta las visitas de acto tinico con los distintos especialistas, pero no consta del
minimo de especialistas que se requiere para ser considerado como Unidad de ELA
(Fundacién Luzén, 2020).

17/ Unidad de un centro o servicio sanitario dedicada a la atencion especializada de
pacientes con ELA, que acttia como centro de referencia y cuenta con el informe
favorable de la Comunidad Auténoma donde se ubique. (Fundacion Luzon, 2020).

18/ Centro, Servicio o Unidad de Referencia neuromuscular (CSUR): centro, servicio
o unidad sanitaria que dedica fundamentalmente su actividad a la atencion de
determinadas patologias neuromusculares (ENM) raras (entre ellas la ELA) y que ha
sido acreditado por el Ministerio de Sanidad segtin las caracteristicas establecidas
en el Real Decreto 1302/2006, aunque ademads ese servicio o unidad atienda otras
patologias para las que no seria considerado de referencia. (Fundacion Luzén, 2020).

19/ Centro Orphanet: centro, unidad, servicio o consulta registrada en la red europea
Orphanet. (Fundacion Luzén, 2020).
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Respecto a la situacion de la atencion de la ELA en las Co-

munidades Auténomas, datos referidos a 2019, cabe destacar
(Fundacién Luzén, 2020):

%

Solo 4 de las 17 Comunidades Autonomas tienen capacidad para
realizar estudios genéticos (Navarra, Pais Vasco, Murcia y Andalu-
cia se encuentran creando el programa de seguimiento de alto riesgo
genético).

47% de las Comunidades Autonomas cuenta con guias especificas
de atencion.

70% de las Comunidades Autonomas cuenta con planes individuali-
zados de atencion. (Galicia, Principado de Asturias, Pais Vasco, Na-
varra, Catalurnia, Castilla y Leon, Comunidad de Madrid, Region de
Murcia, Islas Canarias, Islas Baleares y Andalucia).

El 47% dispone de protocolos de acompanamiento de las personas
con ELA por sus familiares o cuidadores en los servicios sanitarios.

El 65% presta servicios de atencion psicologica.

76% garantiza la hospitalizacion domiciliaria.

El 88% garantiza la atencion por los profesionales del servicio de
neurologia en un plazo inferior a dos meses tras la derivacion al es-
pecialista desde Atencion Primaria.

El 94% garantiza cuidados paliativos en el domicilio... “el hecho de
que una Comunidad Autonoma garantice los cuidados paliativos no
necesariamente significa que estos estén disponibles en todo su te-
rritorio, ya que, en ocasiones, estos se prestan solamente en lugares
geogrdficamente cercanos al hospital de referencia correspondiente”.

El 35% garantiza servicios de fisioterapia domiciliaria (Andalucia,
Asturias, Cataluna, Comunidad Valenciana, Islas Baleares y Pais
Vasco).

E141% ha realizado algtin tipo de actividad de formacion, capacita-
cion o sensibilizacion dirigida a profesionales.
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“La atencion a la ELA esta muy
condicionada por las Comunidades
Autonomas y, dentro de las CCAA si la
persona y la familia reside en nucleo
urbano o rural. ... Estd contemplado que
se atienda de manera individualizada,
que se le pregunte hasta que momento
quiere llegar con la enfermedad,

si quiere recibir en su domicilio a
diferentes especialistas, pero claro, ahi
depende de la oferta que puedan tener...
En todo el pais se supone que existen
cuidados domiciliarios, pero tenemos
constancia de que no es asi... en los
nucleos urbanos si tienen atencion

y en las zonas rurales esa atencion
domiciliaria no es posible”.

Violeta Couto.
Fundacién Luzdn.

Ante la desigualdad en el acceso y la escasez de servicios
de atencién sociosanitaria, el tejido asociativo de la ELA es fun-
damental, en tanto que, en la medida de sus posibilidades, cubre
carencias de atencion de la Administracion Publica. En 2019, se
identificaron 17 entidades sin animo de lucro que ofrecen servi-
cios a personas con ELA. Entre los servicios que en mayor medida
prestan dichas entidades se encuentran la fisioterapia y la for-
macién (87% de las entidades), seguidos de los servicios de tra-
bajador social, banco de ayudas técnicas y terapia ocupacional,
ofertados por el 73% de las entidades.
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En nimero de personas atendidas los servicios més utiliza-
dos son psicologia (848), trabajo social (582), auxiliar de clinica
(551) y logopedia (415) (Fundacién Luzén, 2020).

TABLA 3

DIAGNOSTICO Y ATENCION SANITARIA DE LA ELA. ESPANA.

¢Existe una Estrategia o plan nacional y/o regional de atencion
a los pacientes con ELA?

¢ Se prevén actuaciones individualizadas de atencion a las
personas con ELA adaptadas a las necesidades y preferencias
de las personas?

¢ Se ofrece la posibilidad de contar con una segunda opinion?

¢ Existen mecanismos que agilicen el acceso a recursos de
salud especializados, entre los que se incluya la ELA?

¢Cuenta su pais con Unidades de Referencia de ELA?

¢Dispone su pais de programas formativos dirigidos a profesionales sanitarios orien-
tados a la deteccion precoz de la enfermedad?

¢Existen programas de apoyo psicoldgico a las personas con ELA desde el primer
momento del diagndstico?

¢ Existen programas de apoyo psicolégico a las familias de
personas con ELA desde el primer momento del diagnéstico?

¢Se ofrecen cuidados sanitarios domiciliarios a personas con ELA?

¢Cuentan con mecanismos que aseguren que las personas con ELA acceden a los
servicios sanitarios de urgencia con facilidad y rapidez?

¢Se ofrecen servicios de fisioterapia de caracter publico durante la fase de evolucion
de la enfermedad?

¢Existen programas de cuidados paliativos, de caracter publico, especializados
en personas con ELA?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econémicas para la adquisicion
de productos de apoyo (ayudas técnicas, ortopédicas o de comunicacion) para
las personas con ELA?

UIRIR L IRR R RKURIK KL

Fuente: Fundacion Luzon
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> Atencion social

Solo 5 de las 17 Comunidades Auténomas disponen de protoco-
los de coordinacion entre los Servicios Sanitarios y los Servicios
Sociales (Asturias, Comunidad de Madrid, Galicia, Islas Baleares y
Navarra). Por otra parte, Andalucia, Asturias, Galicia y Castilla -La
Mancha disponen de protocolos de coordinacidn entre los equipos
de atencion especializados en ELA y las asociaciones de pacien-
tes (Fundacién Luzén, 2020).

En Espafa, el primer paso para acceder a prestaciones y
servicios de atencion, en el ambito social, es contar con un dic-
tamen oficial ya sea de discapacidad o la dependencia, esto es,
una valoracion que acredite el grado de necesidad de apoyos. Una
barrera importante para contar con estos reconocimientos es el
tiempo de tramitacion que requieren. En julio de 2020, el Comité
Espafiol de Representantes de Personas con Discapacidad (CER-
MI) denuncid “el retraso generalizado” en la valoracién del grado
de discapacidad por parte de las Comunidades Auténomas, mas
de 10 meses en promedio?’. Segun el Observatorio de la depen-
dencia de la Asociacion Estatal de Directores y Gerentes de Ser-
vicios Sociales de Espafia, el tiempo medio de tramitacién de un
expediente de dependencia hasta su resolucién se situa en 430
dias?'. Estos tiempos de espera son incompatibles con la situacion
de vulnerabilidad de las personas con ELA.

CERMI (7 de julio de 2020). CERMI denuncia retrasos en la
valoracion del grado de discapacidad, que puede superar el aino
de espera en ocho CCAA. Disponible en

1 https://www.cermi.es/es/actualidad/noticias/cermi-denuncia-
retrasos-en-la-valoracion-del-grado-de-discapacidad-que-

Y puede

21/ Ramirez-Navarro, J., et al. (2021). XXI Dictamen del Observatorio Estatal de la
Dependencia. Mdlaga: Asociacion Estatal de Directoras y Gerentes en Servicios
Sociales.

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA: ELA

P. 47



"Los procedimientos tardan mas
dependiendo de la Comunidad
Autonoma. Algunas Comunidades
Autdénomas para el paciente de ELA
tienen un convenio especifico y otras
no. Tardan demasiado para lo rapido
que avanza la enfermedad. Cataluna
funciona muy bien, también porque
tiene mucho acceso la Fundacion Miquel
Valls a la gestion. En Aragén va muy
lento. Una familia por ejemplo tardé
mas de un ano. Algunas Comunidades
Auténomas han firmado un plazo
maximo de tiempo para la concesion
de 6 meses”.

Violeta Couto.
Fundacién Luzon.

4.3.1 Servicios escasos y poco adecuados para las necesidades de los

pacientes con ELA y sus familias. Junto con la espera para el re-
conocimiento de dependencia, esté la falta de adaptacion a las
necesidades reales de este colectivo y sus familias. El catalogo
del SAAD?? dispone de servicios y prestaciones:

SISTEMA PARA
LA AUTONOMIA Y ATENCION
A LA DEPENDENCIA (SAAD).
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Servicios de prevencion de las situaciones de dependencia y los de
promocion de la autonomia personal.

Servicio de Teleasistencia.

Servicio de Ayuda a domicilio.

Servicios residenciales: Centro de Dia y de Noche; Centro de Dia
para mayores; Centro de Dia para menores de 65 arios; Centro de
Dia de atencion especializada; Centro de Noche; Servicio de Aten-
cion Residencial.

Prestaciones economicas: a) Vinculada al servicio; b) para cuidados
familiares; c) asistencia personal.

22/ [m] el 3. [w] Informacion del Portal web del IMSERSO

'S https://www.imserso.es/imserso_01/autonomia_personal_
dependencia/saad/normativa_d/normativa/texto_ley/titulo_
uno/prestaciones_saad/seccion_primera/index.htm

De este catédlogo, las personas con ELA y sus familias ape-

nas pueden disfrutar de algunos servicios. Por un lado, esta tam-
bién la desigualdad territorial en este dmbito. Por otro, casi nin-
gun servicio se ajusta a las necesidades o resulta escaso:

%

Los servicios residenciales no estdn preparados para atender a per-
sonas con ELA.

La prestacion economica para cuidados familiares es escasa. En
promedio se sittia en 306 euros mensuales. Para aquellos con una
dependencia reconocida del grado III (dependencia severa) estd en
los 335 euros mensuales (Ramirez-Navarro, et al, 2021). La presta-
cion de asistencia personal apenas se ha desarrollado en el pais y
los asistentes personales en este caso, deberian tener una minima
formacion especializada.

La ayuda a domicilio que se concede a las personas con dependencia
severa es de 57 horas al mes, apenas dos horas y media diarias de
lunes a viernes (Ramirez-Navarro, et al, 2021).
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4.3.2

AYUDAS Y/O PRESTACIONES
ECONOMICAS PARA LA
ADQUISICION DE PRODUCTOS

DE APQYO.

Violeta Couto.
Fundacion Luzdn.

Las ayudas técnicas son fundamentales para las personas. En
concreto, los Sistemas Alternativos y Aumentativos de Comuni-
cacion (SAAC). En 2019, se modificé el Real Decreto 1030/2006,
de 15 de septiembre, por el que se establece la cartera de servi-
cios comunes del Sistema Nacional de Salud y el procedimiento
para su actualizacion. En esta modificacién se incluye facilitar un
lector ocular u otro sistema de comunicacién similar a pacien-
tes con trastornos neuromotores graves con afectacién de ambos
miembros superiores e imposibilidad de comunicacion oral o es-
crita. Solo Asturias, Cantabria y Catalufia disponian de protocolos
de cesién de estos dispositivos (Fundacién Luzén, 2020).
Respecto al acceso a los productos de apoyo se apunta que:
“Sillas de ruedas si, pero las basicas a lo mejor no estan adap-
tadas a las necesidades del paciente con ELA, como camas arti-
culadas, andadores. Una adaptacion en el domicilio del plato de
ducha estd recogida en casi todas las Comunidades Auténomas,
pero es una cobertura basica”. Violeta Couto. Fundacion Luzén.

Resulta especialmente delicado que la falta de apoyos y
ayudas en el domicilio condicionen literalmente la vida de las per-
sonas con ELA. En la ultima fase de la enfermedad, en la que
las dificultades para respirar son importantes, puede valorarse
la posibilidad de usar ventilacién mecanica (respiradores) para
lo que podria ser necesario realizar una traqueostomia. Muchas
personas deciden no someterme a esta intervencion al saber que
los cuidados aumentaran y los apoyos continuados con los que
cuenta son casi solo los del entorno familiar.

