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En Europa, miles de jovenes que viven con
enfermedad de células falciformes (ECF) se
enfrentan a amenazas evitables para su salud
e independencia durante la transicién critica
de la atencidn pedidtrica a la atencién para
adultos. Este periodo se concibe para serun
paso adelante en la autonomia. Sin embargo,
demasiado a menudo se caracteriza por

la fragmentacion sistémica, la preparacion
inadecuaday los riesgos clinicos evitables.

Muchos adultos jovenes se sienten aislados,
sin preparacién o incluso inseguros durante
la transicién, ya que los sistemas para adultos
carecen de vias de atencioén cohesivas y

con conocimientos especializados!? Las
transiciones mal gestionadas conducen

a tasas mas altas de hospitalizaciones,
complicaciones de la enfermedad y falta

de compromiso con la atencioén, siendo
resultados especialmente preocupantes para
una poblacién que ya se enfrenta al estigma,
barreras socioeconémicas y desigualdades
sistémicas en la salud?

Las disparidades en la experiencia de transicion
en toda Europa son muy marcadas. Aunque
algunos centros ofrecen programas integrales
y estructurados, otros dejan a las familias
solas ante este complejo cambio, creando
desigualdades en la atencion?Y la ECF no es
lo Unico que se deja solo en este desafio. Los
jovenes con enfermedades crénicas y raras se
enfrentan a barreras similares, lo que hace que
este sea un problema urgente y transversal en
la politica sanitaria.*

En el caso de los legisladores, el argumento de
inversion es claro: las transiciones tempranas,
estructuradas y centradas en las personas no
solo mejoran los resultados sanitarios, sino
que también reducen el uso de la atencién

de urgencia y protegen los aflos de inversion
previa en servicios pedidtricos.?*

El Transitions Policy Lab para la ECF se cred para
encontrar soluciones practicas a este problema

urgente. Al reunir a representantes de pacientes,
defensores, médicos y expertos en sistemas

de toda Europa, desarrollamos conjuntamente
soluciones basadas en la experiencia real con
la ECFy enlas readlidades operacionales de

los sistemas sanitarios. El estatuto resultante
define claramente una transicioén 6ptima

que todas las personas con ECF deberian
experimentar, dondequiera que vivan, y describe
los pasos esenciales para proporcionar una
atencion integral, coordinada y continua.

Ahora hacemos un llamado a los
responsables de toma de decisiones de todos
los niveles para que actden. Las herramientas
y el conocimiento ya existen, pero es
necesario un liderazgo sostenido y una accion
dirigida para ampliar los modelos eficaces 'y
reducir las variaciones. Mediante la inclusion
de transiciones estructuradas en los planes
nacionales, las vias de especializaciony en la
formacion de la plantilla, podemos mejorar los
resultados de miles de jdvenes y establecer
un nuevo punto de referencia en la atencion
de enfermedades cronicas y raras.

Directores, Sickle Cell Transitions Policy Lab

Jenica Leah

Presidenta de la Federacion
Europea de Células Falciformes
(European Sickle Cell Federation,
ESCF), Reino Unido

Dra. Mariangela Pellegrini

Directora del programa
educativo y de pacientes,
ERNEuroBloodNet, Francia

Lora Ruth Wogu

Directora ejecutiva de la
Federacion Europea de Células
Falciformes (European Sickle
Cell Federation, ESCF), Irlanda
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Seccion 1

¢, Por qué es importante la transicion de

la atencion pediatrica a la de adultos en
la enfermedad de células falciformes?

11

;Qué es la enfermedad de células falciformes?

La enfermedad de células falciformes
(ECF) es una enfermedad de la sangre
hereditaria potencialmente mortal que
ha sido designada como prioridad para
la salud puablica por la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS).! Afecta a la
hemoglobinag, la proteina de los eritrocitos
que es responsable de transportar oxigeno
por todo el cuerpo. La ECF estd causada
por una mutacion genética enelgendela
hemoglobinay provoca la produccion de
hemoglobina anémala. La hemoglobina
anémala provoca que los glébulos rojos
adopten una forma de media lunau

hoz y se vuelvan rigidos, en lugar de ser
redondos y flexibles como los glébulos rojos
normales.>® Estos glébulos rojos con forma
de hoz pueden obstruir el flujo sanguineo,
lo que provoca episodios dolorosos
denominados crisis vasooclusivas (CVO),
anemia hemolitica cronica, daio orgdnico,
y un mayor riesgo de infecciones.”® La

ECF es mads frecuente en personas de
ascendencia africana y caribefia, también
puede producirse en otras poblaciones con
antecedentes de exposicion a la malaria,
como Oriente Medio, partes de la India, la
regiobn mediterr@nea oriental, y América del
Sury Centrall®

Aunque la ECF se considera una
enfermedad rara en Europa, el nimero de
personas que viven con la enfermedad
esta creciendo de forma constante.© El
ndmero de personas que viven con ECF en
todo el mundo ha aumentado en un 41,4 %, de
5,46 millones en el afo 2000 a 7,74 millones
en el aino 20211 Debido al aumento en los
movimientos de poblacion de las dltimas
décadas, el nimero de personas que viven
con ECF también estd aumentando de forma
constante en Europa® Con una prevalencia
europea de aproximadamente 30 casos

por cada 100,000 personas, la ECFes la
enfermedad genética mas prevalente en
Francia y el Reino Unido.®

Los avances en el cribado neonatal, las
medidas preventivas y los tratamientos
modificadores de la enfermedad

han mejorado significativamente la
supervivencia en los nifnos con ECF en
muchos paises con recursos elevados.
Medidas completas como la penicilina
profilactica, las vacunas y la prevencion del
accidente cerebrovascular han reducido
ain mas la mortalidad y la morbilidad.®

En la dltima década, el uso generalizado

de hidroxicarbamida y el intercambio de
eritrocitos ha llevado a mejoras sustanciales
enla esperanza de vida en muchos paises
europeos®? Como resultado, un nimero
cada vez mayor de personas con ECF pasard
de la atencion pedidtrica a la atencion

de adultos, donde la enfermedad sigue
conllevando complicaciones significativas.
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1.2 ;/Qué es la transicion?

