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Resum

Les Malalties Minoritaries (MM) s6n malalties amb una prevalenca molt baixa

(= 5/10000 persones); solen ser degeneratives i amb afectacié multisistemica,

el que disminueix la qualitat de vida, i poden comportar un compromis vital pel
malalt afectat. Diferents iniciatives politiques a nivell Europeu, Espanyol i
Autonomic han posat de manifest la necessitat de la creaciéo d’unitats
especialitzades per oferir una atencié sanitaria multidisciplinar i servir de
centres coordinadors per facilitar I'accés als pacients a altres serveis, proves
diagnostiques i atencidé sociosanitaria. La posada en marxa de la primera unitat
especialitzada a I'Hospital de la Vall d’'Hebron de Barcelona és una experiencia

pionera en el nostre pais.

Objectiu: Coneixer i descriure la gesti6 i el funcionament d’'una unitat d’atencié
especialitzada de MM.

Metodologia: Estudi observacional, descriptiu, transversal de tipus exploratori.
Ambit d ‘estudi: Unitat de MM de I'Hospital de la Vall d’Hebron.

Poblaci6 d’estudi: Equip assistencial de la unitat de MM i pacients atesos fins
a I' actualitat. S’obtindran les dades a partir d’entrevistes i guestionaris dirigits
als professionals de la Unitat. S’explotara també la seva base de dades per
coneixer les caracteristiques dels pacients atesos. Es fara una analisi
estadistica descriptiva utilitzant el paquet estadistic SPSS 15.0 per a Windows.

Paraules clau: malalties minoritaries, unitat assistencial, gesti6 de serveis

d'infermeria.

Rare diseases (RD) have a very low prevalence (= 5/10000 persons); usually

are degenerative and multisystemic diseases, diminishing quality of life and
survival of affected patients. Different European, Spanish and Autonomous
political initiatives exposed the need of creating specialised units in order to
offer multidisciplinary health care and to serve as coordinator centers to
facilitate patient access to other services, diagnostic procedures and
sociosanitary attention. The first specialised Unit was created at Vall d’'Hebron

Hospital in Barcelona and constitutes a pioneer experience in our country.



Objective: To describe the management of this Unit

Clinical Setting: RD Unit at Vall d’Hebron Hospital

Population: Healthcare professionals at the RD Unit and currently controlled
patients. Data will be obtained by interviews and questionnaires adressed to
professionals working at the Unit. RD Unit database will also be exploted in
order to know the characteristics of included patients. A descriptive statistical
analysis will be performed using the SPSSS 15.0 for Windows Package.

Keywords: Rare diseases, Healthcare Unit, Nursing services management.

Titol de la Tesina: Gesti6 del serveis d’infermeria en les unitats de malalties

minoritaries en un hospital de tercer nivell de Catalunya

Introduccio

Les Malalties Minoritaries (MM) es defineixen com els processos patologics
poc frequents, debilitants i amb un alt nivell de complexitat amb una prevalenga
molt baixa que no afecta a més de 5 persones per cada 10000 habitants [1].
El 80% tenen un origen genétic [2], de les quals poden ser d’origen hereditari o
bé per mutacions genetiques o0 anomalies cromosomiques. Altres causes que
també podrien estar relacionades son les pre infeccions, al-lergies, causes
degeneratives o0 teratogeniques. Un factor important a tenir en compte és
'emmascarament de la malaltia dins d’altres processos que fan dificil que es
puguin diagnosticar, com per exemple l'autisme (darrera d’aquest diagnostic
ens podem trobar amb malalties com Sindrome de Rett, Sindrome de la X-
fragil, Malaltia d’Angelman, entre altres).
Les Malalties Minoritaries tenen unes caracteristiques comuns entre elles [2]:
- S6n malalties molt greus, cronicament degeneratives i que poden tenir
un compromis vital per la persona afectada.
- En el 50% dels casos, el seu debut és a la infancia.
. Generen un alt grau de dependencia amb pérdua important d’autonomia,
el que provoca un deteriorament de la qualitat de vida.
- L’afectacié psicosocial que pateix tant la familia com l'afectat i els seus

cuidadors empitjora la situaci6 psicologica dels mateixos, portant-los a la



falta d’esperanca terapéutica i una carencia d’ajuda en la seva vida
diaria.

. S6n malalties que en aquests moments no tenen curacié i generalment
els tractaments disponibles son poc efectius fins i tot per pal-liar els
simptomes, amb poca capacitat de millorar la seva qualitat de vida.

. Tenen poc recolzament social i sanitari.



Antecedents | estat actual del tema

Actualment hi ha entre 5000 i 8000 malalties detectades que afecten o bé
afectaran a aproximadament 29-30 milions de persones en la Unié Europea[3].
Es desconeix amb exactitud el nimero de persones afectades d’'una MM; a
I'estat espanyol [4], perd s’estima que el numero d’afectats superen els milions
dels quals 400.000 resideixen a Catalunya.