“Necesitan una atencion las 24h,
fisioterapia respiratoria a domicilio

con una persona que sepa manejar

el respirador y el succionador de
flemas. Si no lo tienen la operacién
[traqueostomia] no es viable al no poder
pagar los cuidados y el mantenimiento.
Hay personas que no pueden decidir
hacerla por no tener dinero suficiente.
Es una decision personal condicionada
por su situaciéon social”.
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TABLA 4

Recursos y servicios de atencién social para la ELA. ESPANA.

¢Existen en su pais protocolos especificos de coordinacion entre los Servicios
Sanitarios y los Servicios Sociales para asegurar la continuidad en la atencion?

¢ Existen acuerdos entre los servicios sanitarios y las asociaciones de ELA?

Una vez que se ha diagnosticado a los pacientes con ELA, ;tienen derecho a
recibir ayuda econémica?

¢ Existen beneficios econémicos para el cuidador principal?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econémicas para la contratacion de
apoyo humano (asistencia personal con formacion especializada en salud...) a las
que puedan acceder las personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia diurna con plazas
de caréacter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia temporal con plazas de
caracter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia prolongada
(centros residenciales) con plazas de caracter publico para personas con ELA?

¢En su pais se proporcionan ayudas econémicas a las familias de personas con
ELA para sobrellevar las necesidades (bono eléctrico, respiro familiar, ayudas para
la adaptacioén de la vivienda,...)?

RIX|IXR|K Q| KX K| X

(#) Condicionadas a la concesién de la valoracién de la situacién de dependencia que, en promedio, tarda mds de 10 meses.

Fuente: Fundacion Luzon
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Los datos que se detallan a continuacion provienen de la revisién
de fuentes secundarias relacionadas con la materia asi como de
la informacién proporcionada por la Association pour la Recher-
che sur la Sclérose Latérale Amyotrophique et autres maladies du
motoneurone (ARSLA) a través de la ficha de recogida de datos
disefiada para este estudio comparativo y del portal web de la
asociacion. ARSLA es la asociacion nacional de pacientes de ELA
y sus familias mas importantes de Francia. Con una trayectoria
de 36 afos, su trabajo ha contribuido al conocimiento, sensibiliza-
cioén e investigacion de la enfermedad y a la mejora en la calidad
de vida de las personas con ELA y sus familias. Desde 1991 esté
considerada como una entidad de interés publico por el gobierno
francés.

* Situacion general

23/

24/

De acuerdo con el Banco Nacional de Datos de Enfermedades Ra-
ras?, la ELA afecta actualmente a 7000 personas en Francia con
una incidencia anual cercana a 2,5 por cada 100.000 habitantes.
El tiempo promedio de diagnéstico se sitla entre seis meses y un
afo.

La ELA es una de las enfermedades cubiertas al 100% por
la Seguridad Social francesa. Es decir, que los cuidados (medi-
camentos, consultas, andlisis de sangre, radiografias, hospitali-
zaciones, etc.) son reembolsados integramente en base a la tasa
de reembolso del Seguro de Salud, siempre que estos cuidados
formen parte de la lista de Productos y Servicios de su catalogo
(LPP). Esta lista es editada por UCANSS (Unién de Fondos Na-
cionales de Seguridad Social) y elaborada por la CCPS (Comi-
sion Consultiva de Beneficios de Salud). Es esta tasa la que se
reembolsara al 100%. La cobertura al 100% la autoriza el médico
tratante y la gestiona el asesor médico de la seguridad social. El
reembolso del 100% cubre la atencién de la enfermedad declara-
da por el médico?.

parte del Plan de Enfermedades Raras. Recopila un “conjunto
= minimo de datos” que permite documentar de forma
homogénea la atencion y el estado de salud de los pacientes
con enfermedades raras.
Para saber mds

E El Banco Nacional de Datos de Enfermedades Raras forma

=

E Informacion disponible en

Ry
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> Diagnostico y atencion sanitaria

MmO >

Francia cuenta desde 2007, con un Protocolo nacional de diag-
nostico y atencion a la ELA, elaborado tras la Conferencia de Con-
senso para la atencion de pacientes con ELA con el apoyo meto-
dolégico de la Haute Autorité de Santé (HAS), en aplicacidon de las
disposiciones del Plan Nacional de Enfermedades Raras 2005-
2008. Este Protocolo de diagnéstico se actualiza cada cuatro
anos y su ultima actualizacion disponible corresponde a 2015%.
El Protocolo esta dirigido a profesionales sanitarios y tiene como
propdsito ser una herramienta que ofrece una base de referencia
comun para el personal sanitario.

El Protocolo explica con detalle qué es la enfermedad; los
signos que puede presentar; la pruebas y derivaciones que deben
realizarse; la necesidad de seguimiento y de atencion multidis-
ciplinar; los aspectos clinicos que deben vigilarse y tratarse con
regularidad; la rehabilitacidon preventiva para detener o mitigar el
avance de la enfermedad (fisioterapia, logopedia); la importancia
del acompafiamiento psicolégico al paciente y su familia desde el
primer momento del diagndstico; las decisiones relacionadas con
el reemplazo de funciones vitales, en particular funciones nutri-
cionales y respiratorias.

Los objetivos generales de la atencion que establece el pro-
tocolo son:

— | Oftrecer un tratamiento bdsico y atender los sintomas existentes;

— | Ofrecer apoyo psicolédgico al paciente y su entorno;

— | Introducir la fisioterapia destinada a evitar complicaciones muscu-
loesqueléticas, que a menudo son dolorosas debido a la limitacion de
la actividad o incluso a la inmovilidad y aseguran un buen drenaje
bronquial;

— | Mantener la autonomia y compensar las deficiencias motoras,

estableciendo asistencia humana y prescribiendo las ayudas técni-
cas necesarias y adaptando el lugar de residencia lo mejor posible;

— | Monitorear el estado nutricional y adaptar la ingesta.
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— | Controlar las funciones ventilatorias, tratar las infecciones
bronquiales y la congestion.

— | Anticipar actos de reposicion nutricional y ventilatoria, infor-
mar sobre sus modalidades, discutir de su relevancia.

— | Complementar las funciones vitales, en particular las nutricionales
y respiratorias, con el consentimiento informado del paciente y su
entorno cuando se cumplan los criterios para la colocacion.

— | Apoyar, acompanar y ofrecer educacion terapéutica al paciente
y su entorno.

Respecto a la necesidad de seguimiento y atencion multi-
disciplinar, el Protocolo recomienda que la atencion sea coordina-
da a través de un centro de referencia de ELA contando con su
estructura profesional especializada, de tal manera que se garan-
tice un tratamiento integral.

El neurdlogo aparece en este protocolo como la figura de
referencia, en tanto que realiza el diagndstico, en contacto con el
médico de cabecera, inicia el tratamiento farmacolégico y coordi-
na el seguimiento clinico del paciente.

La atencion multidisciplinar involucra ademés a otros pro-
fesionales sanitarios (neumdélogo, gastroenterdlogo, nutricionista,
otorrinolaringélogo, médico rehabilitador, médico de cuidados pa-
liativos), en coordinacion el médico tratante (médico de cabecera)
que asegura el seguimiento en el lugar de residencia.

Son también relevantes en la atencion los profesionales re-
lacionados con la rehabilitacion (fisioterapeuta, terapeuta ocupa-
cional, logopeda, nutricionista). Por otra parte, el protocolo, reco-
mienda la atencién psicolégica con profesionales especializados
en ELA. Otra profesion clave en la atencién es la enfermeria, que
interviene para brindar atencién, segun prescripcion médica, asi
como en la relacién de ayuda, apoyo y educacién terapéutica del
paciente y su entorno.

4 JP‘ E Protocole National e Diagnostic et dee Soins (PNDS) Sclerose
& 1= Laterale Amyotrophique (SLA). 2015
https://www.has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2015-
= 11/pnds-sclerose_laterale_amyotrophique_sla.pdf
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Atento al aspecto progresivo de la enfermedad, el Protocolo
marca también distintos objetivos para hacer el seguimiento del
paciente:

—> | Valorar el progreso, atender complicaciones.

— | Adaptar tratamientos sintomadticos, cuidados de confort y
cuidados de apoyo.

— | Apoyar al paciente y su familia en su itinerario a través de la enfer-
medad.

— | Anticipar la evolucion de la discapacidad y el reemplazo de funcio-
nes vitales antes de la descompensacion.

— | Responder a las preguntas del paciente y de quienes lo rodean,
acomparnar, apoyar y sugerir educacion terapéutica.

— | Coordinar acciones para evitar el aislamiento familiar, social y pro-
fesional, coordinar la via de atencion con el fin de evitar hospitali-
zaciones innecesarias o iterativas y garantizar, en coordinacion con
el médico tratante y los cuidadores en el hogar, armonizacion de
la atencion con cambios en las prescripciones y recomendaciones
realizadas durante las visitas de seguimiento regulares multidisci-
plinario.

— | Anticipar, si es posible con el paciente y su entorno, el final de la vida
con el uso de la atencion medidas paliativas adaptadas en un lugar
especifico.

La atencion y pruebas diagndsticas estan cubiertos en su
totalidad por el sistema de seguridad social. Los centros de refe-
rencia se financian con un presupuesto publico especifico (circu-
laire budgétaire annuelle). El presupuesto ronda los 6,5 millones
de euros.
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5.2.1

FILIERE FILSLAN

Francia cuenta con 23 Sectores Enfermedades Raras (Filieres
Nationales de Santé Maladies Rares, FSMR)?. Creadas en 2015
a través del Plan de Enfermedades Raras, tienen como obijeti-
vo ofrecer atencién especializada a personas con enfermedades
raras, impulsar la oferta educativa y formativa en esta materia,
estimular el desarrollo de la investigacién y la innovacion en los
Centros de Referencia de Enfermedades Raras (CRMR). Cada
sector agrupa un conjunto de enfermedades raras con aspectos
comunes.

En el caso de la ELA, el sector correspondiente es Fil[SLAN
donde se agrupan todos los agentes implicados en el tratamiento
de la enfermedad. De acuerdo con la informacién disponible en su
pagina web?, FilSLAN articula su labor a través de:

— | 7 Centros de Referencia de Enfermedades Raras (CRMR). Estos cen-
tros de referencia estdn compuestos por equipos multidisciplinares
especializados en el tratamiento de la ELA y han sido avalados y
certificados por el Ministerio de Salud de Francia.

— | 12 Centros de Competencia y Recursos para Enfermedades Raras
(CRCMR). Son centros que, en colaboracion y coordinacion con los
centros de referencia, garantizan la atencion y el seguimiento de los
pacientes, cerca de su domicilio.

Los CRMR y los CRCMR se encuentran repartidos por el
territorio en Centros Hospitalarios Universitarios (CHU). Estan
coordinados por médicos neurélogos expertos en enfermedades
neuromotoras y cuentan con profesionales sanitarios dedicados
al manejo de estas enfermedades. Los Centros son evaluados y
certificados por la Direction Générale de I'Offre de Soins (DGOS)
del Ministerio de Solidaridad y Salud francés. Estos Centros parti-
cipan en trabajos de investigacién en el marco de colaboraciones
cientificas nacionales e internacionales. Proporcionan formacién
universitaria a los médicos y al personal de enfermeria.

Los centros atienden entre 4.000 a 5.000 pacientes con
ELA, esto supone 70% de la poblacién total afectada, con una
media de 1 neurdlogo experto por 230 pacientes.

Filieres Nationales de Santé Maladies Rares, FSMR
https://www.filieresmaladiesrares.fr/

Organizacién
https://portail-sla.fr/acteurs-filslan/
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FilISLAN también incluye, en su parte de salud, redes de
atencion, laboratorios de diagndstico particularmente en biologia
molecular, profesionales de especialidades médicas en Neumolo-
gia, Nutricién, Cuidados Paliativos, profesionales y establecimien-
tos de salud en Atencién y Rehabilitacién. También participan ac-
tores del sector médico-social y asociaciones de pacientes. En
concreto, ARSLA forma parte de la organizacion de FilSLAN.