{Qué queremos decir con transferencia?

Una transferencia se refiere al cambio de la atencion pedidtrica a la atencion para adultos®

¢A qué nos referimos con la transicion a los servicios de atencion sanitaria
y social para adultos?

La transicion, sin embargo, es mucho mds que transferir la atencion de una persona joven de los
servicios de nifos a los de adultos, y se define como “el proceso intencionado, gradual y planificado
de transferir la atencién sanitaria de una persona joven de un entorno de atencién centrada en los
ninos a un entorno de atencidn orientado a adultos que aborda de forma integral las necesidades
médicas, psicosociales, educativas y laborales de esa persona joven”!* La transicion no es especifica
de la ECF y representa un periodo clave de atencion para los jovenes que viven con afecciones
cronicas y de por vida a medida que pasan a la edad adulta.

¢Cuando debe producirse la transicion?

Idealmente, el proceso de transicion deberia comenzar con bastante antelacion a la edad designada
para la transferencia, tal como se describe en las politicas nacionales o de cada hospital. Este
enfoque garantiza que los j6venes reciban apoyo de transicion oportuno y personalizado a medida
que se mueven entre los distintos entornos de atencion. Este marco de transiciéon recomienda
comenzar al menos dos anos antes de la transferencia. Sin embargo, la planificacion y el inicio de la
transicion también deben tener en cuenta factores como la gravedad de la enfermedad, el desarrollo
de la persona joven, las habilidades de autogestion y las necesidades psicosociales.

Durante el periodo critico de transicion de la Sin embargo, el problema no se conoce bien en
atencion pediatrica a la de adultos, existe un Europa. El aumento de la mortalidad en este grupo de
aumento preocupante de la mortalidad entre los edad se ha observado en EE. UU. durante los ltimos
jovenes con ECF con edades comprendidas entre 50 afos (véase la figura 1), pero los datos sobre

los 18 y los 26 aios. Esto se debe en parte ala estos patrones cambiantes de mortalidad en Europa
acumulacion de daios orgdnicos, complicaciones siguen siendo escasos. La disponibilidad limitada de
relacionadas con la progresion de la enfermedad, datos significa que las comunidades de médicos y
acceso inadecuado a la atencién, diferentes de pacientes estdn comenzando a comprender el
modelos de atencion en entornos de adultos, alcance de este problema y los numerosos factores
reduccion del cumplimiento de la medicaciony sistémicos que contribuyen a él.

numerosos otros factores contribuyentes.

a3 ~= 1979 (N=301) =~ 1999 (N=513) ==2017 (N =498)

201

o

Porcentaje de muertes (%)

<1 14 548 10-14 15-19 20-24 25-34 35-44 4554 55-64 §5-74 75-84 85+

Edad en el momento de la muerte (afos)

Figura 1: Proporcion de muertes entre las personas con ECF por grupo de edad en EE. UU.
Fuente: Saulsberry et al, 2019
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La transicion de la atencion pediatrica a la
atencion para adultos es un proceso gradual, y
los preparativos deben comenzar pronto. Este
proceso tiene como objetivo facultar alos jdvenes
ayuddndoles a comprender su enfermedad,
conocer el tratamiento estdndar que deben

recibir y ser conscientes del apoyo que tienen a

su disposicion. También garantiza que los j6venes
puedan defenderse a st mismos dentro del sistema
sanitario de los adultos®

1.3
en Europa?

Algunos paises cuentan con protocolos

bien establecidos y programas de
transicion especializados, pero la
implementacion y la calidad de la

transicion no estdn garantizadas. Algunos
paises tienen directrices especificas para

la transicion en la ECF. Por el contrario, otros
incorporan la transiciéon a una enfermedad
cronica existente u otras politicas sanitarias
(consulte también la seccién Prdcticas
recomendadas: Desarrollar politicas y
directrices claras), y otros no tienen planes

(consulte la Tabla 1).

En Europa, el proceso generalmente se produce
entre los 14 y los 25 afnos, pero los preparativos para
la transicion pueden comenzar cuando la persona
tiene tan solo 11 0 12 aflos, como se recomienda

en el Reino Unido, Alemania, Espafna e Irlanda
(véase la Tabla 1). La edad de preparacion para la
transicion y de la transferencia varia ampliamente
en toda Europa, lo que refleja las diferencias en los
sistemas sanitarios, las politicas, los recursos y la
preparacion individual de cada persona joven para
la transicion de forma efectiva.

;Cudl es el panorama actual de la transicion

En generdl, sigue existiendo una variacion
significativa en la forma en que se incluye la
transicion de la ECF en las directrices oficiales,
lo que se incluye en estas directrices y si

estdn aprobadas a nivel nacional! Incluso si
las politicas formales estdn en vigor a nivel
nacional, suimplementacion y efectividad

en la practica no estdn garantizadas!® Esto
esta ejemplificado en el siguiente testimonio
del Reino Unido, que ha producido directrices
clinicas especificas de la ECF para la transicion,
pero su solicitud sigue siendo incierta.