La situacio de dependéncia associada a les MM i el desconeixement d’aguests
malalts per part dels professionals de la salut, planteja molts reptes a nivell
politic i assistencial. En aquest sentit, en els Ultims deu anys s’han posat en
marxa diferents iniciatives politiques a nivell Europeu, Espanyol i Autonomic.

A nivell Europeu, la Comissio de les Comunitats Europees en el seu document
“Las Enfermedades raras: un reto para Europa” [2] té com un del seus
objectius, recolzar les politiques relatives a les Malalties Minoritaries en els
estats membres. En aquest document, es proposa la garantia d’accés a una
atencio sanitaria de alta qualitat, fomentant la designacié de centres sanitaris
especialitzats tant nacionals com autonomics, estimulant la seva participacié en
les xarxes europees de referencia, per tal de garantir una atencidé sanitaria
especialitzada de qualitat en aquestes malalties. Els centres especialitzats
també poden tenir un paper fonamental en el desenvolupament i ser centres
facilitadors dels serveis socials especialitzats, imprescindibles per a garantir
una millora en la qualitat de vida dels afectats.

El Consell de la Uni6 Europea recomana [5] entre altres mesures organitzar
circuits sanitaris pels afectats d’ una malaltia minoritaria, amb la cooperacié
d’experts i I' intercanvi de coneixements dels professionals del mateix pais, o bé
d’altres paisos si fos necessari. Anima als centres especialitzats a que adoptin
una visio pluridisciplinar en l'assistencia a aquests malalts, a I'hora de prestar
els serveis que necessiten.

A nivell estatal 'any 2007 a partir de la proposta presentada en el Senat [6]
s’evidencia la necessitat de coordinacié entre diferents nivells assistencials
(Atencié primaria i especialitzada) des d'un enfoc multidisciplinari, com a
conseguencia de la gran variabilitat de les MM, aixi com de la diversitat en les
manifestacions d’'una malaltia entre les diferents persones afectades. En el pla
d’actuacié que es proposa es deixa patent la necessitat de la creacié dels



centres-serveis-unitats de referéncia i la millora de les prestacions sanitaries,
diagnostiques i terapéutiques.
Al mateix temps, en la “Estrategia en Enfermedades Raras del Sistema
Nacional de Salud” publicada pel Ministerio de Sanidad y Politica Social (2009)
[7] i en una de les set linees d’actuaciéo d’aquest document es fa referencia
explicita a I'atencié sanitaria d’aquest col-lectiu de malalts. Un dels objectius
que proposa el document, és la de millorar I'atencié rebuda pels pacients, aixi
com:
- Definir plans d’atencié sanitaria consensuats amb els pacients i familiars
i I'accié coordinada entre I' atencid especialitzada i I'atencié primaria tant
pel que fa als aspectes clinics com a I' integracié familiar i social
d’aquest grup d’afectats
- Fomentar la coordinacio de tots els nivells assistencials (Atencié primaria
| especialitzada)
- Garantir el control i seguiment de les persones amb MM al llarg del seu
proceés vital
- Identificar les necessitats formatives dels professionals de la salut envers
ales MM

Pel que fa a la gestio de les MM a nivell de la CCAA de Catalunya, des de el
Departament de Salut de la Generalitat de Catalunya s’esta treballant en I'ambit
de les MM des de lany 2006. S’ han desenvolupat diferents iniciatives
orientades a actuacions que reverteixin a la millora de la qualitat de vida
d’aquest grup d’afectats. Dins d’aquestes accions destacarien:

- El Pla de Salut de Catalunya [8], “que inclou dins de les malalties
neurologiques, les anomenades malalties neurologiques minoritaries,
amb I'objectiu de millorar-ne el coneixement pel que fa a la frequeéencia, la
distribucio territorial i les necessitats que es plantegen per afavorir el
diagnostic i establir mesures de tractament i recursos.”

- El Pla Director Sociosanitari [9], “que estableix les linies d’actuacié en
I'atencio de les malalties neurologiques degeneratives (entre les quals hi
ha el grup de les malalties neurologiques minoritaries), amb I'objectiu de

