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Somos una institucion sin animo de

lucro que tiene como mision principal la
observacion y optimizacion de los sistemas
de salud, de atencion social y el apoyo
familiar y comunitario para mejorar la
calidad en los procesos de enfermedad
cronica avanzada, alta dependencia y las
ultimas etapas de la vida.

El Observatorio de Modelos Integrados

en Salud (OMIS) es uno de los programas
desarrollados por la New Health
Foundation. Su funcion es la de promover
la implementacion de modelos de Atencion
Integrada (Al) y la sinergia de los ambitos
sanitario y social, desde la identificacion y el
analisis de experiencias de Al en Espafa y la
transferencia del conocimiento resultante a
los principales actores del sector.

EN ESTE NUMERO...

Paula es el rostro de una heroina que sufre
una enfermedad rara, paraparesia espastica
hereditaria.

BARBARA BASALLOTE
QUIROS

DIRECTORA DE SERVICIOS DE LA
RESIDENCIA DE MAYORES DE SAN
FERNANDO

Barbara, psicologa de formacion, es la
responsable y coordinadora de los distintos
servicios que actualmente se ofrecen en

la Residencia de Mayores de Cruz Roja de
San Fernando de Cadiz. Ademas, Barbara
también es la responsable de la atencion
psicologica de los residentes.



éComo empieza todo? Es la pregunta que inevitablemente
uno se hace cuando ve a Paula unida a sus dos hermanos,
por el sitio donde vive, a simple vista incompatible con
la edad que, por otra parte, le ayuda a mantener una
sonrisay un animo que la ayuda a llevar el dia a dia.
Paula tiene la magia de ser especial... y asi me lo refiere ella.

costumbrada a hablar con ella de manera es-

poradica, atendiendo al cumplimiento de sus

necesidades y con tan solo una conversacion

habida entre ambas con contenido doloroso y
terapéutico, la invito a hablar de su historia para el fin que
nos ocupa. Un fin que ella demanda con el inconformis-
mo inicial ante su situacioén y que ahora cuenta desde la
resignacion y la calma, dandole el toque gracioso e ir6ni-
co que la caracteriza al hablar.

Sentada en su silla de ruedas, arreglada y coqueta aguarda
a que empecemos, con la idea consciente y convencida de
que lo que me va a contar es la historia de una heroina,
que con su manera de ser ayuda a sus hermanos a vivir de
la mejor manera posible ante la enfermedad que a los tres
les ha tocado.




Con su manera de ser
ayuda a sus hermanos
a vivir de la mejor
manera posible

ante la enfermedad que
a los tres les ha tocado.

Paula es la pequena de cinco hermanos..
«Nacimos en Torre del Campo, en Jaén, la
ciudad de Juanito Valderrama. Mi hermana
mayor se llama Lucia, tiene ahora 63 anos,
mi hermano Matias tiene 60, detras de él
venia otra hermana que fallecié muy pe-
quena y luego mi hermano Luis que tiene
58. Y por ultimo llegué yo, puesto que mi
madre no quiso que mi hermana Lucia se
quedara sin una hermana». Termina el pa-
rrafo concluyendo que de los cuatro her-
manos «tres hemos salido malamente».

Denotando esta expresion lo injusto, lo in-
correcto, lo desacertado y lo feo de tal si-
tuacion, Paula continta hablandome. «Vi-
viamos a la manera tradicional que se vive
en los pueblos. Todos nos conociamos y los
vecinos pues se convertian también en fami-
liares, se hacia mucha vida en la calle y cada
fiesta era el acontecimiento del afio para no-
sotros. Todo comenzé cuando mi hermana
la mayor empez6 a tener dificultades cuan-
do caminaba. Se le salia el zapato, tropezaba
mucho, era torpe. Seguidamente mi herma-
no Matias y, mas tarde, yo misma».

Senala que estuvieron afios en los que los
médicos les daban normalidad a tal proble-
ma. Sus padres, a ratos se conformaban, a
ratos decian que no era normal lo que esta-
ba sucediendo.