“Ha habido mucha falta de apoyo o el apoyo ha sido

=] Lo

Reino Unido ==

Estatuto para transiciones de atencion 6ptimas en la enfermedad de células falciformes

inexistente, [la paciente] ha tenido una videollamada
con su enfermera por el lado clinico, pero no hubo
apoyo durante la escuela secundaria”.

Hayley King, madre de una paciente con ECF,



Q Pasar de las directrices generales de transicion a las directrices
especificas para la ECF

En Alemania, la Sociedad Alemana de Medicina ~ Sin embargo, otros trabajos en Alemania

de Transicion (GSTM) ha desarrollado una se han centrado en la transicion en las
directriz general para la transicion de la enfermedades raras”, y especificamente en
atencion pedidtrica ala de adultos. Esta la transicion para las personas con ECF. Un

directriz contiene recomendaciones generales  grupo de expertos multidisciplinar desarrolld
que cubren todos los aspectos de la transicion  y aprob6 una declaraciéon de consenso como

que deben tenerse en cuenta en todos los primer paso.® Se espera que esta iniciativa
pacientes, independientemente del trastorno proporcione finalmente una base para un
subyacente” Esta directriz general fue programa de transicion especifico para

revisada y respaldada por todas las principales  personas con ECF en Alemania®2°
sociedades médicas alemanas en 2021.

Las variaciones en las politicas de transicion, Las malas transiciones provocan malos

los sistemas y la infraestructura contribuyen resultados clinicos. Las personas con ECF

a la falta de consenso sobre un proceso de describen experiencias drasticamente diferentes
transicion de ECF 6ptimo y formal en toda de atencidn, incluida la transicidn a momentos
Europa. Los limites entre la atencion pedidatrica inadecuados y, a menudo, demasiado tarde, como

y para adultos, especialmente la edad de por ejemplo, cuando se van a la universidad. Esto les
transferencia, varian ampliamente entre paises y deja sin el apoyo tan necesario durante los periodos
regiones; por lo tanto, se necesitan directrices que de cambio, y conduce a una mayor disparidad en los
se puedan adaptar a nivel nacional’ El sistema resultados de salud y la calidad de vida®

de salud de adultos estd mal equipado para la
poblacion nueva y creciente de adultos con ECF.
Aunque la atencién pedidatrica para la ECF suele
estar bien coordinada, ser integral y estar dirigida
por un especialista, la atencién de adultos a veces
se puede integrar en menor grado sin el mismo nivel
de conocimiento especializado sobre la ECF. Por lo
tanto, la coordinacién entre los cuidados a menudo
puede afectar a la persona joven con ECF, lo que da
lugar a una atencion suboptima y mal coordinada
con un aumento del riesgo de muerte.®

“En la clinica infantil tienes un poco mas de apoyo y mucha gente
esta un poco mas interesada en lo que te pasa. Sin embargo,
cuando pasas al centro para adultos, se espera que sepas cada
cosa sobre lo que esta sucediendo con tu salud. Lo que, por

‘ supuesto, es el ideal. Pero durante esa transicion, podria ser

un poco confuso para muchas personas que han dependido
de otras personas durante mucho tiempo”.

Joseph Ajayi, representante de pacientes, Irlanda B B

Estatuto para transiciones de atencion 6ptimas en la enfermedad de células falciformes 9



. “Mi experiencia con la transicion fue un poco mejor [que la de
otras personas]. Creo que tuvimos algunas reuniones en el
. hospital pediatrico y nos presentaron los servicios para adultos,
donde conocimos a algunos miembros del personal del equipo de
la enfermedad de células falciformes. También tuvimos que ir al
hospital de adultos para visitarlo”.

Daniels Afekhai,
representante de pacientes, Irlanda | §

. “En Alemania, la concienciacién nacional sobre la enfermedad de
células falciformes no existe realmente. Todavia no hay muchos

. médicos que conozcan la ECF, lo que significa que los pacientes

adultos siguen siendo tratados en consultas pediatricas”.

Elvie Ngoli,
representante de pacientes, Alemania R

‘ “En mi caso, nunca tuve una transicion real. En Suiza, creo que
tuvimos la peor practica porque no hubo transicion. Se trata de
’ ser trasladado de la atencion pediatrica a intentar encontrar tu
mismo a un especialista adulto, lo cual no fue facil. Me costo
mucho tiempo encontrar uno bueno, que aun tengo por ahora”.

David-Zacharie Issom,
representante de pacientes, Suiza [}

“[Necesitamos] educar y defender una mejor atencion fuera de
. Paris, en las ciudades pequenas”.

Ousmane Camara,
representante de pacientes, Francia | I

Estatuto para transiciones de atencion 6ptimas en la enfermedad de células falciformes
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Tabla 1: Comparacion de los protocolos epidemiol6gicos y clinicos de transicion a ECF en paises europeos seleccionados

Epidemiologia Protocolos de transicion clinica
Namero de ¢Existe unadirectriz ¢Existen otras ¢Cudndo Cronologiade la ¢Estaimplicada ¢Estaimplicada ;Se actualizan éSeincluye la
personas que clinica especifica directrices que recomiendan las transicion dentro  la atencion la atencion y se transfieren  supervision
viven con ECF para la transicion podrian cubrir la directrices que delasdirectrices primaria? (S/N) especializada? adecuadamente posteriorala
en la ECF? (S/N) transicion enla comiencenlos (edad en anos) (S/N) las historias transferencia?
ECF? (S/N) preparativos de clinicas? (S/N) (S/N)
la transicion?
(edad en anos)
16+ (revision a los
Reino Unido' 17000 si Si,enfermedad 113 1516 anos; algunos s s s s
crénica centros pueden
requerir 16 anos)
Francia 21668 Noseha Shenfermedades 1416 18 S S s S
encontrado ninguna raras
Alemania™ 2,000 Nose ha Si,enfermedad 116 18 S S S s
encontrado ninguna crénica
ltalia ¥ 7977 Nose ha Nosehaencontrado  p o ocido 1618 - - - -
encontrado ninguna ninguna
Varia entre
Espafia” 1300 si St enfermedad 12 1621 las distintas s s s
cronica comunidades
autbnomas
No, sin embargo, los
Portugal v 2,000 hospitales pue(.1en Si Desconocido 18-20 N S S S
tener sus propias
directrices
Grecia ™ 1,032 No se hg Nose hg encontrado Desconocido - - - - -
encontrado ninguna ninguna
Irlanda Vi 600 Si Si 12 18-20 S S S S
Suecia™ 584 Nose hg Nose hg encontrado Desconocido - - - - -
encontrado ninguna ninguna