conservar i mantenir la independencia i les competencies de les



persones afectades i millorar la qualitat de vida del malalt i del seu

entorn.”
A nivell de la nostra comunitat hi ha una iniciativa de realitzar estudis en el
camp de les MM per part de la Catedra de Recerca Qualitativa de la Fundacio
Dr. Robert i el Departament de Salut de la Generalitat de Catalunya [10] per
reforcar estrategies de millora en latencid als afectats d’'una d’aquestes
malalties.
El primer daquests estudis, realitzat a lI'any 2006 [10] va analitzar les
necessitats i les demandes percebudes pels afectats d’'una MM, de les seves
families i dels professionals que els atenen amb una mostra de 55 informants
claus (entre afectats, professionals i cuidadors). Els resultats posen de manifest
la manca d’informacié estructurada i accessible envers la malaltia que pateixen
els afectats, aixi com les dificultats en la deteccié precog, I'accessibilitat i
I'atencié sanitaria especialitzada.
El segon estudi, realitzat a 'any 2007[10], pretenia identificar les necessitats de
formacio dels professionals de la salut en MM i en medicaments orfes. Es va
realitzar amb una mostra de 57 professionals experts (professionals de la salut,
membres d’associacions, experts en la materia i professionals d’Atencio
Primaria de la Societat Catalana de Medicina Familiar i Comunitaria). Els
resultats van mostrar que les principals necessitats formatives dels
professionals en l'ambit de les MM i medicaments orfes son: el suport
psicosocial i la comunicaciéo de noticies als pacients i a les families que es
troben en aquesta situacio, I'acompanyament psicologic i maneig de la
incertesa que comporta aquest tipus de malaltia, la deteccio dels signes i
simptomes, la coordinacio entre els diferents nivells assistencials i el seguiment
d’ exploracions complementaries i seguiment dels pacients
Cal destacar la creaci6 de la Comissi6 Assessora de Malalties Minoritaries
(CAMM) [11], 'any 2009, liderada pel Servei Catala de la Salut que té dins dels
seus principals objectius: I'assessorament en matéria de formacio i promocié de
la difusié social respecte a les MM per millorar la percepcié social d’aquest
col-lectiu, fer recomanacions de les mesures que consideri oportunes per a la
millora dels serveis i si s’escau, afavorir la creacio d’'una xarxa de centres de
referencia, serveis, unitats o professionals experts per garantir l'accés a

intervencions sanitaries, proposar mesures per la creaci6 d'un registre de
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malalts afectats per un correcte seguiment epidemiologic i un augment dels
coneixements cientifics, i fer propostes per la millora dels serveis en I'atencié
domiciliaria, rehabilitacié i serveis sociosanitaris dels pacients afectes.

Aixi, aguesta comissié juntament amb la Fundacié Dr. Robert a través de la

Catedra de Recerca Qualitativa (UAB) i amb estreta col* laboracio del CatSalut

ha promogut un estudi [12] per analitzar el procés d'atenci6 a persones
afectades d’una malaltia minoritaria, que serveixi de base per a la construccio
d’'un model d’atencio integral en el context public catala.

Aquests estudis reforcen la urgéncia i necessitat de la creacié de unitats
especifiques per donar atencié a aquesta poblacié de malalts.

Per altim al novembre del 2010 [14], durant la cel-lebracié del XXXI Congrés de

la Societat Espanyola de Medicina Interna s’anuncia la creacié de la primera
unitat assistencial en I'Hospital Universitari de la Vall d’Hebron que té com

objectiu actuar com a centre coordinador de referéncia, amb la finalitat de

donar resposta a les necessitats reals percebudes del col- lectiu d’afectats d’

una MM (afectats i familiars).

La posada en marxa d’aquesta unitat pionera especialitzada en Malalties
Minoritaries és un gran pas en el futur d’aquests pacients i els seus familiars.
El coneixement de com es gestiona, el seu funcionament, la seva estructura
ens proporcionara les bases per poder obrir noves linees de recerca tant per
avaluar les seves caréencies, necessitats, punts de millora aixi com la
repercussio que té aquesta unitat en el diagnostic, evolucio i qualitat de vida
d’aquest col-lectiu. També pot ser un exemple per la creacio d’altres unitats en

tot el territori nacional.



Objectius
Coneixer i descriure la gestio i el funcionament d'una unitat d’atencid

especialitzada d’afectats amb una malaltia minoritaria i als seus familiars.

Objectius especifics
1.- Identificar 'organitzacio i el funcionament de la unitat
2.- Coneixer els recursos disponibles de la unitat
3.- Descriure la relaci6 amb els altres nivells assistencials i sociosanitaris
existents
4.- Definir el nivell de formacié en MM del personal assistencial de la unitat
5.- Descriure les caracteristigues sociodemografiques i epidemiologiques

dels pacients atesos en la unitat fins al moment de la realitzacié de I'estudi

Metodologia

Disseny i tipus d’estudi

Per la realitzaci6 de l'estudi s'utilitzara un enfocament mixt, qualitatiu -
quantitatiu per tal de donar resposta als diferents objectius.

Inicialment es realitzara un estudi observacional, descriptiu, transversal de tipus
exploratori que permetra respondre els objectius 1 a 4 (part 1 de I'estudi). Els
instruments que utilitzarem seran la entrevista, amb un guié establert, que
consta de dos apartats amb un total de 19 preguntes semi obertes (annex 1) i
dos questionaris composats de preguntes tancades amb 13 i 15 preguntes
respectivament (annex 2 i 3), ambos elaborats per I'investigador. En aquesta
primera etapa, en primer lloc, s’entrevistaran els caps del servei (cap clinic i
cap dinfermeria) per tal de donar-nos una visi6 global de la gestio i
funcionament de la unitat (annex 1). Posteriorment es lliurara un questionari als
treballadors de la unitat per conéixer les caracteristiques dels mateixos i el seu
grau de formacio (annex 2).