«Mientras tanto la Unica queja que hasta
ahora han tenido mis padres de miy de mis
hermanos fue en esa época, cuando siendo
ninos, nos quejabamos de no poder ir al rit-
mo de los demas». Se emociona.

Hasta los 25 anos de Paula, la familia seguia
viviendo en el pueblo, tratando de llevar
una vida lo mas normalizada posible den-
tro de la situacion de complejidad y dolor
que conllevaba el ser dependientes de sus
padres. «Como viviamos en una casa con
escaleras tuvimos que mudarnos a un piso,
y éste adecuarlo dentro de las posibilidades
que teniamos, para movernos solos desde
nuestra habitacion al salon, y desde éste al
bafio. Mis padres colocaron unos pasama-
nos en los pasillos. Recuerdo que nos caia-
mos, siempre estabamos en el suelo porque
como no podiamos utilizar sillas de ruedas
en la casa nos veiamos obligados a mover-
nos con un andador. Yo era la tiinica que me
enfadaba con mis padres porque siempre
venian a levantarme, me enfadaba porque
queria hacerlo sola...»

Fue a esta edad, cuando después de acudir
a otro de los muchos neurélogos a los que
fueron, les diagnosticaron paraparesia espds-
tica hereditaria, enfermedad que provoca
paralisis espastica de las piernas, debilidad
muscular progresivay rigidez (espasticidad)
en las piernas, pérdida de masa muscular
en las manos y los pies, paraplejia, contrac-
turas en las piernas, y dificultad para ha-
blar. Es ella misma la que me explica que
«la mayor parte de los que padecemos una
paralisis espastica familiar hemos heredado
un gen defectuoso de alguno de nuestros
progenitores, siendo habitual que se herede
de ambos».

Me senala que el conocer el nombre de la
enfermedad les sirvié para saber nombrar
lo que les pasaba, pero no para mucho mas,
pues nunca recibieron tratamiento para ello.

Resulta sorprendente escucharla contar,
por una parte, anécdotas que le sucedian,
sucesos tristes y humillantes en el que in-
troduce la risa para evitar sentir el mismo
dolor; y por otra, momentos amorosos con
un final infeliz que con la ironia utilizada
lo parece menos. «<Recuerdo como siendo




El conocer el nombre
de la enfermedad

les sirvio para saber
ponerle nombre a lo
que les pasaba, pero
no para mucho mas,
pues nunca recibieron
tratamiento para ello.

pequena —y no tan pequena- en el parque
del pueblo me acerqué a un grupo de ninas,
porque queria jugar, y de lejos empezaron
a tirarme chinas... Menos mal que una veci-
na me vio y me salvo de esa situacion (en-
tre risas). He vivido muchos momentos asi,
pero bueno, iuna se acostumbra! Luego, a
medida que iba creciendo, si tuve pandillas
de amigos varios. Me lo pasaba bien y hacia
lo que me permitian mis posibilidades».

«éAlguna vez tuviste pareja?», se rie y me
contesta de manera que me hace reflexio-
nar... «<iPues claro!» El amor no entiende de

dificultades para que dos personas puedan
estar juntas, no entiende de enfermeda-
des como un obstaculo, dicen que todo lo
puede, a menos que una razéon equivoca-
da le pueda al corazén, porque se escuche
al critico que todos tenemos y no al guia,
que aunque también lo tengamos nos nega-
mos a escuchar. «Tuve varios pretendientes,
pero sobre todo uno que se enamoré de mi.
Me esperaba siempre, pendiente de todo,
queria cuidarme... Y a mi me gustaba, pero
luego pensaba épara qué? Me daba miedo
tener un novio, casarme y arriesgarme a no
poder tener hijos por miedo a que tuvieran
mi misma enfermedad».

Este es el argumento que Paula menciona
ante las posibilidades de vida que podia
haber tenido. La emocion que le invade, y
el brillo en los ojos al contar cada detalle,
cada situacion vivida con este chico, denota
tanta nostalgia que no podemos evitar te-
ner que parar, para que yo le coja sus manos
ofreciéndole la seguridad suficiente y la va-
lentia para contarme tales hechos. Hechos
que duelen porque quizas, tanta razéon des-
acertada la desvié hacia el conformismo y
la resignacion que le han llevado a no tener
a dia de hoy su propia vida. «Las cosas han
sucedido asi porque yo las he elegido: tenia
también que proteger a mis hermanos».