Fuentes para diferentes paises: ' Reino Unido: Enfermedad de células falciformes en la infancia: Estdndares y recomendaciones para la atencion clinica.?' Francia: Guia basada en el estudio DREPADO. Hoegy et al.,, no es una directriz oficial de TCH/TCH

especifica para la AF.2223

Directrices especificas para la AF mencionadas en las Directrices pedidtricas generales francesas, PNDS, pagina 25.21 Alemania: No tiene DPC especificas para la ECF, solo la Sociedad Alemana de Medicina de Transicion para enfermedades cronicas.®
Vv talia: Guia basada en el estudio de Elli et al,; Italia no tiene una DPC de TCH especifica de la ECF o enfermedad cronica.?* Espafia: Guia de enfermedad de células falciformes (Guia ECF).2v Portugal: Datos epidemioldgicos® Vi Grecia: Datos epidemioldgicos
26 viii Irlanda?¥ Suecia: Datos epidemiol6gicos®



Seccion 2

;Cudales son los componentes de
una transicion optima?

Una transicion optima debe garantizar un viaje
sanitario sin interrupciones, coordinado y
compasivo que mejore tanto el bienestar mental
como el fisico.?®° Debe ser fluido y adaptable a las
necesidades cambiantes del paciente, al tiempo
que se proporciona apoyo durante posibles crisis en
todos los entornos y etapas del viaje, garantizando
la coherencia y la continuidad de la atencion.

Estos componentes tienen como objetivo
permitir a los responsables sanitarios dar forma
a los sistemas sanitarios para proporcionar

una mejor atencion de calidad y apoyo a las
personas con ECF a medida que transicionan de
la atencion pediatrica a la atencion de adultos.
Los componentes describen una vision basada en
la evidencia y dirigida por consenso para salvar la
brecha entre la atencion pediatrica y adulta para
personas jdvenes con ECF. Aunque puede ser un
desafio lograr todos los componentes en todos los
paises, nuestras recomendaciones estan disefadas
para proporcionar un “estandar de referencia” para
trabajar en la mejora de los estdndares de atencion
en toda Europa. Las siguientes secciones describen
como este enfoque puede convertirse en realidad,
junto con un banco de estudios de casos, que
proporciona recursos Utiles y ejemplos de practicas
recomendadas de todo el mundo (véase la seccion
sobre practicas recomendadas).

El Policy Lab y el Lived
Experience Council piden a todos
los sistemas sanitarios europeos
que se comprometan con los
componentes fundamentales de
la transicion y que mejoren la
transicion de todas las personas
con ECF.

Estatuto para transiciones de atencion 6ptimas en la enfermedad de células falciformes
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Estatuto para transiciones de atencion optimas en la enfermedad de células falciformes

Establecer los
fundamentos
adecuados

Educar alos jovenes y a sus familias
y/o cuidadores sobre la ECFy su
tratamiento, incluida la autogestion

Promover la educacionyla
competencia cultural en la ECF
entre los profesionales sanitarios y
enlas escuelas

Implementar politicas y directrices
claras desarrolladas con la
aportacion de médicos pediatricos
y adultos, jovenes, padres y
cuidadores

Establecer procesos para
identificar alos jovenes en edad de
transicion y hacer un seguimiento
de su progreso

Nombrar coordinadores de
transicion para apoyar a los jovenes
durante el proceso de transicion

Comenzar al menos dos anos antes del momento de transferencia

u‘ Padres y/o cuidadores

O Personacon ECF @®

Preparativos previos
a la transicion

Realizar evaluaciones periddicas
de preparacion para la transicion,
comenzando al menos 2 anos antes
del momento de transferencia

Proporcionar formaciony recursos
continuos y personalizados para los
jovenes y sus familias y/o cuidadores
en la transicion segin su evaluacion
de preparacion

Desarrollar y actualizar regularmente
planes de atencion portatiles

Garantizar la conectividad entre los EMD,

tanto para el equipo de atencion para
adultos como para entre los equipos de
atencion pedaatrica y para adultos

@) ) @ © @

Las fases se producen simultGneamente

@ Atencion holistica

= Proporcionar apoyo para la

salud mental

= Garantizar la conectividad
entre la asistencia social, la
educaciony el empleo

= Dirigir a las personas con

ECF a grupos de defensa del
paciente que puedan ofrecer

apoyo adicional

9--_______________________________

v

Momento de

e FEquipo de atencion
sanitaria pediatrica

Componentes de una transicion de calidad de la atencion pediatrica a la atencion de adultos para personas con enfermedad de células falciformes

S

Apoyo
continuo

Confirmar la fechay la asistencia a
la primera consulta como adultos

Solicitar comentarios a los jovenes
sobre su experiencia
aintervalos establecidos

Comunicarse con el servicio
para adultos para confirmar
que se ha completado la
transferencia

Garantizar la colaboracion
continua entre los equipos
de especialistas pediatricos
y para adultos

Garantizar el apoyo holistico
continuo en la atencién de adultos

> transferenciaala

atencion para adultos

Equipo de atencion
sanitaria para adultos

=)

Sistema sanitario



Seccion 3

:COmo podemos hacer realidad una
transicion optima?