Los CRMR y los CRCMR ofrecen consultas multidisciplina-
res que permiten reunir a todos los especialistas necesarios en
una unidad de tiempo y lugar. Todos estos especialistas estan
presentes durante la consulta. Los pacientes se marchan de la
consulta con un informe médico y las prescripciones establecidas
en la consulta.

5.2.2

CUIDADOS PALIATIVOS.

Francia cuenta con el Centre national des soins palliatifs et de la
fin de vie (CNSPFV). En 2019 creé un grupo de trabajo sobre el
final de la vida de los pacientes con ELA. El grupo estaba formado
por profesionales sanitarios de diferentes especialidades, investi-
gadores en Humanidades y Ciencias Sociales, representantes de
asociaciones ciudadanas y pacientes. Segun la nota de prensa de
FiISLAN?Z, los objetivos del grupo de trabajo fueron comprender
mejor la forma en que ocurre en la practica el final de la vida de
los pacientes con ELA; explorar posibles areas de mejora y anali-
zar la adecuacion entre la Ley Leonetti Claeys ?° y las necesidades
y demandas de estos pacientes. Asimismo, se planted un cues-
tionamiento de las situaciones de solicitud de asistencia médica
activa en la muerte: ;reflejan una falta de acceso a la sedacién
profunda y continua hasta la muerte o reflejan los limites de la
ley? Los resultados de este grupo de trabajo se pueden consul-
tar en el informe: Les personnes atteintes de Sclérose Latérale
Amyotrophiques (SLA) et la fin de vie : quels besoins ? Quelles
attentes ? Quelle prise en charge ? Synthese du groupe de travail
consacré a la fin de vie des personnes atteintes de SLA®* que ha
sido recientemente publicado.

https://portail-sla.fr/les- personnes-atteintes-de-sla-et-la-fin-
de-vie/

28/ IE #i :H- {Er Les personnes atteintes de SLA et la fin de vie

= ok ;

29/ LOIn°®2016-87 du 2 février 2016 créant de nouveaux droits en faveur des malades et
des personnes en fin de vie.

30/ E h:lq!lﬁ-! ] E Les personnes atteintes de Sclérose Latérale Amyotrophiques

ToLh (SLA) et la fin de vie : quels besoins ? Quelles attentes ? Quelle
prise en charge ? Syntheése du groupe de travail consacré a

la fin de vie des personnes atteintes de SLA Recuperado en

= https://portail-sla.fr/wp-content/uploads/2021/11/rapport-

d sla-et-fin-de-vie.pdf
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TABLA S

DIAGNOSTICO Y ATENCION SANITARIA DE LA ELA. FRANCIA.

¢ Existe una Estrategia o plan nacional y/o regional de atencion
a los pacientes con ELA?

¢ Se prevén actuaciones individualizadas de atencion a las personas con ELA
adaptadas a las necesidades y preferencias de las personas?

¢ Se ofrece la posibilidad de contar con una segunda opinion?

¢ Existen mecanismos que agilicen el acceso a recursos de
salud especializados, entre los que se incluya la ELA?

¢Cuenta su pais con Unidades de Referencia de ELA?

¢Dispone su pais de programas formativos dirigidos a profesionales sanitarios
orientados a la deteccidn precoz de la enfermedad?

¢ Existen programas de apoyo psicoldgico a las personas con ELA desde el primer
momento del diagndstico?

¢ Existen programas de apoyo psicoldgico a las familias de personas con ELA desde
el primer momento del diagndstico?

¢ Se ofrecen cuidados sanitarios domiciliarios a personas con ELA?

¢Cuentan con mecanismos que aseguren que las personas con ELA acceden a los
servicios sanitarios de urgencia con facilidad y rapidez?

¢ Se ofrecen servicios de fisioterapia de caracter publico durante la fase de
evolucién de la enfermedad?

¢ Existen programas de cuidados paliativos, de caracter publico, especializados
en personas con ELA?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econoémicas para la adquisicion de
productos de apoyo (ayudas técnicas, ortopédicas o de comunicacién) para las
personas con ELA?

SIKIKIRISISISISINTIRISIS

(==) No se dispone de informacion.

Fuente: Association pour la Recherche sur la Sclérose Latérale Amyotrophique et autres
maladies du motoneurone (ARSLA).
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>3 Atencion social

Los Centros de Referencia estan coordinados con la “maison dé-
partementales des personnes handicapées (MDPH)", la institu-
cién que evalua la situacién de discapacidad de las personas en
Francia y garantiza el acceso a distintos derechos.

Las personas con ELA puede acceder a distintas prestacio-
nes sociales previstas por el servicio publico francés:

5.31

PRESTATION
DE COMPENSATION DU

HANDICAP (PCH)

Prestation de Compensation du Handicap (PCH)®*. Es una ayuda
econdémica para que las personas con discapacidad puedan afron-
tar gastos derivados de su situacién de discapacidad (asistencia
personal - ayuda humana-, ayudas técnicas, obras de acondicio-
namiento de la vivienda...). Para poder recibir la ayuda es nece-
sario:

—> | Presentar una dificultad absoluta para realizar una actividad diaria
importante o tener dificultades serias para realizar al menos dos de
estas actividades (movilidad, cuidado personal, comunicacion, rela-
ciones interpersonales...).

— | Tener menos de 60 arios o mds de 60 arios si tiene discapacidad des-
de antes de los 60.

— | La PCH se otorga sin condicién de recursos, incluso si la cantidad
de asistencia varia segtin sus recursos. Si no superan los 27.033,98
€ anuales, el porcentaje mdximo de ayuda para PCH es el 100% de
los importes limite por tipo de ayuda. Si sus recursos son superiores
a 27.033,98 €, la tasa mdxima de pago es del 80%.

Fuente:
https://www.service-public.fr/particuliers/vosdroits/F14202

0
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TABLA 6

TASAS DE COBERTURA DE AYUDA HUMANA A TRAVES
DE LA PRESTATION DE COMPENSATION DU HANDICAP EN FRANCIA.

Ayuda humana Cobertura de tarifa completa Soporte a tasa parcial
Empleo directo de una 100% dentro del limite de 80% dentro del limite
tercera persona 14,33€ la hora 0 15,03€ en el de 14,33€ por hora o
caso de realizar procedimientos 15,03€ en caso de realizar
relacionados con el cuidado o procedimientos relacionados
aspiraciones endotraqueales™ con cuidados o aspiraciones
endotraqueales.
Uso de un servicio de 100% dentro del limite 80% dentro del limite de
proximidad de15,76€ o0 16,53€ en el caso 15,76€ 0 16,53€ en caso
de realizar procedimientos de realizar procedimientos
relacionados con cuidados o relacionados con cuidados o
aspiraciones endotraqueales. aspiraciones endotraqueales.
Uso de un proveedor 100% dentro del limite de 80% dentro del limite de
de servicios aprobado 21,21€ por hora o dentro del 21,21€ por hora o dentro del
limite de la cantidad fijada limite del importe fijado entre
entre el prestador del servicio el prestador de servicios y el
y el departamento. departamento.
Cuidador familiar 100% y compensacion hasta 80% y compensacién hasta
4,07€ la hora o 6,11€ la hora si 4,07€ la hora o0 6,11€ la
el cuidador reduce o abandona hora si el cuidador reduce
su actividad profesional. o abandona su actividad
profesional.

oSk

E *Sonda que libera las secreciones de los bronquios. Fuente: Prestation de compensation du handicap (PCH).
https://www.service-public.fr/particuliers/vosdroits/F14202.
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5.3.2

ALLOCATION AUX ADULTES
HANDICAPES (AAH).

Es un subsidio econdmico que se otorga a personas con discapa-
cidad mayores de 20 anos y con una discapacidad reconocida®?
a partir del 80% o bien entre el 50 y el 79% si la persona tiene
una restriccion sustancial y duradera en el acceso a un trabajo.
El subsidio se otorga por decision de la Commission des Droits et
de l'autonomie des personnes handicapées (CDAPH) y esta con-
dicionado, junto con la edad y el porcentaje de discapacidad, a los
recursos econémicos con los que cuenta la persona con discapa-
cidad y su pareja, en caso de que no viva sola. Es decir, para ac-
ceder a este subsidio no se puede superar un monto de ingresos.
Por ejemplo: una persona con discapacidad que vive sola y que no
tiene hijos, para acceder a esta prestacion no puede superar los
10.843 € al afio (ingresos netos).

5.3.3

CARTE MOBILITE INCLUSION

(CMI).

Existen tres tipos de esta tarjeta: 1) la que permite utilizar pla-
zas de aparcamiento para personas con movilidad reducida. 2)
CMI “prioridad” que se concede a personas con dificultades para
mantenerse de pie y tienen una discapacidad reconocida inferior
al 80%. Esta tarjeta concede el derecho de usar los asientos de
transporte reservados a personas con discapacidad, prioridad en
las salas de espera, en las filas en el comercio, por ejemplo. 3)
CMI “Invalidez" a esta tarjeta se afade ademas de los beneficios
de la anterior (CMI "priorité") ventajas fiscales (por ejemplo, en el
IRPF) y descuentos en el transporte, incluido el transporte aéreo.
Para acceder a esta tarjeta es necesario tener una discapacidad
reconocida del 80% o mas.

5.34

AYUDA A DOMICILIO.

Los pacientes con ELA pueden disponer de ayuda a domicilio
a través la PCH, de los servicios sociales de los Ayuntamientos
(CCAS ou Centre Communal d’Action Sociale), empresas privadas
o asociaciones de pacientes.

El reconocimiento se hace a través de la Commission des
Droits et de 'autonomie des personnes handicapées (CDAPH)
en funcion de la Guide-Baréme pour I’évaluation des
Déficiences et Incapacités des Personnes Handicapées que
permite determinar la tasa de discapacidad de una persona
para la aplicacién de la legislacion aplicable en materia de

= prestaciones sociales a las personas con discapacidad.
https://www.legifrance.gouv.fr/codes/article_Ic/
LEGIARTIO00027037614/
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TABLA 7

RECURSOS Y SERVICIOS DE ATENCION SOCIAL PARA LA ELA. FRANCIA.

¢Existen en su pais protocolos especificos de coordinacion entre los Servicios
Sanitarios y los Servicios Sociales para asegurar la continuidad en la atencion?

¢ Existen acuerdos entre los servicios sanitarios y las asociaciones de ELA?

Una vez que se ha diagnosticado a los pacientes con ELA, ;tienen derecho a
recibir ayuda econémica?

¢ Existen beneficios econémicos para el cuidador principal?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econémicas para la contratacion de
apoyo humano (asistencia personal con formacion especializada en salud...) a las
que puedan acceder las personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia diurna
con plazas de caracter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia temporal con plazas de
caracter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia prolongada (centros
residenciales) con plazas de caracter publico para personas con ELA?

¢En su pais se proporcionan ayudas econémicas a las familias de personas con
ELA para sobrellevar las necesidades (bono eléctrico, respiro familiar, ayudas para
la adaptacioén de la vivienda...)?

NIANANANENESANANA

Fuente: Association pour la Recherche sur la Sclérose Latérale Amyotrophique et autres
maladies du motoneurone (ARSLA).
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Los datos que se muestran a continuacién han sido recopilados
en revision de fuentes secundarias relacionadas con la atencion a
la ELA en ltalia, y meditante una entrevista por escrito a la Asso-
ciazione Italiana per la SLA (AISLA).

* Situacion general

La atencidon de la ELA en ltalia varia profundamente entre regio-
nes, y es administrada principalmente por especialistas en neuro-
logia, centros, a menudo hospitalarios, que funcionan como cen-
tros vinculados a otros especialistas de servicios involucrados en
el proceso de atencién.

En Italia se estima que hay aproximadamente 6.000 perso-
nas enfermas.

El Istituto Nazionale della Previdenza Sociale (INPS) gestio-
na casi todo el sistema de seguridad social italiano, aseguran-
do a la mayoria de los trabajadores auténomos y empleados del
sector publico y privado. El servicio de salud esta regionalizado
y el Programa Nacional de Investigaciones promueve la integra-
cion de lo publico e informa a los sectores sobre las prioridades y
oportunidades de investigacion. Las leyes nacionales y regionales
garantizan los beneficios para los pacientes con ELA y sus cuida-
dores mediante el apoyo econdémico y el dispositivo provision. Los
cuidados paliativos en la ELA se estan desarrollando rapidamen-
te en Italia. Existen grupos de investigacion en los que partici-
pan neurélogos, especialistas en rehabilitacion y paliespecialistas
activos, y recientemente se publicaron recomendaciones sobre
este tema. La atencién al final de la vida esta regulada por leyes
nacionales especificas; los pacientes tienen el derecho a decidir
sobre la suspension o retirada de tratamientos. La eutanasia y el
suicidio asistido siguen siendo ilegales, a pesar de que existe un
movimiento social hacia una legislacién mas permisiva. (S. Vero-
nese Fondazione Faro y Calvo. Centro ALS Turin, Universidad de
Turin, Turin, ltalia).