Per coneixer el diagnostic i les dades sociodemografiques, per abordar
I'objectiu 5 (part 2 de l'estudi), s'utilitzara la informacié continguda en la base
de dades de la unitat. Es demanara la cessio de les dades que es pretenen

recollir (annex 3) de forma anonima per fer-ne I'explotacio.



Ambit d’estudi
L’ambit d’estudi es centrara en la unitat d’atencié a persones afectades d’'una
Malaltia Minoritaria recentment creada a I'’hospital de la Vall d’Hebron.

Poblacio d’estudi

Part 1.-

Equip assistencial de la unitat de MM de I'Hospital Universitari de la Vall
d’Hebron (metges, infermeres, psicolegs, auxiliars, treballadors socials, entre
altres)

Part 2.-

Tots els pacients atesos fins 'actualitat en la Unitat des de la seva creacio i

posada en funcionament.

Mostreig

Donat que I'estudi es planteja incloent tots els professionals que treballin en la
Unitat (part 1 de I'estudi) i tots els pacients visitats fins I'actualitat (part 2; cal
tenir en compte que es tracta d’'una Unitat de recent creacid) no es planteja un
calcul formal de la mostra ni cap técnica especifica de mostreig. La selecci6 de

la mostra es de conveniéncia i no probabilistica.

Criteris d’inclusié
Part 1.-
- Professionals de I'equip assistencial que treballin en la unitat d’atenci6 a
pacients amb una MM en el Hospital Universitari de la Vall d’'Hebron.
- Professionals de I'equip assistencial que signin el consentiment informat

per participar a I'estudi.

Criteris d’exclusio
. Professionals de Il'equip assistencial que estiguin en periode de
practiques o que no formin part de la plantilla de I'hospital.
- Professionals de I'equip assistencial que no ens proporcionin el seu
consentiment informat signat per la seva participacio en I'estudi.
Part 2.-
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Pacients amb MM diagnosticada o sospitada de qualsevol edat atesos a

la Unitat des de la seva creaci6 fins a I'actualitat

Variables de I'estudi

Les variables de I'estudi son les seguents:

a) Organitzacié i funcionament de la unitat i recursos disponibles.

La informacié sobre aquestes variables s’obtindra a partir de I'entrevista amb

els caps del servei (cap clinic i cap d’'infermeria) (annex 1).

Es recolliran variables en relaci6 a:

Caracteristiques dels malalts atesos (procedéncia i edat dels pacients)
Accessibilitat dels afectats a la Unitat (circuit de derivacié a la Unitat,
accessibilitat a consultes de pacients no reglades)

Estructura de la Unitat (namero de llits, dispensaris, hospital de dia i
horaris d’atencié als pacients, adequacié de les instal.lacions a les
discapacitats dels pacients)

Recursos humans disponibles (Composicié i organitzacio de I'equip
assistencial)

Activitat assistencial realitzada (incloent consell genétic i seguiment de
pacients)

Facilitaci6 de [I'assistencia dels afectats (circuits especifics per
exploracions complementaries, interconsulta intra o extrahospitalaria,
especialista de referéncia)

Activitat formativa i docent per pacients i pel personal

Activitats de recerca

Atencid integral del pacient (sessions intraunitat, protocolitzacions,

registres/ cures d’infermeria consensuades, educacio al pacient)

b) Relacié amb els altres nivells assistencials i sociosanitaris existents.

La informacié sobre aquestes variables s’obtindra a partir de I'entrevista amb

els caps del servei (cap clinic i cap d’infermeria) (annex 1)

Es recolliran variables per tal de conéixer la integracié de la Unitat dins del

contexte sociosanitari catala (Informes d’assisténcia, derivacio a altres serveis,

acceés a especialistes, sessions conjuntes)
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d)

c) Nivell de formacié en MM del personal assistencial de la unitat
La informaci6 sobre aquestes variables s’obtindra a partir d’un quiestionari, amb
preguntes tancades dirigit a tots i cadascun dels integrants de I'equip que forma
la Unitat (annex 2)
Es recolliran variables en relacio a:

. Caracteristiques del personal (formacié professional, lloc de treball

estable o eventual, horaris/ torn, experiéncia professional)
- realitzacid de cursos especifics per al maneig de pacients amb MM,

formacio continuada en el camp de MM

Dades epidemiologiques dels pacients atesos en la unitat fins al moment de la
realitzacio de 'estudi.
La informacio sobre aquestes variables s’obtindra a partir de I'explotacié de la

base de dades de la Unitat de Malalties Minoritaries (annex 3)

Codi d’identificacio del pacient
Aquesta variable ens permet mantenir la confidencialitat del pacient.
Utilitzarem un camp de tres xifres per la seva identificacio numerica.
Edat
Donat que aproximadament el debut de les MM es produeix a la infancia
mesurarem aquesta variable amb la utilitzacié d’anys + mesos.
Sexe
Home o dona.
Diagnostic
Es refereix al diagnostic al moment de d’ingrés del pacient a la unitat.
Procedencia del pacient
La procedéncia del pacient ens indica el centre, o altres ambits, de
procedencia del pacient.
Derivaci6 a altres serveis de la unitat
Identifica si el pacient , després de d’ingrés a la unitat, ha estat derivat a
altres serveis de la mateixa unitat i quin servei.