== J3.]1. Establecer los fundamentos adecuados

“La transicion es producto de un proceso que comienza durante la infancia e
integra compartir la informacion con los nifios de manera adecuada, lo que
les permite encontrar una forma para gestionar su enfermedad cronica y su
cuidado. Hablar con ellos, evitando la sobreproteccion y prestando atencion a
sus comportamientos, conduce a un desarrollo sin problemas de la autonomia”.

Gabriella Medin, psicéloga pediatrica, Espafia =

“Muchos de nuestros miembros temen la transicion porque falta
informacién, comunicacion y educaciéon. Por eso nos centramos en la
educacion terapéutica para pacientes, padres y cuidadores. Es crucial
proporcionar informacion precisa a los pacientes desde una edad temprana,
para que estén preparados cuando llegue el momento de pasar a la
atencion de adultos y ayudarles a gestionar el cambio”.

Mimie Minsiemi Maboloko, representante de pacientes, Bélgica | |}

Establecer bases sélidas para la transicion de la atencion pedidtrica a la atencion a adultos crea un enfoque
estructurado, coherente y proactivo, que garantiza que se implementen los sistemas y politicas adecuados
antes de comenzar las preparaciones previas a la transicion.

Como minimo, todos los sistemas deben:

Educar alos jovenes y a sus familias y/o Implementar politicas y directrices claras
cuidadores sobre la ECF y su tratamiento, desarrolladas con la aportacidon de médicos
incluida la autogestion pedidatricos y adultos, jovenes, padres y

; . cuidadores
Promover la educacion y la competencia
cultural en la ECF entre los profesionales Establecer procesos para identificar a los
sanitarios y en las escuelas jovenes en edad de transicion y hacer un

seguimiento de su progreso

Nombrar coordinadores de transicién para apoyar
alos jovenes durante el proceso de transicion

Estos componentes esenciales sientan las bases para una experiencia de transicion sin problemas,
coordinada y centrada en la persona adulta joven, su familia y/o cuidadores, y su equipo de atencion sanitaria.
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La educacion temprana sobre la ECF es
fundamental para el éxito de la transicion.

Los conocimientos del Lived Experience Council
destacaron que los jévenes con ECF requieren
formacion tempranay estructurada sobre la ECF,
incluidos sus indicadores de salud iniciales, como
moverse por los sistemas sanitarios, el manejo

de su enfermedad de forma independiente, la
planificacion familiar, la nutricion y la salud fisica,
y la comprension de lo que cabe esperar enla
atencion de adultos y durante la transicion desde
la atencion pedidtrica. Este conocimiento debe
reforzarse y aumentar en complejidad a lo largo
del tiempo para ayudar a los jovenes a desarrollar
independencia, autonomia y confianza en su
atencion a una tasa apropiada para el desarrollo!
Programas educativos terapéuticos para jovenes
con ECF, por ejemplo, Drépéduc, que demuestran
las mejores practicas en educacion terapéutica al
proporcionar apoyo multidisciplinar personalizado
para ayudar a los jdvenes a comprender y manejar
su enfermedad de forma eficaz. A través de
consultas individuales y talleres en grupo dirigidos
por profesionales sanitarios, los participantes
reciben orientacion estructurada sobre estrategias
de autogestion, opciones de tratamiento y
navegacion por el sistema sanitario.®

La educacion también debe extenderse a

las familias y/o cuidadores y escuelas para
reducir el estigma y garantizar que los jovenes
tengan un entorno doméstico de apoyo que
fomente el autotratamiento.?’ La integracion de
la educacion terapéutica estructurada en las vias
de transicidn puede capacitar a los j6venes con
ECF, mejorar los resultados de salud a largo plazo
y fomentar transiciones mas suaves a la atencion
de adultos (consulte también la seccion Practicas
recomendadas: Formar a los jovenes y a sus
familiares/cuidadores).

Tanto los profesionales sanitarios pediatricos
como adultos deben desempenar un papel

activo en la planificacion de la transicion. Esto
requiere que los profesionales sanitarios de adultos
estén equipados con el conocimiento médicoy la
competencia cultural necesarios para atender a
adultos con ECF de forma efectiva. Mas alld de

la experiencia clinica, la formacion especifica en
comunicacion eficaz, la atencion cultural sensible y
el sesgo implicito son esenciales para mejorar las
experienciasy los resultados de los pacientes. Sin
embargo, muchos proveedores de atencion para
adultos en Europa tienen una experiencia limitada en
la ECF y pueden carecer de la competencia cultural y
linguistica necesaria para proporcionar una atencion
adecuada centrada en las personas.®>33 Existe

una necesidad urgente de programas educativos
integrales que formen a hematdlogos, médicos de
atencién primaria y especialistas en urgencias para
adultos tanto en las complejidades clinicas de la ECF
como en los factores socioculturales que influyen

en la atencioén. Estos programas deben hacer
hincapié en mejorar las habilidades comunicativas,
abordar las disparidades sanitarias y fomentar

la confianza, para garantizar que los j6venes se
sientan escuchados, respetados y apoyados durante
el proceso de transicion. Ademas, la educacion

debe ampliarse mas alld del entorno clinico
paraincluir a personas con ECF, sus familias y/o
cuidadores y personal escolar, apoyando una mayor
concienciacion y comprension dentro de entornos
educativos para crear un ecosistema mas informado
y de apoyo durante este periodo critico.3* (Consulte
también la seccion Practicas recomendadas: Formar
a los profesionales sanitarios sobre la ECF, incluida la
competencia cultural).