Vamos a hablar de ellos: Lucia y Matias. La
invito a ello porque me resulta curiosa tan-
ta proteccion por parte de la pequena de la
familia.




Las cosas han sucedido
ast porque yo las

he elegido: tenia
también que proteger
a mis hermanos.

«Mi hermana estudi6 la carrera de Traba-
jo social en Granada, y estuvo trabajan-
do en Jaén solo unos meses, puesto que la
enfermedad se lo impidi6. Matias se hizo
sacerdote y estuvo dos o tres anos en una
iglesia del pueblo dando misa. Recuerdo
como, por ser la pequeiia, era gran obser-
vadora con mi madre del proceso que si-
guieron mis hermanos. Tengo grabada en
la mente ver llegar de lejos, por la ventana
de la cocina, a mi hermano, con su capa,
y con un zapato roto, atado con una cuer-
da como pudo... Llegando como podia a la
casa, en un frio dia de invierno». Me senala
con voz apagada que «renunciar a lo que les
gustaba era muy doloroso para ellos y para
nosotros. Yo fui al colegio y luego estudié
un curso de formacion profesional, queria
estudiar, pero de ello lo que recuerdo es la
caminata que tenia que seguir hasta el ins-
tituto, por lo que acabé por abandonarlo».

Me senala que «recuerda como sus padres
sufrian» y eran ellos los que tendian a con-
solarles. «<No quedaba otra».

Se entusiasma cuando me cuenta lo si-
guiente: «Recuerdo como una monja del
pueblo iba a vernos de vez en cuando. Ella
se creia que venia a consolarnos y siempre
salia diciendo que éramos nosotros los que
la consolabamos a ella. Le asombraba ver
nuestra actitud, y es que nos encantaba re-
cibir visitas y charlar grandes ratos. iClaro
que nos poniamos contentos!».

Reconduciendo la conversacion para entrar
en la parte que mas le motiva, Paula me si-
gue en otro tono. Llega la parte de la resig-
nacion, del optimismo y de «vamos a tirar
para adelante y pensemos en c6mo vamos
a hacerlo». Es por ello que hace siete afnos
deciden reunirse todos para hablar de la si-
tuacion insostenible que estaban viviendo.
«Recuerdo como mi hermano Luis estaba
preocupado, €l vivia hacia tiempo fuera de
casa, pues estudié Bellas Artes, y su inten-
cioén era que estuviésemos cerca, para po-
der socorrernos en caso de necesitarlo».

Me cuenta como los tres hermanos aguan-
taron hasta no poder mas, hasta llegar a
pensar en una Residencia o Centro ade-
cuado para poder estar los tres juntos y en
mejores condiciones. «<Mi padre sobre todo
no lo entendia, y éramos nosotros los que
le haciamos entender que ya si era nece-




sario...no podiamos vivir asi. Incluso lo
pediamos a gritos mediante bromas».

«Viviamos en una carcel de oro, que la
llamo yo». Una metafora con mucho do-
lor escondido...

Hace cinco anos que tanto Paula como
sus hermanos viven en una residencia
para mayores, en la misma localidad que
su hermano Luis. Senala que fue la tnica
residencia en la ciudad que le permitié
quedarse, pues su edad, 47 anos, era un
impedimento para el acceso.

«Estamos a gusto». Paula me cuenta que
el principal motivo que les preocupaba
en su casa era no estar siendo atendidos
como debian. «En la residencia esta todo
organizado y nosotros nos marcamos
nuestros horarios a fin de asegurarnos te-
ner nuestras necesidades basicas cubier-
tas, tal y como las necesitamos. No par-
ticipamos en las actividades diarias que
organiza el servicio de terapia puesto que
estamos ocupados en estar pendientes de
lo que necesitamos cada uno».

De su discurso se denota lo prioritario de
sus necesidades basicas ante cualquier
otra actividad, que aunque también pu-
diera ser importante, no se permiten
contemplar. Las carencias sufridas hace
que no desatiendan lo elemental y ello
les da seguridad.