Como sefala la Asociacién AISLA, existe un Registro de ELA
creado para recopilar en una Unica base de datos nacional los da-
tos actualizados sobre la historia de la enfermedad de los pacien-
tes con el propdsito de brindar informacion util para enmarcar las
caracteristicas clinicas de los pacientes italianos y contribuir de
alguna manera a las actividades de investigacion sobre ELA.

Con la participacion directa de los pacientes y la supervisién
y validacion del médico del centro de referencia para un mapeo
unico de las personas afectadas por ELA en el territorio italiano,
el Registro de ELA tiene como objetivo mejorar la investigacion
sobre ELA, para acelerar el desarrollo de nuevos tratamientos y
lograr una gestidon mas eficaz de los pacientes individuales.

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA: ELA
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Representa una herramienta valiosa para pacientes, inves-
tigadores y médicos, porque permite el intercambio especifico de
informacidn sobre la enfermedad, con el fin de:

— | Identificar a las personas con ELA en Italia y su distribucion
en las diferentes Regiones.

— | Promover la creacion de una red operativa a nivel nacional entre
centros clinicos y especialistas.

— | Recopilar datos sobre las caracteristicas clinicas, genéticas y demo-
grdficas de los pacientes diagnosticados de ELA permitiendo un ma-
yor conocimiento de la enfermedad y un seguimiento constante de
cualquier cambio.

— | Contribuir al disefio de ensayos clinicos y facilitar la identificacién
de pacientes aptos para ensayos clinicos.

— | Recopilar datos sobre la atencion recibida para implementar los es-
tandares de atencion.

— | Alinear la recopilacion de datos con un repositorio bioldgico de pa-
cientes con ELA.

La Asociacion de Registro de Pacientes Neuromusculares,
de la que AISLA es miembro, junto con ACMT-Rete, ASAMSI, SMA
Familias, UILDM y Fundacion Teletdn, seréa la asociacion que aco-
gera el Registro SLA. (Fuente: AISLA).

En Italia existen varias asociaciones relacionadas con la
atencién a personas con ELA, asociaciones nacionales y locales,
entre ellas ademés de la Associazione Italiana per la SLA (AISLA)
se encuentra VIVALAVITA (Associazione di familiari e malati di
sclerosi laterale amiotrofica).

Como en muchos otros paises, estas asociaciones han con-
seguido importantes beneficios para los pacientes y sus familias,
en particular, apoyos de atencién principalmente econémicos.

La epidemiologia de la ELA en Italia se ha evaluado a lo largo
del tiempo y muchos los registros poblacionales estén activos. En
Piemonte y el Valle de Aosta el Registro de ELA (PARALS) se es-
tablecié en 1995 para evaluar la epidemiologia de la enfermedad
en dos regiones del noroeste de Italia. La tasa de incidencia bruta
en este periodo fue de 3,03 / 100.000 habitantes, que aumento
de 2,83 /100.000 en la década 1995/2004 a 3,23 / 100.000 en la
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década 2005-2014, un aumento del 14 por ciento. La tasa de pre-
valencia de ELA en PARALS al 31 de diciembre de 2014 fue 10,5 /
100.000 habitantes, una de las mas altas reportadas en la litera-
tura, y 34% més en comparacién con el 31 de diciembre de 2004
(7,9 /100.000) (Chio et al. 2017).

Otros registros prospectivos activos en Italia incluyen Emilia
Romagna Registro de ELA (ERRALS), con una tasa de incidencia
bruta de 2,63 /100.000 / afio, caracterizado por una heterogenei-
dad microgeografica a lo largo de este region, con mayores tasas
de incidencia en la poblacién de baja densidad (3,27 / 100.000)
(Mandrioli et al. 2014); el lateral amiotréfico de Liguria Registro
de Esclerosis (LIGALS) que encontré una incidencia, edad y gé-
nero ajustado a la poblacién italiana de 2001, de 2,51 / 100.000
(Bandettini di Poggio et al. 2013); Sclerosi Laterale Amiotrofica
— Puglia (SLAP). El registro informé una incidencia bruta anual
de ELA en Puglia para el periodo de dos afios 1998-1999 de 1,6 /
100.000 (Logroscino et al. 2005). En otro estudio basado en una
encuesta retrospectiva en Friuli-Venezia Giulia (FVG), los autores
encontraron una incidencia bruta de 2,81 / 100.000 afios-perso-
na y una prevalencia de 8,36 (6,74-9,97) / 100.000 (Palese et al.
2019). (Fuente: Public Policy in ALS/MND Care An International
Perspective).

6.2

Diagndstico y atencion sanitaria

En 1998, el Gobierno italiano aprob6 un plan nacional de sani-
dad en el cual las enfermedades raras figuraban como una prio-
ridad de actuacion en salud publica. En 2001 el Gobierno italiano
decret6 el establecimiento de la red italiana para enfermedades
raras, para abordar el problema de la prevencién, la vigilancia, el
diagnéstico y el tratamiento de las enfermedades poco comunes.
Establecié una lista con unas 500 enfermedades poco comunes
para las cuales los pacientes reciben diagndstico y tratamiento
completamente gratuito. Al mismo tiempo, decretaba la creacion
de un registro nacional de enfermedades raras en el Istituto Su-
periore di Sanita (ISS), que recibe los datos epidemiolégicos de
los centros regionales.

Desde 2001 se han designado méas de 250 centros de refe-
rencia regionales mediante decisiones oficiales de las regiones en
aplicaciéon de la normativa nacional sobre las enfermedades raras.

Estos centros no reciben presupuestos adicionales para el
desarrollo de su actividad. En cada regién se ha (o se deberia
haber) creado un centro de coordinacién encargado de coordinar
las iniciativas de los centros regionales, también a través de di-
rectrices.

Fuente: Grupo operativo de enfermedades raras — «Contribution («Contribucion a la formulacién de politicas: por una
to policy shaping: For a European collaboration on health colaboracion europea entre servicios sanitarios y asistencia
services and medical care in the field of rare disease» médica en el campo de las enfermedades raras»).
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La ELA obtuvo el reconocimiento de enfermedad rara con el
cédigo de identificacion RF0100 en base al Decreto Ministerial de
Salud n. 279 de 18/05/2001 y se establecié la exencion de parti-
cipacién en el costo de los servicios de salud y también obliga a
las Regiones a identificar, en su territorio, los hospitales para la
prevencion, vigilancia, diagnéstico y tratamiento de enfermeda-
des raras.

Los hospitales se encuentran identificados por cada Region
de acuerdo con el Decreto Ministerial n. 279/2001 (fuente: CNMR
de la ISS).

Tanto en la Web de AISLA como en la de VIVALAVITA se en-
cuentra disponible la informacién sobre los centros de referencia
que hay en cada una de las regiones de Italia:

— AISLA
https://www.aisla.it/centri-medici/
(relacion de centros médicos acreditados para el
diagnéstico, certificacion y definiciones terapéu-
ticas de la ELA, los médicos remitentes y como
contactar con ellos)

- VIVALAVITA
http://www.wlavita.org/ASSISTENZA/centrios-
pedalieri.html

Se dispone de una ley nacional que extiende el derecho a
recibir cuidados paliativos a todos los pacientes afectado por una
enfermedad crénica e incurable independientemente del diagnés-
tico (Legge 38 2010). Es un derecho de los pacientes con ELA y
sus familias el recibir servicios integrales de cuidados paliativos,
disponibles durante todo el curso de la enfermedad, en cualquier
entorno de atencidn, en funcién de sus necesidades y segun su
preferencia de cuidado.

P. 68

ATENCION SOCIAL Y SANITARIA DE LA ELA. SITUACION POR PAISES. - ITALIA



TABLA 8

DIAGNOSTICO Y ATENCION SANITARIA DE LA ELA. ITALIA.

¢ Existe una Estrategia o plan nacional y/o regional de atencion
a los pacientes con ELA?

¢ Se prevén actuaciones individualizadas de atencion a las personas con ELA
adaptadas a las necesidades y preferencias de las personas?

¢ Se ofrece la posibilidad de contar con una segunda opinion?

¢ Existen mecanismos que agilicen el acceso a recursos de
salud especializados, entre los que se incluya la ELA?

*

¢Cuenta su pais con Unidades de Referencia de ELA?

¢Dispone su pais de programas formativos dirigidos a profesionales sanitarios
orientados a la deteccidn precoz de la enfermedad?

*

¢ Existen programas de apoyo psicoldgico a las personas con ELA desde el primer
momento del diagndstico?

*

¢ Existen programas de apoyo psicoldgico a las familias de personas con ELA desde
el primer momento del diagndstico?

¢ Se ofrecen cuidados sanitarios domiciliarios a personas con ELA?

¢Cuentan con mecanismos que aseguren que las personas con ELA acceden a los
servicios sanitarios de urgencia con facilidad y rapidez?

¢ Se ofrecen servicios de fisioterapia de caracter publico durante la fase de
evolucién de la enfermedad?

¢ Existen programas de cuidados paliativos, de caracter publico, especializados
en personas con ELA?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econoémicas para la adquisicion de
productos de apoyo (ayudas técnicas, ortopédicas o de comunicacién) para las
personas con ELA?

QI IRIQIR IR IR IR

(%) Con la excepcién de formaciones opcionales ofrecidas por la asociacion AISLA.
(% %) Excepto en centros especiales como los centros clinicos NeMO.

Fuente: AISLA.
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s Atencion social

La legislacién italiana dispone de algunas normativas que prote-
gen a las personas afectada por la Esclerosis Lateral Amiotréfica
y posibilitan obtener una serie de beneficios econédmicos y asis-
tenciales.

6.3.1

SUBSIDIOS PARA CUIDADOS

RELACIONADOS CON
LA DISCAPACIDAD.

La prestacion por cuidados es una ayuda indirecta por parte de los
organismos regionales y municipales, de una contribucién econé-
mica a las personas con discapacidad. La cuantia depende de la
region, cumpliendo con las directrices dictadas por los decretos
ministeriales relativos a la asignacion. Para 2021, el importe de la
provision es de 522,10 € (Fuente: INPS).

6.3.2

CONTRIBUCIONES
PARA LA ELIMINACION

DE BARRERAS EN EL HOGAR.

Las personas con discapacidad pueden solicitar un aporte al mu-
nicipio donde se ubica el inmueble.

6.3.3

CONCESIONES FISCALES.

Beneficios tributarios a favor de los contribuyentes con discapa-
cidad para la compra de automdviles, en renovaciones y remocién
de barreras, para gastos médicos, de salud y asistencial, para la
compra de ayudas y ayudas técnicas.

6.3.4

BONO ELECTRICO.

Garantiza a las familias en condiciones de dificultad econdmica,
familias numerosas y casos de enfermedad, un ahorro en los cos-
tos de la luz.
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6.3.5 El proyecto proporciona servicios de asistencia domiciliaria y apo-
ya intervenciones de asistencia dirigidas a personas con discapa-

PROYECTO PREMIUM cidad que son o han sido empleados publicos.

HOME CARE. En Italia, se dispone de una consulta de terapia para realizar
una evaluacién extensa del mejor tipo de dispositivo de comuni-
cacién asistida, con la posibilidad de que los pacientes puedan
obtener esos instrumentos de forma gratuita, en el marco del sis-
tema nacional de salud.

TABLA 9

RECURSOS Y SERVICIOS DE ATENCION SOCIAL PARA LA ELA. ITALIA.

¢Existen en su pais protocolos especificos de coordinacion entre los Servicios
Sanitarios y los Servicios Sociales para asegurar la continuidad en la atencién?

¢Existen acuerdos entre los servicios sanitarios y las asociaciones de ELA?

Una vez que se ha diagnosticado a los pacientes con ELA, ;tienen derecho
a recibir ayuda econémica?