Derivaci6 a altres centres/unitats

12



Identifica si el pacient ha estat derivat a altres centres o serveis externs a
la unitat i quin centres o servei.
La informacié sobre aquestes variables s’obtindra a partir de I'explotacio de la

base de dades de la Unitat de Malalties Minoritaries (annex 3),

Aspectes etics

L’estudi es realitzara seguint els “Principios éticos para las investigaciones
médicas en seres humanos” recogidas en la uUltima version de la Declaracion
de Helsinki (Enmienda de Edimburgo, Octubre de 2000). La versio final del
protocol i del document de consentiment informat seran revisats pel Comité Etic

d’Investigacio Clinica de I'Hospital del Vall d’Hebron.

Confidencialitat de dades

La recollida i processament de les dades personals dels subjectes participants
a l'estudi estaran limitats a les dades que es descriuen a l'estudi. Aquestes
dades s’obtindran i processaran amb les degudes precaucions per garantir la
confidencialitat i el compliment de les lleis i normes aplicables sobre proteccid
de dades personals.

Durant la realitzaci6 de I'estudi, l'investigadora i les persones que hagin de
manejar la informacié derivada de l'estudi, actuaran amb la més estricta
confidencialitat. Les dades seran recollits i tractats de forma dissociada d’acord
al que estableix la Llei Organica 15/1999 de 13 de desembre de Proteccié de
dades de caracter personal, i seran usats exclusivament per als fins d’aquest
estudi que s’han descrit en el present document. D’acord al que estableixi la
legislaci6 mencionada, els participants podran exercir els drets d'accés,
modificacid, oposicié i cancel-lacid de dades, pel que hauran de dirigir-se a la
investigadora responsable de 'estudi. L’accés a la informacié personal quedara
restringit a I'equip investigador, en que tots els membres estan subjectes al

deure de confidencialitat.

Analisi estadistica [15]
Es presentara un informe descriptiu de tota la informacié obtinguda en
I'entrevista realitzada amb els caps de Servei.
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Es fara una analisi estadistica descriptiva de les dades obtingudes a partir dels
questionaris als treballadors i de les dades epidemiologiques dels pacients
atesos. Per a variables numériques es presentaran els resultats amb mitjanes i
DE. Per a variables categoriques, es mostraran en taules els resultats
expressats amb frequencies absolutes (“n”) i frequéncies relatives (%). Es
tracta d'un estudi descriptiu en que no hi ha un contrast d’hipotesi. Les dades
seran introduides en una base de dades especificament dissenyada per aquest
estudi (Excel). L'analisi estadistica es realitzara utilitzant el paquet estadistic
SPSS 17.0 para Windows.

Cronograma

Mes1l | Mes2 | Mes3 | Mes4 | Mes5 | Mes 6

Contacte amb els Caps de servei i d'infermeria i
realitzacio de la entrevista

Contacte amb els professionals de la unitat i
complementacié del gliestionari

Contacte responsable base de dades del servei,

recollida de dades, introduccié de les dades

Tractament i analisi de les dades

Elaboraci6 informe final de I'estudi
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ANNEXES

Annex 1

Titol de I'estudi: Gestid dels serveis d'infermeria en les unitats de malalties

minoritaries en un hospital de tercer nivell de Catalunya

Entrevista dirigida als caps de Servei (Cap Clinic i Cap d’Infermeria) de la Unitat
de Malalties Minoritaries de I'Hospital del Vall d’Hebron

a) Organitzacio i funcionament i recursos disponibles

Pregunta 1.- Quin tipus de malalt ateneu? Sols adults o també pacients
pediatrics?

Pregunta 2.- Com arriben els pacients a la Unitat? Sén pacients derivats
solament des de Pediatria de I'Hospital o procedeixen també des d'altres
Serveis de I'Hospital?Us arriben pacients de fora de I'hospital? De Catalunya o
també des d’altres CCAA? Us envien pacients des de I’Atencié Primaria o des
de I'Atencié Especialitzada? Les associacions, us envien pacients? Poden els
particulars demanar directament visita?

Pregunta 3.- Quin és el circuit de derivacio de pacients des de dins I'hospital?

Pregunta 4.- Hi ha algun circuit de derivaci6 de pacients des de fora de
I'hospital a la Unitat? Quin és?

Pregunta 5.- Quan temps triguen els pacients a ser visitats des que s’ha
sol-licitat visita a la Unitat?

Pregunta 6.- Teniu algun criteri per prioritzar les primeres visites dels pacients?
Hi ha protocols o algun sistema de deteccié dels casos que requereixen una
atencié meés urgent?

Pregunta 7.- Heu fet divulgacié de la creacié de la vostra Unitat dirigida a
pacients/ associacions de pacients? A COMB? A COIB? A Serveis de Pediatria
d’altres hospitals? A CAPs, DAPs, etc.?