Siendo Paula la que esta al frente de los
hermanos me senala: «Mis hermanos
siempre estan conformes con todo pero
yo les insisto en que me digan cuando
no, para asi poder solicitarlo. No quie-
ro que les falte de nada, y ahora con mi
padre con nosotros en la residencia, mi
estado de alerta es mayor».

Continua contandome: «{Sabes qué? iSo-
mos un equipo! Los tres estamos coordi-
nados para que a mi padre no le falten
atenciones. Pasamos la manana, después
de desayunar, en el salon, mirandonos y
hablando cuando tenemos ganas. Des-
pués de comer subimos un rato a la ha-
bitacion y descansamos; y el resto del dia
estamos pendientes de cuando le toca a

cada uno ir al bafio para que mi padre no
se quede solo».

Asi es, hace un ano aproximadamente el
padre de Paula necesitoé el ingreso y los
cuatro son inseparables. Cuando habla-
mos de él se emociona, y llora, dicién-
dome que no sabe por qué lo hace. Estoy
segura que se hace la ingenua y sabe que
después de lo relatado no hacen falta
mas explicaciones. Resulta inevitable
estremecerme, por mi empatia con sus
sentimientos encontrados, convencida
de que pensamos lo mismo: tanta ca-
sualidad no es del todo justa. Uno de los
dos no esta en su sitio.. no entro en decir
quién, hay tristeza de sobra.

Pensando en concluir, después de con-
tarme tanto y desahogada porque ne-
cesita hablar de ello, me refiere: «He
sufrido mucho interiormente, también
he aprendido a conformarme, teniendo
mis dias tristes y otros mas tranquilos.
iEstoy aqui, qué vamos a hacerle! Ten-
go el aliciente de creer que tengo algo
especial. Hay quien ha visto colores a
mi alrededor y quien dice que le alegro
los dias.. Cuando llega gente nueva a la
residencia busca estar con nosotros y
también las conversaciones. iDicen que
la quinta suele tener gracia!, tengo que
mirar hacia adelante». ¢




CLAVES PARA
UN MODELO
DE ATENCION
INTEGRADA

BARBARA BASALLOTE

COMITE TECNICO DEL OMIS

CONOCER EL NOMBRE
DE LA ENFERMEDAD

n estas Claves, queremos destacar

una frase del texto: “El conocer el

nombre de la enfermedad les sirvid
para saber ponerle nombre a lo que les pa-
saba, pero no para mucha mas, pues nun-
ca recibieron tratamiento para ello”. Paula
conocio asi que sufria Paraparesia Espastica
Familiar. Se trata de una enfermedad rara,
neuromuscular y neurodegenerativa que
cursa con espasticidad en los miembros in-
feriores, trastornos de esfinteres, disartria,
disfagia y otros sintomas que limitan la ca-
lidad de vida de los afectados pudiendo lle-
gar a necesitar depender de silla de ruedas.

LA ATENCION INTEGRADA DE
PERSONAS QUE PADECEN UNA
ENFERMEDAD RARA

Las enfermedades raras son aquellas que
tienen una baja incidencia en la poblacion.
Para ser considerada como rara, cada en-
fermedad especifica s6lo puede afectar a un
namero limitado de personas. Concreta-
mente, cuando afecta a menos de 5 de cada
10.000 habitantes.

Sin embargo, en conjunto, las patologias
poco frecuentes afectan a un gran numero
de personas, ya que segun la Organizacion
Mundial de la Salud (OMYS), existen cerca de
7.000 enfermedades raras que afectan al 7%

de la poblacion mundial. En total, se estima
que en Espana existen mas de 8 millones de
personas con enfermedades poco frecuen-
tes.

Junto a la obvia afectacion en la salud de
las personas que sufren enfermedades ra-
ras, éstas impactan también en el resto de
las circunstancias vitales de los afectados,
como puede ser en su mundo relacional,
familiar, econémico, laboral o educativo.
Mas alla de la mera atencion sociosanitaria,
por tanto, las personas que sufren enferme-
dades raras requieren de un sistema inte-
gral de cuidados, a menudo especializados
y prolongados. Esto necesita del “desarrollo
de programas integrales destinados a gru-
pos monograficos de una enfermedad rara
determinada o grupo de enfermedades si-
milares, priorizando la atencién a nifios y
jovenes afectados, especialmente a los de-
pendientes, y a sus familias».?