¢ Existen beneficios econémicos para el cuidador principal?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econémicas para la contratacion de
apoyo humano (asistencia personal con formacion especializada en salud...) a las
que puedan acceder las personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia diurna con plazas de
caracter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia temporal con plazas de
caracter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia prolongada
(centros residenciales) con plazas de caracter publico para personas con ELA?

¢En su pais se proporcionan ayudas econémicas a las familias de personas con
ELA para sobrellevar las necesidades (bono eléctrico, respiro familiar, ayudas para
la adaptacioén de la vivienda,...)?

SINISISSISISTTIS

(==) No se dispone de informacion.

(%) Son mds completos que los centros diurnos. Un ejemplo es el centro clinico NeMO (NeuroMuscular Omnicentre).

Fuente: INPS, AISLA (entrevista por escrito).
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Los datos que se muestran a continuacién han sido recopilados
en revision de fuentes secundarias relacionadas con la atencion a
la ELA en los Paises Bajos.

Situacion general

Se estima que hay un millén de personas en los Paises Bajos con
una enfermedad rara. Las probabilidades de desarrollar una en-
fermedad rara son en promedio 1:17, pero las enfermedades raras
son méas comunes en ciertas familias y ubicaciones geogréficas.
Sin embargo, el numero correcto sigue siendo una estimacion,
en parte porque falta un buen registro de trastornos raros. En los
Paises Bajos no existe un registro nacional y uniforme de perso-
nas con trastornos raros, hay falta de diagndstico correcto, falta
de clasificacién y codificacién uniforme, lo que impide determinar
de manera fiable la prevalencia e incidencia de las enfermedades
raras y, por tanto, de la ELA. Se estima que entre 5.000 y 8.000
trastornos afectan del 6 al 8% de la poblacion (Plan Nacional de
Atencion a las Enfermedades Raras NPZZ, 2013). Para los Paises
Bajos, esto equivaldria a aproximadamente un millén de personas
con una enfermedad poco comun. Este niumero sigue creciendo,
en parte debido a la mejora de los diagnésticos?®3.

Segun ALS Center Netherlands, el nimero de pacientes
nuevos por afo (incidencia) se estima en 3 personas por cada
100.000 habitantes. Eso es alrededor de 10 pacientes nuevos por
semana. La prevalencia de ELA (el nimero de pacientes en un
momento dado) se situa entre 9 y 11 personas por cada 100.000
habitantes. En total, Paises Bajos tiene aproximadamente 1.500
pacientes con ELA.

Fuente:
https://www.vzinfo.nl/zeldzame-aandoeningen
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Los Paises Bajos cuentan con ALS Care Network, una red
de atencidon médica que tiene como propdsito de brindar la me-
jor atencién posible a los pacientes con ELA, con atrofia muscu-
lar espinal progresiva (PSMA) o esclerosis lateral primaria (PLS).
Existen 38 equipos de atencién de ELA, los entornos en los que
operan estos equipos varian desde pequenos hospitales regio-
nales hasta grandes centros médicos universitarios y centros de
rehabilitacion.

La Red surge a iniciativa, entre otras entidades, de ALS Cen-
trum Nederland. El Centro tiene como objetivo optimizar el diag-
nostico, la atencién y el tratamiento de las personas con ELA,
PSMA y PLS en los Paises Bajos, entre otras vias, a través de la
investigacion cientifica y el intercambio de conocimientos sobre
estas enfermedades. El Centro atiende al 85% de los pacientes de
ELA en el pais.

La practica habitual en la atencion es que el Centro deriva al
paciente al equipo de tratamiento de ELA mas cercano a su domi-
cilio para recibir orientacion y tratamiento por parte de un médico
rehabilitador especializado en ELA. En consulta con el médico de
rehabilitacion, recibird atencion de un fisioterapeuta especializa-
do, terapeuta ocupacional, logopeda, dietista y trabajador social.

Junto con el equipo de tratamiento la ALS Care Network
cuenta con equipos de atencidon domiciliaria que deben cumplir
un minimo de requisitos de calidad:

— | Una enfermera (coordinadora) del equipo de atencion domiciliaria
consulta con el equipo de tratamiento de ELA del paciente al menos
una vez cada seis meses sobre la atencion del cliente individual y se
comunica con ellos con mds frecuencia, si la enfermedad progresa
rdpidamente.

— | Al menos el 80% de los miembros del equipo han completado con
éxito el curso electrénico gratuito “Introduccién a la ELA”.

— | Al menos 6 miembros del equipo o el 50% de los miembros del equi-
po también han completado otro curso electronico del Centro ALS
(Crushing in ALS, Recognizing False Illness Perceptions o Influir en
las falsas percepciones de enfermedades).

— | El equipo de atencion domiciliaria ha visitado el equipo de trata-
miento de ELA en la region para un curso en profundidad (Soporte
respiratorio) o un representante del equipo de atencion domiciliaria
se une al equipo multidisciplinario de consulta del hospital (equipo
de tratamiento) al menos dos veces al ano.
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TABLA 10

DIAGNOSTICO Y ATENCION SANITARIA DE LA ELA. PAISES BAJOS:

¢ Existe una Estrategia o plan nacional y/o regional de atencion
a los pacientes con ELA?

¢ Se prevén actuaciones individualizadas de atencion a las personas con ELA
adaptadas a las necesidades y preferencias de las personas?

¢ Se ofrece la posibilidad de contar con una segunda opinion?

¢ Existen mecanismos que agilicen el acceso a recursos de
salud especializados, entre los que se incluya la ELA?

¢Cuenta su pais con Unidades de Referencia de ELA?

¢Dispone su pais de programas formativos dirigidos a profesionales sanitarios
orientados a la deteccidn precoz de la enfermedad?

L ISTISIST

¢ Existen programas de apoyo psicoldgico a las personas con ELA desde el primer
momento del diagndstico?

¢ Existen programas de apoyo psicoldgico a las familias de personas con ELA
desde el primer momento del diagnéstico?

¢ Se ofrecen cuidados sanitarios domiciliarios a personas con ELA?

¢Cuentan con mecanismos que aseguren que las personas con ELA acceden a los
servicios sanitarios de urgencia con facilidad y rapidez?

¢ Se ofrecen servicios de fisioterapia de caracter publico durante la fase de
evolucién de la enfermedad?

¢ Existen programas de cuidados paliativos, de caracter publico, especializados
en personas con ELA?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econoémicas para la adquisicion de
productos de apoyo (ayudas técnicas, ortopédicas o de comunicacién) para las
personas con ELA?

SIKISTTISTTS

(==) No se dispone de informacién.

Fuente: Elaboracion propia.
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»?  Atencion social

Normativa relacionada con la atencion social.

LEY DE APOYO SOCIAL (Wmo)
Tiene como objetivo ayudar a los ciudadanos para que pue-

dan seguir viviendo de forma independiente en casa durante el
mayor tiempo posible y participar en la sociedad. Los municipios
son responsables de implementar esta ley.

%

Instalaciones generales a disposicion del municipio para las perso-
nas que las necesiten. Ejemplos: un servicio de compras, asistencia
social y lineas directas.

Instalaciones a medida, adaptadas a la situacion de vida y salud de
la persona: ayuda doméstica, ajustes en el hogar, alarma personal,
etc.

Facilidades de transporte, se facilitan los medios para que los ciu-
dadanos puedan volver a moverse y participar en la sociedad: taxi
regional, ajuste del coche, silla de ruedas, etc.

LEY DE CUIDADOS A LARGO PLAZO (Wiz)
Esta destinado a personas que necesitan atencion o super-

vision en las inmediaciones las 24 horas del dia. Para solicitar la
atencion a domicilio, puede comunicarse con el Centro de eva-
luacion de la atencidn (CIZ). Se aplica una contribucion personal.

LEY DEL SEGURO MEDICO (Zvw)
Existen dos tipos de seguro médico:

Seguro bdsico, obligatorio para todas las personas que viven en los

Paises Bajos. Se trata de un paquete bdsico que es determinado por
el Gobierno.

Seguro complementario. Las aseguradoras deben reembolsar la
atencion si la persona tiene derecho. El seguro de salud reembolsa
principalmente los costos de atencion médica, que incluyen:

—  transporte de pacientes

—>  ciertos audifonos, como dentaduras postizas
o audifonos

—  cuidado personal y enfermeria a través de la
enfermera del distrito

— alarma personal
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TABLA M

RECURSOS Y SERVICIOS DE ATENCION SOCIAL PARA LA ELA. PAISES BAJOS.

¢Existen en su pais protocolos especificos de coordinacion entre los Servicios
Sanitarios y los Servicios Sociales para asegurar la continuidad en la atencién?

¢Existen acuerdos entre los servicios sanitarios y las asociaciones de ELA?

Una vez que se ha diagnosticado a los pacientes con ELA, ;tienen derecho
a recibir ayuda econémica?

4

¢Existen beneficios econémicos para el cuidador principal?

H

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econémicas para la contratacion de
apoyo humano (asistencia personal con formacion especializada en salud...) a las
que puedan acceder las personas con ELA?

H

¢Existen en su pais centros especializados de estancia diurna con plazas de
caracter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia temporal con plazas de
caracter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia prolongada (centros
residenciales) con plazas de caracter publico para personas con ELA?

SIST

¢En su pais se proporcionan ayudas econémicas a las familias de personas con

ELA para sobrellevar las necesidades (bono eléctrico, respiro familiar, ayudas para —
la adaptacioén de la vivienda...)?

(==) No se dispone de informacion.

Fuente: Elaboracion propia.
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Portugal
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Los datos sobre la atencion a la ELA en Portugal provienen de la
informacién proporcionada por la Asociaciéon Portuguesa de Es-
clerosis Lateral Amiotréfica (APELA), a través del formulario de
recogida de datos y la entrevista con Teresa Moreira. Directora
ejecutiva de la Asociacion, ademas de la revisiéon de fuentes se-
cundarias relacionadas con la materia.

APELA es la Unica asociacion que se dedica exclusivamente
a los pacientes con ELA en Portugal. Fue fundada en 1997 por un
grupo de pacientes y cuidadores en el apoyo del Profesor Mama-
de de Carvalho y Dr. Sales Luis. El Ice Bucket Challenge®* supuso
un impulso importante para el crecimiento de APELA que logré, a
partir de ahi, contar con instalaciones propias en Oporto y Lisboa.

Cuenta con 1.500 personas asociadas, de las cuales, 400
son pacientes de ELA. La Asociacion APELA ofrece servicios de
fisioterapia, terapia del habla y nutriciédn. Cuenta con un departa-
mento de servicios sociales cuyo objetivo es acoger y planificar la
atencion personalizada de los servicios que ofrece la asociacion.
Por otra parte, también ofrecen orientacién respecto a servicios y
recursos sociosanitarios disponibles en el pais.

Otra de sus labores més importantes es la de ofrecer forma-
cioén tanto a cuidadores informales como a cuidadores formales y
técnicos de salud. Cuentan también con un banco de productos
de apoyo (sillas de ruedas, camas articuladas, andadores, gruas
de transferencia) que ceden a pacientes con ELA, segun las ne-
cesidades de los mismos.

34/ La campana con mds impacto a nivel mundial para visibilizar esta enfermedad
impulsada por Pete Frates y Pat Quinn en 2014.
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* Situacién general

De acuerdo con Infarmed (Autoridade Nacional do Medicamen-
to e Produtos de Saude, IP), en Portugal 809 personas® viven
con ELA, esto supone una prevalencia de 7,85 personas por cada
100.000 habitantes.

Segun datos de esta misma fuente (Infarmed), se observa
un crecimiento importante en los casos de ELA que han pasado
de 609 pacientes en el afio 2016 a los 809 en la actualidad. No
existe un registro oficial de pacientes por lo que estos datos de-
ben tomarse con cautela. APELA advierte ademas del retraso de
nuevos diagndsticos debido a la crisis sanitaria de la COVID-19.
La Asociacion APELA considera que estos datos subestiman la
enfermedad porque tienen constancia de que uno de cada cuatro
pacientes con ELA no toma este medicamento, en Portugal.

“..esto es muy subjetivo porque

el informe dice que en Portugal

hay novecientos y pocos enfermos

gue toman Riluzol pero yo sé que
probablemente uno en cada cuatro no lo
toma. O incluso mas. Por lo tanto, nunca
tenemos un numero real respecto al
numero de enfermos de ELA que hay en
Portugal”.

Teresa Moreira.
Asociacion APELA.