Pregunta 8.- Teniu pagina web? Oferiu la possibilitat d’atendre via internet
consultes de pacients amb MM? Disposeu d’una linea telefonica per atendre
consultes via telefonica?

En cas afirmatiu, com funcionen? Quins horaris d’atencié feu i/o quan trigueu a
respondre les preguntes formulades? Qui respon?
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En cas negatiu, creieu que tindria sentit fer-ho? Perque?
Pregunta 9.- Quin tipus d’assistencia realitzeu?

Consultes externes: Quants dispensaris disposeu?Quantes leres i segones
visites feu al mes? Qui visita al malalt? Feu una aproximacié multi disciplinar
del pacient i familiars des de l'inici o centralitzeu amb el metge la valoracio
sobre la necessitat d’'un abordatge comu amb altres professionals de la Unitat
(per ex. Psicoleg, assistent social,..?Els diferents professionals tenen
dispensaris programats o sols és el metge qui visita de forma reglada? Si fos
només el metge, creieu que seria interessant poder implementar agendes per
cada professional? Quin és I'horari dels diferents Dispensaris?

Disposeu de llits d’hospitalitzacions? En cas afirmatiu:Quants? Quin és I'index
d’ocupacié? Son suficients els llits o cal ingressar pacients en altres sales
d’hospitalitzacié? Si el pacient requereix ingrés en una altra sala: feu el
seguiment o participeu amb les decisions del tractament amb I'equip médic
responsable del llit? En cas negatiu, creieu que té sentit disposar de llits
propis? Quin seria el nombre adequat? Quins recursos caldria?

Disposeu d’hospital de Dia?En cas afirmatiu quin és I'horari d’atencié als
pacients? En cas negatiu i en cas que un pacient acudeixi a I'hospital quan la
Unitat esta tancada: On s’atenen els pacients? Hi ha un circuit especific per la
seva atencio, quin?

Pregunta 10.- Teniu circuits muntats amb altres Serveis de I'Hospital per
facilitar la rapida i eficient assisténcia dels pacients (per ex. Accés rapid a
exploracions complementaries, interconsultes rapides a altres professionals?

Pregunta 11.- En relacio als recursos humans: Quina és la composicié del
vostre equip? L’'staff de la Unitat és fixa o hi ha professionals que varien en
funcid de les necessitats d’altres Serveis de I'Hospital? Creieu que és suficient?
Quines funcions realitza cada tipus de professional (metge, infermeria,
treballador social). Quins son els horaris dels diferents professionals?

Pregunta 12.- Concretament per infermeria: creieu que l'equip d’infermeria
podria desenvolupar més funcions dins de la Unitat? Quines? Caldria una
formacio especifica? Quina?

Pregunta 13.- De forma global per tota la Unitat: Quin tipus d’activitat apart de
I'assistencial realitzeu? Consell genétic? Recerca? Docéncia interna? Docencia
externa a altres professionals /malalts / associacions?Si no en feu, creieu que
seia interessant realitzar-ne? Quins recursos necessitarieu?
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Pregunta 14.- Feu sessions internes per la discussié conjunta de casos? Teniu
protocols sobre atencid, abordatge, tractament de pacients?

Pregunta 15.- Hi ha plans de futur d’ampliar les prestacions de la Unitat? En
quin sentit?

Pregunta 16.- Creieu que aquesta Unitat podria oferir més serveis dels que fa
actualment? En quin sentit? Podrieu, si els recursos fossin suficients, es podria
beneficiar a més nombre d’afectats? Quins recursos necessitarieu?

b) Relaci6é amb els altres nivells assistencials i sociosanitaris existents
Amb quins altres nivells assistencials us relacioneu de forma habitual (atencid
primaria, especialitzada, centres sociosanitaris,etc). Com us relacioneu
(sessions conjuntes, a partir d'un informe d’assistéencia del pacient, etc)?
Existeixen circuits establerts per facilitar 'accés dels pacients a especialistes
del centre, ingrés a I'hospital fora de la Unitat, accés a centres sociosanitaris,

etc?

Si disposéssiu de recursos: quins aspectes millorarieu? Quins recursos farien
falta?
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Annex 2

Titol de I'estudi: Gesti6 dels serveis d'infermeria en les unitats de malalties

minoritaries en un hospital de tercer nivell de Catalunya

Questionari dirigit als treballadors de la Unitat de Malalties Minoritaries de
I'Hospital del Vall d’'Hebron.

Edat | (anys)

Formaci6 professional | En cas altres: especificar:

Codificacio: 1.- metge resident, 2.- metge adjunt 3.- infermera assistencial; 4.- supervisora,
5.- assistent social; 6.- psicoleg, 7.- auxiliar; 8.- treballador social, 9.- altres

Anys d’experiéncia professional =~

Treballa de forma habitual a la Unitat =~ |

1.-Si
2.- No (sols de forma ocasional, fent substitucions, fent una rotacio, etc)

Horari: ~ a | |

NUmero de dies per setmana: D
Temps que fa que esta treballantala Unitat =~ (en mesos)

Tenia experiéncia previa en el maneig o tractament de pacients amb Malaltia
Minoritaria abans de treballar a la Unitat? =~ |

En cas afirmatiu, de quina forma? = |

1.- Ocasional
2.- Regular (era una poblacié que atenia de forma habitual en altres periodes de la seva vida
professional)

Previament a la seva incorporacio a la Unitat: Ha realitzat algun curs
especific/alguna preparacié especifica per al maneig i tractament de malats

amb Malaltia Minoritaria? =~ |

1.-Si
2.-No

En cas afirmatiu, quin? (Especificar):
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Des que esta a la Unitat: Ha realitzat algun curs de formacié continuada/alguna
preparacio especifica per al maneig i tractament de malats amb Malaltia
Minoritaria?