En Espana se han venido produciendo
avances e innovaciones en la mejora de la
atencion a las personas con enfermedades
raras. Entre estos avances, merece destacar
la creacion del Centro de Referencia Estatal
de Atencion a Personas con Enfermedades
Raras y sus Familias (CREER) de Burgos,
establecido por el Ministerio de Sanidad y
Politica Social y dependiente del Imserso.
El Centro desarrolla servicios de referen-

1 (FEDER web, https://enfermedades-raras.org/index.php/enfermedades-raras/enfermedades-raras-en-cifras).

2 CRE Enfermedades Raras http://www.creenfermedadesraras.es/creer_01/centro/presentacion/index.ntm




LAS ENFERMEDADES RARAS EN CIFRAS

EL DIAGNOSTICO DE LAS ENFERMEDADES RARAS

El promedio de tiempo estimado que transcurre entre la aparicion de los primeros sintomas hasta
la consecucion del diagnostico es de 5 afios. En uno de cada cinco casos transcurren 10 o mas
anos hasta lograr el diagnostico adecuado. El retraso diagnostico tiene diversas consecuencias.
La mas frecuente es no recibir ninglin apoyo ni tratamiento (40,9%), aunque también destacan el
haber recibido un tratamiento inadecuado (26,7%) y el agravamiento de la enfermedad (26,8%).

ATENCION SANITARIA

El 46,6% de las personas no se sienten satisfechos con la atencidn sanitaria que reciben por
motivo de su enfermedad. Para mas del 40% de las personas las razones es que reciben un
tratamiento que consideran inadecuado o bien no disponen del tratamiento que necesitan

DESPLAZAMIENTOS EN BUSCA DE DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

Practicamente la mitad de los afectados ha tenido que viajar en los ultimos 2 afios fuera de su
provincia a causa de su enfermedad. De estas personas, cerca del 40% de las personas se han
desplazado 5 0 mas veces en busca de diagnostico o tratamiento. ELl 17% de los pacientes no ha
podido viajar aunque lo ha necesitado.

GASTOS RELACIONADOS CON LA ATENCION DE LA ENFERMEDAD

El coste del diagndstico y tratamiento de la enfermedad supone cerca del 20% de los ingresos
anuales de cada familia afectada. En términos absolutos, esto supone una media de mas de 350
euros por familia y mes, una cifra muy representativa del alto coste que supone la atencion a las
enfermedades poco frecuentes. Los gastos a cubrir en la mayoria de los casos, se relacionan con
la adquisicion de medicamentos y otros productos sanitarios (50% de las personas), el tratamiento
meédico (43%), las ayudas técnicas y la ortopedia (30%), el transporte adaptado (27%), la asistencia
personal (23%) y la adaptacion de la vivienda (9%).

NECESIDADES DE APOYO, DEPENDENCIA Y SITUACION LABORAL

Mas de un 70% de los afectados posee el certificado de discapacidad, aunque el 35% aseguran
que no estan satisfechos con el grado reconocido, normalmente porque consideran que no se
les hizo una valoracion adecuada por falta de conocimiento acerca de la enfermedad. A pesar
que el 70% dispone de certificado de discapacidad, solo uno de cada 5 tiene el reconocimiento,
y de éstos solo uno de cada 3 han recibido ya prestacion. La medida de dedicacion al cuidado de
un afectado es de 5 horas diarias. Por lo general, necesitan apoyos para desarrollar actividades
basicas y avanzadas de la vida diaria, principalmente en su vida doméstica (44%), desplazamientos
(42%) o movilidad (39%). Sélo 1 de cada 10 no necesitaria ningun tipo de apoyo. Lo mas habitual
es que los apoyos que se requieran sean dispensados por los propios familiares residentes en

el hogar, principalmente los padres (un 41%), pero también hermanos (17%), esposos/as (14%) o
abuelos (10%).