35/ Pacientes que en el tiltimo afio han estado tratados con Riluzol
(tinico tratamiento reconocido en Portugal).
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** Diagnostico y atencion sanitaria

El tiempo promedio para recibir el diagnostico es de seis meses.
El proceso de diagndstico se inicia en Atencién Primaria a través
de los médicos de cabecera que derivan a neurologia. Portugal no
cuenta con una estrategia o plan de atencion a la ELA. La practi-
ca habitual es que, una vez recibido el diagnodstico, los pacientes
son atendidos por los especialistas correspondientes cada tres o
cuatro meses. Esto supone que los pacientes se encuentren sin
una atencion sanitaria continuada, a pesar de que algunos, debido
al avance de la enfermedad, ya presentan secuelas que deberian
estar siendo atendidas.

No tienen centros de referencia de ELA. Sin embargo, los
hospitales publicos cuentan con equipos multidisciplinares de
ELA. Los equipos, en general, cuentan con profesionales de neu-
rologia, neumologia, nutricion, fisioterapia, trabajo social.

Entre esos hospitales destaca el Hospital de Sta. Maria -
Centro Hospitalar de Lisboa Norte que cuenta con un servicio de
atencién a pacientes con ELA a cargo del Profesor Mamade de
Carvalho, un referente en la investigacion y tratamiento de esta
enfermedad. Los pacientes suelen recurrir a este servicio para
solicitar una segunda opinién y confirmar el diagnéstico.

Desde la experiencia de la Asociacién APELA, se apunta
cierta desigualdad de acceso a la atencion sanitaria dependiendo
de la zona en la que resida la persona con ELA. A esto se suma la
falta de especializacion en areas como la fisioterapia y/o la logo-
pedia. Un vacio importante es |la falta de apoyo psicolégico tanto
a los pacientes como a sus familias.

"Hay hospitales en los que se
proporcionan estos cuidados
reencaminando los pacientes a
consultas de psicologia e incluso
psiquiatria... en Portugal solo un 30% de
los hospitales tiene un sistema de apoyo
de cuidados paliativos con equipos
debidamente formados. Por lo tanto,

si al enfermo le toca uno de estos
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hospitales, tiene un acompanamiento
mas cercano a través de esos servicios.
Pero no siempre sucede. Y si vamos

a ciudades mas remotas con hospitales
mas pequenos estos servicios no
existen. No hay grupos de apoyo, no
hay grupos de ayuda mutua, no hay
consultas de familia, es raro que se
haga acompanamiento con el cuidador
principal. Realmente es muy dificil
encontrar este tipo de ayuda”.

Por otra parte, segun la Asociacién APELA, aunque existen
programas de cuidados paliativos su acceso es también desigual;
en este &mbito también se da la falta de especializaciéon en ELA y
la orientacion de los programas mas enfocados a pacientes onco-
l6gicos y/u otras enfermedades.

“Todavia hay tendencia a que los
cuidados paliativos estén mas enfocados
a la oncologia, entonces los pacientes
con ELA siempre son muy pequenitos

en ese mundo y los servicios no siempre
llegan a ellos. Y hay tantos enfermos con
otras patologias que muchas veces la
atencion no llega a un paciente con ELA".
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Portugal cuenta con unidades de cuidados paliativos a los
que las personas con ELA, en la fase final de la enfermedad, po-
drian acceder. Sin embargo, existen pocas plazas y no siempre
estan cercanas al domicilio de la persona.

"En Portugal tenemos unidades

de cuidados continuos muy buenas

y cuidados paliativos excelentes con
muy buenos profesionales y unidades
muy bien equipadas y muy buenas,
pero muy pocas. No tienen la
capacidad para apoyar a todos los

que lo necesitan. Entonces para un
enfermo de ELA que necesite cuidados
mas presentes como respiratorios,
alimentacion y sea muy dependiente
es muy dificil conseguir una plaza.

Lo que pasa muchas veces es que si
hay plazas, pero a doscientos kilometros
de donde vive el paciente entonces

la familia no lo acepta porque siente
que estd abandonando al paciente

Y con razon!”.

Teresa Moreira.
Asociacion APELA.
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El pais también cuenta en Atencién Primaria con equipos
de cuidados continuos a domicilio. Disponen de psicélogo y de
enfermeria rehabilitadora. Sin embargo, ocurre, como con otros
servicios, los pacientes con ELA no pueden acceder a ellos con
facilidad vy, si pueden hacerlo, el tiempo de uso del servicio se
reduce a un par de meses con muy pocas horas a la semana. La
Asociaciéon APELA apunta aqui dos cuestiones relevantes: 1) que
este servicio esté pensado para la “rehabilitacion y mejora”; 2)
Cierto desconocimiento y falta de sensibilidad de los profesiona-
les sanitarios de este &mbito que, ante procesos administrativos
burocratizados, tienden a evitar gestionar este servicio.

“... Cuando conseguimos llevar estos
equipos a los pacientes lo hacen durante
unos dos o tres meses y como no hay
rehabilitacion ni mejora del enfermo le
conceden el alta y dejan de ir. Entonces
tenemos que volver a solicitar los
servicios volviendo a reunir todo el
papeleo y que el médico esté disponible
para ello porque hemos notado en
muchos médicos de cabecera que

no tienen todavia la sensibilidad con
respecto a la ELA e incluso desconocen
la enfermedad de modo que no son
conscientes de sus especificidades y
como estos procedimientos son muy
burocraticos y llevan mucho tiempo ellos
eligen no hacerlos”.

Teresa Moreira.
Asociacion APELA.
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El Ministerio de salud de este pais cuenta con “Cartao de
Pessoa com Doeng¢a Rara” creado en 2014, tiene como proposi-
to que, en situaciones de urgencia, los equipos médicos tengan
acceso a toda la informacion clinica del paciente, de tal manera
que permite una mejor atencién y derivacién. Esta informacion
esta también disponible para el propio paciente. Los datos del Mi-
nisterio indican que 7177 personas con enfermedades raras que
disponen de esta tarjeta®, esto supone apenas el 1,05% del total
de personas con enfermedades raras que viven en Portugal.

Respecto al acceso a servicios de fisioterapia, la Asociacion
APELA, a partir de su experiencia, considera que es insuficiente,
no especializado y con procedimientos poco agiles. Los pacientes
pueden disponer de este servicio en algunos hospitales y también
a través de su médico de cabecera donde puede solicitar 21 se-
siones de fisioterapia al afio.

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA: ELA

P. 85



TABLA 12

DIAGNOSTICO Y ATENCION SANITARIA DE LA ELA. PORTUGAL

¢Existe una Estrategia o plan nacional y/o regional de atencion a los pacientes con ELA?

¢ Se prevén actuaciones individualizadas de atencion a las personas con ELA
adaptadas a las necesidades y preferencias de las personas?

¢Se ofrece la posibilidad de contar con una segunda opinion?

¢ Existen mecanismos que agilicen el acceso a recursos de salud especializados,
entre los que se incluya la ELA?

¢Cuenta su pais con Unidades de Referencia de ELA?

¢Dispone su pais de programas formativos dirigidos a profesionales sanitarios
orientados a la deteccion precoz de la enfermedad?

¢Existen programas de apoyo psicoldgico a las personas con ELA desde el primer
momento del diagndstico?

¢Existen programas de apoyo psicolégico a las familias de personas con ELA
desde el primer momento del diagnéstico?

¢Se ofrecen cuidados sanitarios domiciliarios a personas con ELA?

¢Cuentan con mecanismos que aseguren que las personas con ELA acceden a los
servicios sanitarios de urgencia con facilidad y rapidez?

¢ Se ofrecen servicios de fisioterapia de caracter publico durante la fase de
evolucién de la enfermedad?

¢Existen programas de cuidados paliativos, de caracter publico, especializados en
personas con ELA?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econémicas para la adquisicion
de productos de apoyo (ayudas técnicas, ortopédicas o de comunicacion)
para las personas con ELA?

QIR RIK XK R NK R K| K

Fuente: Asociacion Portuguesa de Esclerosis Lateral Amiotrofica (APELA).
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%3 Atencion social

No existen protocolos de coordinacion entre los servicios sanita-
rios y los servicios sociales en Portugal. Es frecuente que los pa-
cientes, una vez diagnosticados no reciban ninguna informacién
sobre los recursos sociales disponibles.

“Aqui el Ministerio de Sanidad

y el Ministerio de la Seguridad Social no
se entienden y no trabajan en conjunto
asi que, hasta que esto no cambie los
pacientes nunca seran debidamente
acompanados. Principalmente porque el
apoyo domiciliario de cuidados diarios,
el apoyo a la red de hospitalizacion

de los pacientes son cosas que aqui

no existen”.

Entrevista con APELA En Portugal existe el “Atestado Médico de Incapacidade

Multiuso (AMIM)", un certificado que acredita que una persona
tiene discapacidad. Para acceder a este certificado es necesario
hacer una solicitud con el médico de cabecera, es decir, a través
de Atencién Primaria, que serd evaluada por una Junta Médica, la
evaluacidn se realiza, segun la normativa®, en un plazo de 60 dias
a partir de la entrega de la solicitud. Ahora bien, en promedio, los
pacientes con ELA tardan seis meses en obtener este certificado;
la COVID-19 ha supuesto un retraso importante en la expedicion
del AMIM porque las Juntas Médicas suspendieron su actividad
mas de un ano.

37/ El “Atestado Médico de Incapacidade Multiuso (AMIM)” estd regulado a través del
Decreto Ley N ° 202/96, de 23 de octubre.
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En abril de 2021, se dict6 la Ley 14/2021que establece un
régimen transitorio para la emisién automética del AMIM para pa-
cientes con cancer recién diagnosticados?:. El certificado puede
ser expedido por el propio hospital en el que esta siendo atendida
la persona enferma. No se ha previsto esta medida para paciente
con enfermedades graves, como la ELA.

Contar con el AMIM, con un grado de discapacidad igual o
superior al 60%, permite acceder a:

— | Beneficios fiscales (exenciones en el Impuesto sobre la Renta de las
Personas Fisicas, exenciones relacionados con la compra o uso de
vehiculos).

— | Tarjeta de aparcamiento para personas con movilidad reducida.

— | Financiacion del 100% de productos de apoyo. Para que las perso-
nas obtengan esta financiacion, el producto de apoyo debe de ser
prescrito por el médico de cabecera o por centros prescriptores es-
pecializados.

“... el proceso desde la solicitud hasta
que llegan estos equipos al paciente
tarda como minimo de ano a ano y
medio. Por lo tanto, para un enfermo

de ELA esto es impensable. Si yo pido
hoy una silla de ruedas para el paciente,
cuando la silla de ruedas llega la persona
ya no la necesita. ... Muchas veces pasa
que nos llegan los productos, pero el
paciente ya ha fallecido. Muchas veces."

Teresa Moreira. 38/ E 1 l:-:':.ﬁ-' - Lei n.° 14/2021 de 6 de abril Regime transitdrio para a emissao
Asociacién APELA. . - de atestado médico de incapacidade multitiso para os doentes
|- oncoldgicos. Recuperado de

. https://files.dre.pt/1s/2021/04/06600/0000700007.pdf
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Por otro lado, es necesario mencionar dos recursos mas re-
lacionados con la cobertura econémica y apoyo a las personas
con ELA y su entorno familiar:

Pension de invalidez*°. Es una prestacion econémica dirigida
a personas en situacion de incapacidad permanente para trabajar
causada por, entre otras enfermedades no profesionales, Escle-
rosis Lateral Amiotréfica. Esta prestacion distingue situaciones
de incapacidad relativa (la persona no puede obtener mas de un
tercio de la retribucion correspondiente al ejercicio normal de su
profesion) y absoluta (situacién de incapacidad permanente y de-
finitiva para cualquier profesion o trabajo). La pension de invalidez
no puede ser inferior al 30% ni superior al 80% de la retribucion
de referencia®, estableciéndose un minimo que para el afio 2021
se situa en 275,30 euros.

Por otra parte, en este momento se esta desarrollando un
proyecto piloto “"MAVI" Movimento de Apoio a Vida Independente,
que brinda el apoyo de un asistente personal para personas con
discapacidad. Los pacientes con ELA pueden acceder a este apo-
yo, aunque es muy escaso.