“En Suecia, parece que [los médicos] no se preocupan realmente y
no ayudan mucho con el dolor. Pero cuando estaba en Zimbabue, no
necesitaba decir mucho porque las enfermeras y los médicos ya sabian
exactamente qué hacer. La enfermedad de células falciformes es mas
frecuente en esa region, por lo que estan mas especializados en su
tratamiento. Los médicos ya sabian qué tipo de tratamiento ponerme,
y yo no tenia que pedir ni seguir explicando mi enfermedad. Pero aqui,
en Suecia, tengo que pedir ayuda constantemente y llamar todo el
tiempo. Parece que a veces me descuidan”.

. . .
Grace Luau, representate de pacientes, Suecia mmm

Estatuto para transiciones de atencion 6ptimas en la enfermedad de células falciformes 15



La implementacion de politicas y directrices

para la transicion de la ECF proporciona claridad
tanto a los equipos de atencion sanitaria como a
las personas con ECF.?' Las politicas claras deben
formalizar hitos clave, funciones y responsabilidades
en el proceso de transicion. Pueden desarrollarse

a nivel de hospital o sistema sanitario. Deben
desarrollarse con la aportacion de jbvenes con

ECF y sus familias y/o cuidadores y miembros

del equipo multidisciplinar (EMD),y se basaenla
evidenciay las mejores précticas internacionales.33°
En un informe del Reino Unido, solo el 14,7 % de las
organizaciones (que incluian profesionales de la
salud primarios, secundarios y de salud mental)
contaban con un servicio de transicion que implicaba
activamente a los j6venes en la configuracion de

su atencion, lo que subraya la falta de compromiso
con los servicios! Las politicas y directrices deben
redactarse de forma concisa, a un nivel de lectura
adecuado, y estar disponibles en los idiomas que

se hablan habitualmente en cada poblacién clinica
de ECF3 Hacer que estas politicas sean accesibles
mostrdndolas en los centros o proporcionando guias
escritas refuerza un compromiso compartido con
una transicion exitosa. Las politicas o directrices

de transicion deben compartirse con los j6venes

y sus familias y/o cuidadores al principio de la

adolescencia, y revisarse periédicamente.? (Consulte

también la seccién Practicas recomendadas:
Desarrollar politicas y directrices claras).

Un proceso sistemdtico para el seguimiento

del progreso de la transicion es esencial para
garantizar que se completen actividades

clave como la educacion de los pacientes, las
evaluaciones de preparaciony las transferencias
de atencion.*?°La documentacion estructurada
dentro de las historias clinicas o los registros

de pacientes permite un seguimiento proactivo

y permite a los sistemas sanitarios mediry
perfeccionar sus programas de transicion alo largo
del tiempo. Establecer criterios estandarizados y
mecanismos de seguimiento para monitorizar el
progreso de la transicion facilita la identificacion
oportuna de los j6venes que se acercan a la edad de
transicion, garantizando una planificacion proactiva
y coherente en todos los servicios.? El componente
de seguimiento y supervision de Got Transition’s Six
Core Elements of Health Care Transition™, un enfoque
ampliamente adoptado que define los componentes
bdasicos de un proceso de transicion estructurado,
destacala importancia de este enfoque estructurado
ala hora de mejorar los resultados a largo plazo de
los pacientes.?® Idealmente, el seguimiento debe
estar integrado digitalmente y ser interoperable,
permitir la continuidad si una persona joven cambia
de domicilio dentro de su pais (p. €j., al asistir a la
universidad), o a otro pais (consulte también la
seccién Practicas recomendadas: Seguimiento del
progreso de la transicion).

Se ha demostrado que los coordinadores de
transicion facilitan una transicion sin problemas.®
Estas personas actian como un Gnico punto de
contacto y una cara familiar para facilitar a las
personas jdvenes con ECF la interaccion con su
nuevo equipo de atencién sanitaria para adultos,
organizar citas y proporcionar herramientas para
respaldar el cumplimiento del tratamiento. También
ayudan a respaldar la comunicacion entre los
equipos de adultos y pedidtricos y proporcionan

una continuidad y estabilidad de gran importancia
durante la transicion.?? Profesionales sanitarios
cualificados, incluidos enfermeros, trabajadores
sociales, médicos y asistentes médicos, pueden
servir como coordinadores de pacientes. Otras
personas formadas, como trabajadores comunitarios
y pacientes, también pueden asumir este papel.

A menudo se reclutan de entre las comunidades
objetivo, ya que entienden mejor las necesidades
locales y pueden generar confianza. Estas personas
que no son profesionales sanitarios colaboran
habitualmente de manera estrecha con profesionales
formados como parte de un EMD.¥” Cuando es dificil
contar con coordinadores de transicién en persona,
el apoyo remoto, las herramientas de salud digital y
los grupos de defensa del paciente pueden ayudar a
satisfacer algunas de estas necesidades. (Consulte
también la seccion Practicas recomendadas:
Seleccionar coordinadores de transicion).

Una vez que estos componentes estdn en
marcha, los sistemas sanitarios pueden
centrarse en la siguiente fase: Preparativos
previos a la transicion.

“Aprenda a escuchar a los
pacientes. La discapacidad
invisible es algo real, no la
minimice”.