1.- Si

2.- No

Li interessaria participar en algun curs en concret per a optimitzar la seva tasca

dins la Unitat? [ ]

1.-Si
2.- No

En cas afirmatiu, sobre quina tematica en concret?(Especificar):

Moltes gracies per la seva participacio
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Annex 3

Titol de I'estudi: Gesti6 dels serveis d'infermeria en les unitats de malalties

minoritaries en un hospital de tercer nivell de Catalunya

Full de recollida de dades del pacient (22 part d’estudi)

Identificacié del pacient

Edat:

-~ anysi —— mesos

Diagnostic:
Pacient ja diagnosticat d'una MM abans de l'ingrés: Sl D

NO

En cas de resposta positiva:

Quina MM?

Centre del diagnostic:

Data aproximada del diagnostic: / /
DD MM  AAAA

Centre de procedéncia del pacient:

Centre Hospitalari D Nom del Centre:

Centre d’Atencid Primaria D Nom del Centre:

Centre Sociosanitari: D Nom del Centre:

Associacié de Pacients: D Nom del Centre:
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Altres: = Especificar:

Derivacio a altres serveis de la unitat
¢ El pacient ha estat derivat a altres serveis de la mateixa unitat? Sl D

NO

En cas afirmatiu, quin servei?

Derivacio a altres centres/unitats externs
¢ El pacient ha estat derivat a altres serveis de la mateixa unitat? Sl D

NO

En cas afirmatiu, quin centre o servei?

Moltes gracies per la seva participacio.
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Annex 4

Titol de I'estudi: Gestié dels serveis d’infermeria en les unitats de malalties

minoritaries en un hospital de tercer nivell de Catalunya

Full de Consentiment informat al professional de la unitat

HE ESTAT DEGUDAMENT INFORMAT | ENTENC QUE:

Per la realitzacié d I'estudi: Gestié dels serveis d’'infermeria en les unitats de
malalties minoritaries en un hospital de tercer nivell de Catalunya ompliré un
guestionari i la informacioé que aporti sera mecanitzada en un arxiu informatic i
tractada confidencialment. Cap participant sera identificat personalment en la

comunicacio i publicacié dels resultats.

Comprenc que la meva participacio és voluntaria i autoritzo a:

1. Participar en les en la complimentacio del questionari. Les dades
recollides serviran per estudiar el objectius de I'estudi explicades en el
full d'informacié que he signat am anterioritat

2. Cap participant <s’identificara personalment en la comunicacio,
enregistrament i publicacié de resultats.

Comprenc que puc retirar-me de 'estudi:

« Quan ho desitgi

« Sense haver de donar explicacions

- Sense que repercuteixi en les meves activitats
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Aixi dono i signo el meu consentiment per participar en aquest estudi a

(L’ HA DE POSAR EL PARTICIPANT)

Signat: (participant: escriure el seu nom i cognoms)

(signatura)

He informat de tot I'abans esmentat al signant, aclarant dubtes i apreciant la

seva comprensié de tots els termes exposats.

Signat (investigador: escriure el seu nom i cognoms)

(signatura)
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Annex 5

Titol de I'estudi: Gestié dels serveis d’infermeria en les unitats de malalties

minoritaries en un hospital de tercer nivell de Catalunya

Full d’'informacio al professional

L’estudi t¢é com a objectiu principal conéixer i descriure la gestio i el
funcionament d’'una unitat d’atencié especialitzada d’afectats amb una malaltia

minoritaria i als seus familiars i com a objectius especifics:

1.- Coneixer I'organitzacié i el funcionament de la unitat

2.- Coneixer els recursos disponibles de la unitat

3.- Coneixer la relacié amb els altres nivells assistencials i sociosanitaris
existents

4.- Coneixer la formacio del personal assistencial de la unitat

5.- Coneixer les dades epidemiologiques dels pacients atesos en la unitat

fins al moment de la realitzacié de I'estudi

Per la realitzacid de l'estudi s'utilitzaran diferents eines per tal de donar
resposta als diferents objectius.

Es realitzara un estudi observacional, descriptiu, transversal de tipus exploratori
que permetra respondre els objectius. S’obtindran les dades a partir
d’entrevistes i questionaris dirigits als professional que treballen en la Unitat.
S’entrevistaran els caps del servei (cap clinic i cap d’infermeria) per tal de

donar-nos una visié global de la gesti6 i funcionament de la unitat.