Fuente:
https://enfermedades-raras.org/index.php/enfermedades-raras/enfermedades-raras-en-cifras

cia (para la investigacion y conocimiento
de las enfermedades raras, la formaciéon de
profesionales, o los recursos expertos en la
gestion del conocimiento, la generacion y
difusiéon de buenas practicas y el asesora-
miento técnico) y servicios de atencion di-
recta, como el SAMER, que es un Servicio
de Atencion Multidisciplinar de Enferme-

dades Raras para personas afectadas y sus
familias. Las personas con lugar de residen-
cia habitual en Burgos y provincia, reciben
atencion temporal directa e individualiza-
da, asesoria e informacién por el equipo
multidisciplinar del Centro. A las personas
que tengan su lugar de residencia habitual
fuera de Burgos, el programa SAMER Alo-




jados facilita ademas atenciéon residencial,
alojamiento y manutencion.?

LA IMPORTANCIA SOCIAL
DEL DIAGNOSTICO*

En la concepcion biomédica actual... “el pro-
tagonismo (es) del diagnostico (esto es, el
“nombre”) de la enfermedad, como elemen-
to desencadenante de multiples procesos re-
lacionados no s6lo con lo médico, sino tam-
bién con lo psicoldgico y lo social. Muchos
de estos procesos, aunque no todos, tienen
que ver con apoyos que se reciben, o no, en
funcién de la existencia de un diagnostico,
pero también del “prestigio” o construccion
social del diagnostico recibido”.

“El diagnoéstico en si mismo se ha conver-
tido en un recurso clave para el despliegue
de muchos otros apoyos (médicos, psicolo-
gicos, sociales), pero también estadisticos.
Dicho de una forma mas clara, las personas
sin diagnostico son dificilmente identifica-
bles en las estadisticas, precisamente por-
que esa carencia de diagnostico dificulta su
identificacion en los registros sanitarios y/o
sociales”.

“En el proceso de consecucion del diag-
nostico, la mayoria de los afectados y sus
familias experimentan situaciones de des-
informacion, angustia y, por lo general, una
importante falta de confianza en los servi-
cios sanitarios ante la falta de una respuesta
efectiva en medio de una sucesion de prue-
bas, y otros tramites burocraticos y admi-
nistrativos’”.

“Una de las principales dificultades a las que
en general se refieren las personas afectadas
por una enfermedad rara es la de la obten-
cion de un diagnostico correcto en un plazo
de tiempo aceptable. Esta es ademas, segin
su discurso, una dificultad transversal que
les afecta en multiples aspectos de la vida co-
tidiana, mas alla de lo puramente sanitario”.

“En el plano bioldgico, las consecuencias
de la ausencia de diagnostico se relacio-
nan fundamentalmente con recurrentes

peregrinajes por diferentes instancias del
sistema sanitario, ademas de tratamientos
inexistentes o poco adecuados que en suma
generan en la poblacién que sufre esta ca-
rencia una permanente sensacion de incer-
tidumbre y abandono, cuando no hostili-
dad”.

“En el plano personal, las consecuencias
de la ausencia de diagnostico se relacionan
con una dificultad afiadida para reconstruir
la propia identidad en relacion con la en-
fermedad, impidiendo asi optar a tener un
presente (qué me ocurre) y un futuro cierto
(qué debo hacer, qué puedo esperar)”.

“En el plano social, las consecuencias de la
ausencia de diagnostico se relacionan, por
una parte, con la imposibilidad de optar a
un reconocimiento social (poder explicar lo
que me ocurre) y por otra con dificultades
anadidas para optar a recursos comunita-
rios, en forma de apoyos por discapacidad,
dependencia, prestaciones, etc”.

“El diagnostico se ha convertido por tanto
en algo asi como una “credencial”, un "titu-
lo”, 0 un “salvoconducto” capaz de desenca-
denar apoyos médicos y sociales que no se
despliegan, o lo hacen de manera mas defi-
ciente en su ausencia. El diagnostico puede
ser explicado en suma como una forma de
distincién, y su carencia una forma de dis-
criminacion”. ¢~
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