Centro Nacional de Pensodes (2021). Guia Prdtico — Regime
Especial de Prote¢do na Invalidez (Esclerose Miiltipla,
5  Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA), Doenga de ParKinson
-I.:l' (DP), Doenga de Alzheimer (DA), e outras).

https://www.seg-social.pt/documents/10152/24388/7014_
regime_especial_protecao_invalidez/b9a33167-8288-4f95-
8f01-de1664b80507

El importe corresponde al 3% de la retribucion de referencia,
por cada afo natural con registro de retribuciones,
consideradas relevantes para el cdlculo de la pension, definida
por la siguiente formula: P=RR x 3% x N, donde

RR = Retribucion de referencia definida por R / 42, siendo

R = Retribucion total de los 3 afios naturales con mayor
retribucion, registrados en los ultimos 15 anos, con récord
retributivo 42 = 14 meses x 3 arios.

N=ntimero de afios calendario con registros de pago relevantes
para el cdlculo. Fuente:
https://www.seg-social.pt/protecao-especial-na-invalidez#
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Estatuto del cuidador. La Ley No. 100/2019, de 6 de sep-
tiembre de 2019 tiene como propésito regular los derechos y obli-
gaciones de las personas cuidadoras y de aquellas que reciben el
cuidado y establecer medidas de apoyo. Para su puesta en mar-
cha se plante6 el desarrollo de un proyecto piloto en 30 munici-
pios en donde se establecié un subsidio para los cuidadores infor-
males de entre 248,20 y los 343,50 euros. Sobre este Estatuto, la
Asociacién APELA senala:

“Nosotros [en Portugal] tenemos casi
un millén de cuidadores informales

y solo les han atribuido el subsidio
de cuidador informal a doscientos y
pocos de ellos. Ahi se puede ver lo
mal que esta la situacion. Para que el
cuidador tenga derecho a una ayuda
como cuidador informal tiene que
estar al borde de la pobreza porque si
no, no tiene derecho a ello”.

Teresa Moreira.
Asociacion APELA.
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TABLA 13

Recursos y servicios de atencion social para la ELA. PORTUGAL.

¢Existen en su pais protocolos especificos de coordinacion entre los Servicios
Sanitarios y los Servicios Sociales para asegurar la continuidad en la atencién?

¢Existen acuerdos entre los servicios sanitarios y las asociaciones de ELA?

Una vez que se ha diagnosticado a los pacientes con ELA, ;tienen derecho a
recibir ayuda econémica?

¢Existen beneficios econémicos para el cuidador principal?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econémicas para la contratacion de
apoyo humano (asistencia personal con formacién especializada en salud...) a las
que puedan acceder las personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia diurna con plazas de
caracter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia temporal con plazas de
caracter publico para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia prolongada (centros
residenciales) con plazas de caracter publico para personas con ELA?

¢En su pais se proporcionan ayudas econémicas a las familias de personas con
ELA para sobrellevar las necesidades (bono eléctrico, respiro familiar, ayudas para
la adaptacioén de la vivienda...)?

%% (%] & 1R I [5¢]2

Fuente: Asociacion Portuguesa de Esclerosis Lateral Amiotréfica (APELA).
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Analisis
comparativo




Los datos de incidencia y de prevalencia de la Esclerosis Lateral
Amiotréfica (ELA) por paises deben ser tomados con cautela. En
tanto que las metodologias para calcularse son distintas. Algunas
cifras provienen de la indagacién de las organizaciones de pa-
cientes con ELA. Por ejemplo, la Fundacién Luzén en Espafa.

A partir de la informacion recabada, solo existen registros
especificos de la enfermedad en Francia. Bélgica dispone de un
Registro Nacional de Enfermedades NeuroMusculares (BNMDR).
Espafia cuenta con el Registro Estatal de Enfermedades Raras
que recientemente publicé un informe* con casos de enferme-
dades detectados hasta el afio 2018 referidos a 12 Comunidades
Auténomas. La Fundacién Luzén en su Observatorio (2020) con-
taba con datos referidos a 2019 de 14 Comunidades Auténomas y
otros 3 referidos a 2018.

En Portugal, el célculo de personas afectadas se realiza a
partir del andlisis de los datos relacionados con el consumo de
Riluzol. Sin embargo, la Asociacién APELA tiene constancia de
qgue en este pais uno de cada cuatro pacientes con ELA no toma
este medicamento.

E Ministerio de Sanidad (2021). Informe ReeR 2021 Situacion de

== las Enfermedades Raras en 2010-2018 Recuperado en

s . ! hittps://www.sanidad.gob.es/organizacion/sns/planCalidadSNS/
M pdf/excelencia/Informe_reer reducido 2021.pdf

TABLA 14

INCIDENCIA Y PREVALENCIA DE LA ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

Paises Incidencia anual Prevalencia Tiempo
por cada 100.000 por cada 100.000 de diagnéstico
habitantes habitantes
Bélgica 2,0 personas 8,6 personas De 3 a 6 meses
Espanfa Entre 1,4 y 5,4 personas | 8 personas Mas de 6 meses
Francia 2,5 personas 10,37 personas 6 meses y 1 afo
Italia 3,23 personas 10,5 personas No disponible
Portugal No disponible 7,85 personas 9 meses
Paises Bajos 3,0 personas Entre 9 y 11 personas 9 meses

Fuente: A partir de los formularios cumplimentados por las asociaciones de pacientes
con ELA y otras fuentes secundarias
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TABLA 15

En términos generales, se observa que las personas con
ELA, en distinto grado, tendrian acceso a atencién sanitaria es-
pecializada. Se podrian establecer dos bloques muy diferenciados
entre Bélgica, Francia y Paises Bajos, que contarian con méas re-
cursos (Centros de Referencia, equipos de cuidos domiciliarios,
equipos de cuidados paliativos...) frente a Espafia y Portugal don-
de, a pesar de contar con dispositivos, su acceso es desigual y los
equipos multidisciplinares son escasos. Portugal no cuenta con
Centros de Referencia; Espafia cuenta con 13 Unidades de Re-
ferencia, pero solo cuatro de ellas disponen de capacidad para
realizar estudios genéticos.

Bélgica, Francia y Espafia cuentan con Estrategias nacio-
nales de atencion, planes individualizados de atencién y la posi-
bilidad de contar con una segunda opinién. Sin embargo, para el
caso espafol lo que los datos evidencian es una desigualdad en
el acceso a los recursos de atencion sanitaria entre territorios. Es
especialmente delicada la situacion de las personas con ELA que
residen en entornos rurales que no pueden disponer de cuidados
domiciliaros. Lo mismo sucede en Portugal donde, ademés de la
desigualdad en el acceso, se detecta falta de especializacion en
areas como la fisioterapia y/o la logopedia.

PROFESIONALES EN EL AMBITO DE LA ATENCI(')I’\I SANITARIA
DISPONIBLES EN LOS DISPOSITIVOS DE ATENCION.

Profesionales

Neurélogos

Nutricionistas

Psicélogos

Logopedas

Terapeutas Ocupacionales

Gestor de casos

Neumologos

Rehabilitadores

Neuropsicélogos

Fisioterapeutas

Trabajadores Sociales

Enfermeria Especializada

Clinical Research Associate (supervisor de ensayos clinicos)

Consejero espiritual

Fuente: A partir de los formularios cumplimentados por las asociaciones

de pacientes con ELA.
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Un aspecto relevante en la atencién de los pacientes con
ELA es la posibilidad de contar con cuidados y apoyos continua-
dos en el domicilio. En Bélgica, el Estado financia los Centros de
Referencia, que reciben un presupuesto anual para organizar la
atencion de los pacientes en un entorno ambulatorio. Los equipos
multidisciplinares de estos centros mantienen contacto estrecho
con el médico de cabecera y ayudan a organizar la atencién en
el domicilio. Por otra parte, los pacientes cuentan también con el
apoyo de enfermeria especializada para resolver dudas en cual-
quier momento.

Los Centros de Referencia en Francia también disponen de
presupuesto publico especifico y cuentan con Centros de Com-
petencia y Recursos para Enfermedades Raras (CRCMR) que, en
colaboracion y coordinacion con estos centros de referencia, ga-
rantizan la atencién y el seguimiento de los pacientes, cerca de
su domicilio.

En Paises Bajos, la red de atencion médica (ALS Care Ne-
twork) cuenta con equipos de atenciéon domiciliaria que se coor-
dina con el equipo multidisciplinar de tratamiento y el médico de
cabecera.
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Portugal cuenta en Atencién Primaria con equipos de cuida-
dos continuos a domicilio que disponen de servicios de psicologia
y enfermeria rehabilitadora. Sin embargo, ocurre que los pacien-
tes con ELA no pueden acceder a ellos con facilidad vy, si pueden
hacerlo, el tiempo de uso del servicio se reduce a un par de meses
con muy pocas horas a la semana. La Asociacion APELA apunta
aqui dos cuestiones relevantes: 1) El servicio estd pensado para
la "rehabilitacién y mejora”; 2) Cierto desconocimiento y falta de
sensibilidad de los profesionales sanitarios de este ambito que,
ante procesos administrativos burocratizados, tienden a evitar
gestionar este servicio para los pacientes con ELA.

En Espafa, segun el Observatorio de la ELA, el 94% de las
Comunidades Autonomas cuenta con algun equipo multidiscipli-
nar que atiende en régimen de cita y espacio Unico a los pacientes
con ELA. Sin embargo, al atender al perfil de los dispositivos, la
atencion multidisciplinar no estaria garantizada en todo el terri-
torio (12 de las 17 Comunidades Autdonomas contaria con atencién
especializada de pacientes con ELA) y la atencion sanitaria en el
domicilio es todavia insuficiente: solo 6 de las 17 ofrece servicios
de fisioterapia domiciliaria, un servicio fundamental para la cali-
dad de vida de las personas enfermas. Por otro lado, el acceso a
los cuidados paliativos a domicilio puede verse limitado, si la per-
sona no reside cerca del hospital de referencia correspondiente.
La hospitalizacion domiciliaria no se encuentra disponible en 4 de
las 17 Comunidades Auténomas.

Como vacios importantes en la atencion en el &mbito sani-
tario, se detectan la falta de apoyo psicoldgico tanto a los pacien-
tes como a sus familias y la ausencia mecanismos que aseguren
que las personas con ELA acceden a los servicios sanitarios de
urgencia con facilidad y rapidez.

En el ambito de la atencién social se observan distintas
practicas entre unos y otros paises. En Portugal no existen proto-
colos especificos de coordinacién entre los Servicios Sanitarios y
los Servicios Sociales. En Espafia, solo 5 de las 17 Comunidades
Auténomas disponen de protocolos de coordinacion entre los Ser-
vicios Sanitarios y los Servicios Sociales. Mientras que en Bélgica,
Francia y Paises Bajos si cuentan con mecanismos de coordina-
cion entre estos d&mbitos de atencion.

En términos generales, se observan distintas dificultades
para acceder a servicios y/o recursos sociosanitarios en todos
los paises (procedimientos burocraticos, listas de espera, limita-
ciones por edad...). Espafia y Portugal presentarian las dificulta-
des mas importantes: el acceso a las ayudas técnicas requiere
de tramites con esperas incompatibles con la evolucion de la en-
fermedad, las prestaciones econémicas son escasas y no existen
suficientes plazas residenciales para pacientes. En Espafia, desde
2019, existe normativa que establece la cesion de lectores ocu-
lares u otros sistemas de comunicacioén similar a pacientes con
trastornos neuromotores graves con afectacién de ambos miem-
bros superiores e imposibilidad de comunicacion oral o escrita;
en 2021, solo 3 de las 17 Comunidades Auténomas cuentan con
protocolos para esta sesion. En Portugal para acceder a una silla
de ruedas puede suponer una espera de un afio 0 mas.
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Como buenas préacticas se pueden sefialar el procedimiento
de via rapida para acceder ayudas técnicas y a asistencia perso-
nal, en la regién de Flandes (Bélgica). También destaca en esta
regién, como buena préactica, el establecimiento de presupuesto
personal que se puede utilizar para la contratacion de servicios
de enfermeria a domicilio para tareas como el lavado, la ropa,
el cuidado de las heridas, la alimentacion por sonda, etc., y que
también contempla la atencién y el apoyo de los cuidadores fa-
miliares. Francia también cuenta con la Prestation de Compen-
sation du Handicap (PCH), una prestacién econdmica para que
las personas con discapacidad, incluidas las personas con ELA,
puedan afrontar gastos derivados de su situacion de discapacidad
(asistencia personal -ayuda humana-, ayudas técnicas, obras de
acondicionamiento de la vivienda...). Cabe apuntar que esta pres-
tacion considera distintas coberturas si la ayuda humana debe
realizar procedimientos relacionados con el cuidado o aspiracio-
nes endotraqueales.