Posteriorment es lliurara un guestionari als treballadors de la unitat per conéixer
les caracteristiques dels mateixos i el seu grau de formacio.

Per I'estudi descriptiu sobre els diagnostics i maneig de tots els pacients atesos
a la Unitat des de la seva creacio que es pretén realitzar per abordar I'objectiu,
es demanara la cessio de les dades que es pretenen recollir de forma anonima

per fer-ne I'explotacio.

L’ambit d ‘estudi es centrara en la unitat d’atencio a persones afectades d’'una

malaltia minoritaria recentment creada en I'hospital de la Vall d’'Hebron.
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L’estudi es realitzara seguint els “Principios éticos para las investigaciones
médicas en seres humanos” recogidas en la uUltima version de la Declaracion
de Helsinki (Enmienda de Edimburgo, Octubre de 2000). La versio final del
protocol i del document de consentiment informat seran revisats pel Comité Etic

d’Investigacio Clinica de I'Hospital del Vall d’Hebron.

La recollida i processament de les dades personals dels subjectes participants
a l'estudi estaran limitats a les dades que es descriuen a l'estudi. Aquestes
dades s’obtindran i processaran amb les degudes precaucions per garantir la
confidencialitat i el compliment de les lleis i normes aplicables sobre proteccid
de dades personals.

Durant la realitzacié de l'estudi, I'investigadora i les persones que hagin de
manejar la informacié derivada de l'estudi, actuaran amb la més estricta
confidencialitat. Les dades seran recollits i tractats de forma dissociada d’acord
al que estableix la Llei Organica 15/1999 de 13 de desembre de Proteccio de
dades de caracter personal, i seran usats exclusivament per als fins d’aquest
estudi que s’han descrit en el present document. D’acord al que estableixi la
legislaci6 mencionada, els participants podran exercir els drets d’accés,
modificacio, oposicio i cancel-lacio de dades, pel que hauran de dirigir-se a la
investigadora responsable de I'estudi, Sra Monica Salvo (tel 650.338.410)
L’accés a la informacié personal quedara restringit a I'equip investigador, en
que tots els membres estan subjectes al deure de confidencialitat.

Qualsevol dubte posar-se en contacte amb la investigadora de I’

Moltes gracies.
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Annex 6

Titol de I'estudi: Gesti6 dels serveis d'infermeria en les unitats de malalties

minoritaries en un hospital de tercer nivell de Catalunya

Autoritzacié del cap d’unitat

D./ D2.:

Com Cap de Servei / Unitat Assistencial en Malalties Minoritaries de I'Hospital
Universitari

Declaro:

Que conec els objectius de I'estudi que porta per titol:

Gestié dels serveis d’infermeria en les unitats de malalties minoritaries en un
hospital de tercer nivell de Catalunya.

Que l'investigador principal sera la Sra Monica Salvo César.

Que linvestigador principal reuneix les caracteristiques de competéncia

necessaries per realitzar el projecte.

Que autoritzo la realitzacio del treball en el Servei/Untat que dirigeixo.

Barcelona, a de de

Fdo.:

Cap de servei / Unitat Assistencial en Malalties Minoritaries
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Annex 7

Titol de I'estudi: Gestié dels serveis d’infermeria en les unitats de malalties

minoritaries en un hospital de tercer nivell de Catalunya

Autoritzacio del Centre

D./ Da.:

Com Director Del Centre

Declaro:

Que conec els objectius de I'estudi que porta per titol:

Gestio dels serveis d’infermeria en les unitats de malalties minoritaries en un
hospital de tercer nivell de Catalunya.

Que l'investigador principal sera la Sra Monica Salvo César.

Que Tlinvestigador principal reuneix les caracteristiques de competencia

necessaries per realitzar el projecte.

Que autoritzo la realitzacid del treball en el Servei/ Unitat Assistencial en

Malalties Minoritaries.

Barcelona, a de de

Fdo.:

Director del Centre Hospital Universitari de la Vall d’'Hebron
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Annex 8

Titol de I'estudi: Gestié dels serveis d’infermeria en les unitats de malalties

minoritaries en un hospital de tercer nivell de Catalunya

Declaracié de confidencialitat

Na Monica Salvo Cesar amb DNI 38.560.235-E actuant com a investigadora
principal de I'estudi Gestié dels serveis d’infermeria en les unitats de malalties

minoritaries en un hospital de tercer nivell de Catalunya.

S’obliga:

A mantenir en estricta confidencialitat qualsevol informacié obtinguda directa o
indirectament, verbal o per escrit, a ra0 de la seva activitat a la Unitat
Assistencial en Malalties Minoritaries de I'Hospital Universitari de la Vall
d’Hebron, en relaci6 amb aquesta, els seus clients, empleats y proveidors
d’acord amb lo establert a la Llei Organica 15/1999 de 13 de desembre de
proteccio de dades de caracter personal, el Reial Decret 1720/2007, de 21 de

desembre i la resta de legislacié aplicable.

Fdo.:

Barcelona, a de de
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