Hawa Diakite,
representante de
pacientes, Francia | ||
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“La planificacion temprana de la transicion es fundamental y ofrece muchos
beneficios. Permite el empoderamiento temprano mediante la instilacion de
nuevas habilidades necesarias para crear independencia, lo que, a su vez,
mejorara la adherencia a los medicamentos, las intervenciones terapéuticas
y la monitorizacion. Puede llevar afios desarrollar nuevas habilidades
y habitos, por lo que la preparacion temprana reduce el estrés de este
periodo dificil y, en consecuencia, conduce a mejores resultados de salud”.

Dra. Samah Babiker, consultora hematolégica pediatrica, Reino Unido ==

“Tuve que sentarme ahi durante horas, con dolor, porque no sabian qué
hacer conmigo. Me siguieron haciendo las mismas preguntas una y otra vez,
y estaba demasiado cansada para seguir explicindome”.

Nedda Al Ammar, defensora del paciente, Suecia g

“La transicion no es un [transferencia], un cambio repentino y brutal. Es un
proceso que debe ser lento, progresivo y gradual”.

Waly Okouma Leboussi, representante de pacientes, Francia | I

=
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Los preparativos y la planificacion previas a la transicion deben comenzar lo antes posible, y al
menos 2 ainos antes del momento de transferencia. Esto permite flexibilidad, adaptacion de enfoques,
consideraciones sobre las sensibilidades culturales y el uso de herramientas de evaluacion para apoyar
alos jévenes con ECF y sus familias y/o cuidadores para comprender mejor como gestionar su salud y
navegar por las complejidades del sistema sanitario para adultos.

Como minimo, todos los sistemas deben:

Realizar evaluaciones periddicas de preparacion para la transicion, comenzando al menos 2 aios
antes del momento de transferencia

Proporcionar formacion y recursos continuos y personalizados para los jévenes y sus familias y/o
cuidadores en la transicion segln su evaluacion de preparacion

Desarrollar y actualizar regularmente planes de atencion portdtiles

Garantizar la conectividad entre los EMD, tanto para el equipo de atencion para adultos como para
entre los equipos de atencion pediatrica y para adultos
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Una evaluacion de la preparacion para la
transicion es un primer paso fundamental para
preparar alos jovenes para la atencion sanitaria
de adultos. Las evaluaciones de preparacion para
la transicion deben realizarse con regularidad,
comenzando con una evaluacion inicial al menos 2
anos antes del momento de transferencia. Esta
evaluacion periddica de las habilidades clave de
autogestion y navegacion del sistema sanitario
junto con factores clinicos y socioeconémicos
ayudard a identificar a los jvenes que estdn en
riesgo de obtener malos resultados de transiciony
requieren un apoyo mds intensivo en la transicion.®
Los resultados de estas evaluaciones se utilizan
para desarrollar intervenciones educativas
personalizadas que aborden dreas especificas de
necesidad, entre las que se incluyen la formacion
para fomentar el conocimiento, la confianzay la
autodefensa. El momento de las evaluaciones
depende de la edad de la personay de las politicas
o directrices sanitarias locales. Actualmente se
utilizan diferentes cuestionarios a nivel mundial
para evaluar la preparacion para la transicion

en personas jovenes con ECF (consulte también

la seccién Practicas recomendadas: Realizar
evaluaciones periédicas de la preparacién para la
transicién, comenzando al menos 2 afios antes del
momento de transferencia).®®

Las habilidades de empoderamiento y autodefensa
aumentaran a medida que se proporcione la
educacion y se adapte alas necesidades de

los jovenes adultos en desarrollo. La educacion
individualizada apoya la creciente implicacion en

la toma de decisiones sanitarias.® Sin embargo, a
medida que la preparacién mejora con la edad 638

la educacién debe ser continua, adaptdndose alas
diferentes etapas del desarrollo, los niveles educativos
y las fases de la transicion. Las reevaluaciones
periddicas de la preparacion para la transicion y la
adaptacién de la educacion en torno a los resultados
de las evaluaciones ayudan a abordar las necesidades
en evolucion, reducir la ansiedad y generar confianza
para el tratamiento de la enfermedad cada vez mas
independiente (consulte también la seccion Practicas
recomendadas: Empoderar a los pacientes y sus
familias y/o cuidadores proporcionando formacion y
recursos personalizados). Proporcionar informacion

y apoyo personalizados para familias y/o cuidadores
también es vital*° La informacién sobre el proceso de
transicion, su papel cambiante desde la gestion de la
atencion de su hijo hasta el apoyo a la independencia
de su hijo, y los conocimientos clave relacionados con
la enfermedad, incluidos los tratamientos, los efectos
secundarios y los signos de emergencia, pueden ser
muy beneficiosos.*° También se debe informar alas
familias y/o cuidadores sobre los centros de atencion
para adultos, los servicios sociales y los protocolos de
emergencia disponibles. Para garantizar la eficaciq,

la educacion y el apoyo deben tener en cuenta los
conocimientos sanitarios, los factores socioculturales
y las necesidades linguisticas de los jovenes y sus
familias y/o cuidadores (consulte también la seccion
Practicas recomendadas: Educar a los jévenes y sus
familias y/o cuidadores sobre la ECF y su gestion).

“Me pregunto si hay una guia para los padres sobre como tratar esto antes
de que tengan que enfrentarse a ello. Como, ¢cuando debo empezar a hablar
con mi hijo? Esta pregunta por si sola causa mucha ansiedad. ¢Cuando es el
momento adecuado para decirles que tienen una enfermedad si aun no se
han dado cuenta? Y después, cuando sean mayores, {como se desarrollara
esa transicion a la atencion de adultos? Seria muy util poder compartir
experiencias entre los padres o las reuniones del grupo familiar en las
que se comparta este tipo de informacion”.