El movimiento asociativo ha jugado un papel clave, deter-
minante en el liderazgo en la visibilizacién e investigacién de la
enfermedad. Ademas, como interlocutores cualificados y repre-
sentativos del colectivo frente a las administraciones publicas.

"Estos procesos de apoyo comenzaron
cuando empezamos a hacer las cosas
nosotros mismos. Por ejemplo, cuando
los pacientes con ELA necesitaban
una silla de ruedas, primero les
dédbamos una de forma gratuita,

de modo que los pacientes podian
conseguirla a través de nosotros.
Luego le deciamos al gobierno "mira,
asi es como lo estamos haciendo, asi
que, por favor, hazte cargo”.

Evy Reviers y Dirk De Valck.
ALS Liga Belgium

Estas entidades cumplen un papel relevante en el apoyo y
acompafamiento de los pacientes con ELA cubriendo las caren-
cias de atencién de la administracién publica. Mantienen también
una actividad significativa en todas las iniciativas que promueven
la busqueda de tratamientos que curen la enfermedad, siempre
bajo criterios éticos y de evidencia cientifica.
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TABLA GENERAL COMPARATIVA ELA.

¢Existe una Estrategia o plan nacional y/o regional de atencion a los pacientes con ELA?

¢Se prevén actuaciones individualizadas de atencidon a las personas con ELA adaptadas a las
necesidades y preferencias de las personas?

¢Se ofrece la posibilidad de contar con una segunda opinion?

¢ Existen mecanismos que agilicen el acceso a recursos de salud especializados, entre los que se
incluya la ELA?

¢Cuenta su pais con Unidades de Referencia de ELA?

¢Dispone su pais de programas formativos dirigidos a profesionales sanitarios orientados a la
deteccion precoz de la enfermedad?

¢ Existen programas de apoyo psicoldgico a las personas con ELA desde el primer momento del
diagndstico?

¢Existen programas de apoyo psicoldgico a las familias de personas con ELA desde el
primer momento del diagnéstico?

¢ Se ofrecen cuidados sanitarios domiciliarios a personas con ELA?

¢Cuentan con mecanismos que aseguren que las personas con ELA acceden a los servicios
sanitarios de urgencia con facilidad y rapidez?

¢ Se ofrecen servicios de fisioterapia de caracter publico durante la fase de evolucion de la
enfermedad?

¢Existen programas de cuidados paliativos, de caracter publico, especializados en personas con ELA?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones econémicas para la adquisicion de productos de apoyo
(ayudas técnicas, ortopédicas o de comunicacion) para las personas con ELA?

¢Existen en su pais protocolos especificos de coordinacion entre los Servicios Sanitarios y los
Servicios Sociales para asegurar la continuidad en la atencién?

¢Existen acuerdos entre los servicios sanitarios y las asociaciones de ELA?

Una vez que se ha diagnosticado a los pacientes con ELA, ¢;tienen derecho a recibir ayuda econémica?

¢Existen beneficios econémicos para el cuidador principal?

¢Existen en su pais ayudas y/o prestaciones economicas para la contratacion de apoyo humano
(asistencia personal con formacidén especializada en salud...) a las que puedan acceder las
personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia diurna con plazas de caracter publico para
personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia temporal con plazas de caracter publico
para personas con ELA?

¢Existen en su pais centros especializados de estancia prolongada (centros residenciales) con
plazas de caracter publico para personas con ELA?

¢En su pais se proporcionan ayudas econémicas a las familias de personas con ELA para sobrellevar
las necesidades (bono eléctrico, respiro familiar, ayudas para la adaptacion de la vivienda,...)?

@ si (ONO === NO SEDISPONE DE INFORMACION.
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Portugal

Paises Bajos

Italia

Francia

Espana

Bélgica
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Garantizar el derecho de los pacientes con ELA a recibir una aten-
cién sanitaria y social de acuerdo a sus necesidades y ajustada
al itinerario de la enfermedad. Es fundamental terminar con las
desigualdades territoriales tanto a nivel europeo como a nivel na-
cional y regional. En este sentido, alcanzar un estadndar basico de
atencién en lo sanitario y en lo social incorporando las mejores
practicas en cada ambito.

La ELA no solo afecta a las personas enfermas sino también a
su entorno mas cercano. El cuidado en el domicilio no debe de-
pender solo o practicamente solo del entorno familiar inmediato,
tal como ocurre en algunos paises. Es preciso contar con apoyos
que permitan el respiro y descanso del cuidador principal, ayudas
econdmicas, férmulas que permitan su continuidad en el mercado
laboral de estas personas.

Resulta necesario ofrecer apoyo psicoldgico durante todo el itine-
rario de la enfermedad tanto a las personas con ELA como a sus
familias, incluida la fase de duelo.

DS

Incorporar la asistencia personal cualificada en el apoyo a las per-
sonas con ELA. Esta debe estar dotada con recursos econémicos
suficientes, con la flexibilidad e intensidad que la enfermedad pre-
cisa y la autonomia de los pacientes con ELA para decidir cémo se
gestiona este apoyo, en linea con el presupuesto personal (PVB)
que existe en Flandes (Bélgica).

Financiacién publica para la investigacion sobre la ELA.

Implementar mecanismos que aseguren que las personas con
ELA acceden a los servicios sanitarios de urgencia con facilidad
y rapidez.

Mejorar la integracion de los servicios sociales y de salud para
garantizar una atencion domiciliaria adecuada.

Establecer vias de acceso répido a los distintos apoyos que re-
quieren las personas con ELA (ayudas técnicas, asistencia perso-
nal, servicios de rehabilitacion...).

Mejorar la capacitacion y formacion de las personas que brindan
atencion domiciliaria y comunitaria para mejorar la calidad de la
atencion.

O o o0 N O o

Es fundamental apoyar a las organizaciones y considerar su saber
experto en el disefo y evaluacion de politicas publicas dirigidas a
los pacientes con ELA y sus familias.
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Es preciso terminar con la desigualdad en el acceso a los recursos
de atencidn sanitaria entre territorios. Para lo cual deberian se-
guirse los criterios establecidos a través de documento “Abordaje
de la Esclerosis Lateral Amiotréfica” elaborado por el Ministerio
de Salud espafol en 2017. En especial deberia asegurarse:

1.1 La existencia de al menos una Unidad de Referencia de
ELA en cada Comunidad Auténoma. De momento,13 de las
17 CCAA cuentan con al menos una. Ahora bien, solo 4
de las 17 Comunidades Auténomas tienen capacidad para
realizar estudios genéticos.

1.2 El Ministerio establece, en el documento de abordaje a la
ELA, la elaboraciéon de un Plan Individualizado de Aten-
cién en el que se establecen distintas medidas. En la ac-
tualidad, este plan individualizado se contempla en 11 de
las 17 CCAA (Galicia, Principado de Asturias, Pais Vasco,
Navarra, Catalufa, Castilla y Le6n, Comunidad de Madrid,
Regién de Murcia, Islas Canarias, Islas Baleares y Andalu-
cia). Ademas de promover que este Plan se lleve a cabo en
todos los territorios, deberian considerarse mecanismos
de evaluacion para determinar si estos planes se cumplen.
Por ejemplo, ¢se estd cumpliendo con la valoracion del
riesgo social y elaboracion de un itinerario social adecua-
do con la tramitacidon rapida de las prestaciones y recursos
que requiera?
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1.3 Asegurar que todas las Comunidades Auténomas cuentan
con guias especificas de atencién. En 2020, solo existen
en 8 de las 17 CCAA.

1.4 Crear la figura de enlace domiciliario con el propésito de
mejorar la atencidn sanitaria en el domicilio.

1.5 Garantizar los servicios de fisioterapia domiciliaria en to-
das las Comunidades Auténomas. Este es un aspecto prio-
ritario para garantizar la calidad de vida de las personas
enfermas y resulta que solo esta disponible en Andalucia,
Asturias, Catalufia, Comunidad Valenciana, Islas Baleares
y Pais Vasco. Por otra parte, debe asegurarse que este ser-
vicio satisface las necesidades reales de estas personas.

1.6 Mejorar y ampliar los cuidados paliativos en el domicilio.
Los datos indican que este acceso puede verse limitado,
si la persona no reside cerca del hospital de referencia co-
rrespondiente.

1.7 Mejorar y ampliar los servicios de atencion psicolégica que
deben dirigirse tanto a las personas como a sus familias
desde el primer momento del diagnéstico y a lo largo de
toda la enfermedad. Es primordial acompafar a las fami-
lias en el proceso de duelo.

Implementar mecanismos que aseguren que las personas con
ELA acceden a los servicios sanitarios de urgencia con facilidad
y rapidez.

Disefar protocolos de coordinacion entre los Servicios Sanitarios
y los Servicios Sociales. En 2020 solo 5 de las 17 CCAA cuentan
con estos protocolos (Asturias, Comunidad de Madrid, Galicia, Is-
las Baleares y Navarra).

Establecer un Cdédigo de Urgencia para la atencion de las perso-
nas con ELA en los diferentes tramites administrativos de recono-
cimiento de discapacidad y/o dependencia.

o B W DN

Desde 2019, existe normativa que establece la cesion de lectores
oculares u otros sistemas de comunicaciéon similar a pacientes
con trastornos neuromotores graves con afectacion de ambos
miembros superiores e imposibilidad de comunicacién oral o es-
crita; en 2021, solo 3 de las 17 Comunidades Autonomas cuentan
con protocolos para esta cesidn. Es urgente que se cumpla esta
normativa. Los pacientes con ELA tienen derecho a mantener su
autonomia, a no sufrir aislamiento y a poder expresar sus prefe-
rencias sin limitaciones.
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En el &mbito de los servicios sociales, se constata la falta de re-
cursos y de ajuste a las necesidades de los pacientes con ELA y
sus familias: los servicios residenciales no estan preparados para
atender a personas con ELA; la prestacién econémica para cui-
dados familiares que establece el sistema de dependencia esté
en torno a los 300 euros mensuales; la ayuda a domicilio que se
concede a las personas con dependencia severa es de 57 horas
al mes, apenas dos horas y media diarias de lunes a viernes; no
existen servicios de respiro familiar. Corresponde aprender de las
experiencias de Francia y Bélgica y valorar la creacién de ayudas
econdmicas directas para el pago de distintos servicios; en Bél-
gica existe un convenio que garantiza la existencia de plazas re-
sidenciales para personas con grandes necesidades de atencion.
Ofrecer apoyo a los cuidadores a través de servicios de respiro
familiar, ayuda a domicilio suficiente, atencién psicolégica, forma-
cién en el manejo de productos de apoyo y ayudas técnicas.

Antes que cualquier medida es preciso escuchar y atender a las
personas con ELA y sus familias. Respaldar a las asociaciones de
pacientes con ELA y considerar su saber experto en el disefio y
evaluacion de politicas publicas dirigidas a los pacientes con ELA
y sus familias.
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La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) es una
enfermedad neurodegenerativa de dificil diagndstico

y rdpida evolucion. Produce una debilidad muscular

y la pardlisis progresiva de casi todos los mtisculos

del cuerpo, lo que provoca un gran impacto emocional
en el paciente, asi como en su familia y su entorno.

Las personas con ELA necesitan cada vez mds ayuda

en su vida diaria hasta volverse totalmente dependientes
en la fase final de la enfermedad.

En este contexto, crei que era fundamental elaborar un
estudio que comparase la atencion a las personas con
ELA en el ambito europeo. Para ello, hemos analizado la
atencion social y sanitaria de la ELA en Espana y otros
cinco Estados miembros de la UE, con el fin de ayudar

a tomar decisiones politicas tanto a nivel comunitario
como en nuestro pais. Este estudio arroja luz sobre la
atencion sanitaria y social que reciben los pacientes de
ELA en las distintas fases de la enfermedad y su entorno,
y para ello, tiene en cuenta las estrategias de los distintos
Estados miembros y la voz experta de las organizaciones
de pacientes con ELA.

Con esta publicacion, reafirmamos el compromiso

de Ciudadanos y del grupo Renew Europe a la hora de
abordar las enfermedades olvidadas por las autoridades
publicas y de hacer frente a las expectativas de nuestros
ciudadanos y estar a la altura de sus necesidades.