Alonso Soto, padre de un nifio con ECF, Espafia T—

“Se debe permitir a los padres quedarse con sus hijos en el servicio de urgencias
y en el hospital [durante este proceso], incluso si tienen mas de 18 afios”.

N’dita Okouma Leboussi, madre de nifio con ECF, Francia ||
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El desarrollo de un plan de atencion
sanitaria individual y portatil que llevaria
a cabo la persona joven, incluidos

los resultados de la evaluacion de la
preparacion, los objetivos de la persona
joveny las acciones priorizadas, el
resumen médicoy el plan de atencion de
emergencia, y una hoja informativa sobre
la ECF es esencial para garantizar la
continuidad de la atencion y la integracion
satisfactoria en la atencion de adultos de
personas jovenes con ECF.2#

Estos planes proporcionan atencion continua y
coordinada en los sistemas de salud y de atencion
social, con el objetivo de abordar las necesidades
Unicas de cada persona (consulte también la seccion

Practicas recomendadas: Preparativos previos a la
transicion).

Un plan de atencion sanitaria eficaz debe:

— Ser portatil: Esto permite a los proveedores de
cualquier entorno de atencién sanitaria o social
acceder facilmente a los datos completos de los
pacientes, lo que aumentara la responsabilidad
profesional y la adaptacion rdpida de los enfoques
de atencion.#* También permite una propiedad
mucho mejor de la informaciény del plan de
atencion por parte de la persona con ECF, lo
que mejora ain mas la experiencia general y los
resultados sanitarios.344?

— Incluir la planificacion de situaciones de
emergencia: Los protocolos detallados para el
tratamiento de emergencias especificas de la
ECF, incluidos los planes personalizados para el
dolor, pueden garantizar respuestas rdpidas y
eficaces de profesionales sanitarios que no estdn
familiarizados con la persona con ECF.#

— Incluir consideraciones del sistema sanitario: Las
evaluaciones redlistas de los recursos disponibles
dentro del sistema sanitario local de la persona pueden
identificar servicios y equipos que estain equipados
para atender a personas con ECF y describir los
procesos de derivacion a atencion especializada.®?

—Disponer de un marco de evaluacion: Un marco
estructurado para evaluar el progreso y los
resultados en varias etapas de la transicion
(evaluaciones regulares de la preparacion para la
transicion) debe basarse en la evaluacion inicial de la
preparacion para la transicion, capturando métricas
tanto para los resultados de la atencién clinica como
para los aspectos psicosociales de la transicion.*

Estatuto para transiciones de atencion 6ptimas en la enfermedad de células falciformes

La comunicacion eficaz entre los EMD pediatricos
y para adultos, asi como entre los EMD para
adultos, es crucial. Colaborar con las diversas
personas implicadas en la atencién de la ECF
requiere una comunicacion regular y activay

el intercambio de datos.3¢ Esta comunicacion
puede mejorarse mediante la implementacion de
herramientas como historias clinicas integradas o
historias clinicas electrénicas. Ademas, deberia haber
un periodo de superposicion entre los profesionales
sanitarios pedidtricos y adultos, donde las funciones
y responsabilidades del equipo pedidatrico disminuyen
amedida que las responsabilidades del equipo de
adultos aumentan, y con reuniones multidisciplinares
periédicas pediatrico-adulto alo largo del proceso
de transicion. Muchos jévenes con ECF y sus familias
y/o cuidadores valoran un “enfoque de transferencia
conjunta”, que incluye mdltiples interacciones en
persona con ambos equipos clinicos en un entorno
positivo y amistoso.*® Los acuerdos claros de cuidados
compartidos son cruciales, con un contacto clave
para el asesoramiento rutinario y de emergencia.

El EMD para adultos debe abordar las necesidades
meédicas y psicosociales, e incluir hematdlogos,
enfermeros especializados, especialistas en

dolor, psicdlogos, neuropsicologos, trabajadores
sociales, fisioterapeutas, dietistas y coordinadores
de transicion. Una fuerte colaboracion con los
profesionales sanitarios de urgencias, médicos

de cabeceraq, servicios sanitarios comunitarios y
grupos de defensa del paciente mejora adn mas la
continuidad y los resultados.*® (Consulte también

la seccién Practicas recomendadas: Garantizar la
conectividad entre los EMD, tanto para el equipo de
atencién para adultos como para entre los equipos
de atencion pediatrica y para adultos).

Una vez que estos componentes estan en marcha, los
sistemas sanitarios pueden centrarse en la siguiente
fase: Una transicion centrada en la persona.

-
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('v 3.3. Atencion holistica

“Cada persona se desarrollara a diferentes velocidades y puede necesitar
distintos niveles de apoyo en diferentes etapas de la transicion. Es
importante supervisar a cada persona en todo momento y no utilizar
un enfoque unico para todos”.

Hannah Jerman, enfermera especialista en ECF, Reino Unido ==

“Durante la transicion, nuestros estudios y, en general, en nuestras vidas,
contamos con apoyo para tratar las consecuencias de la enfermedad, pero
no el impacto a largo plazo. [Nosotros] carecemos del apoyo diario”.

Trésor Ntchamba, representante de pacientes, Francia |] ||

Un enfoque holistico de la transicion es esencial para gestionar el cambio de la atencion pediatrica a

la atencion de adultos para personas con ECF. La atencién multidisciplinar, la coordinacion y un enfoque

que proporcione conectividad entre todos los aspectos de las vidas de los j6venes con ECF pueden mejorar
la calidad de vida y otros resultados.

Para lograrlo, todos los sistemas deben:
Proporcionar apoyo para la salud mental
Garantizar la conectividad entre la asistencia social, la educacion y el empleo
Dirigir alas personas con ECF a grupos de defensa del paciente que puedan ofrecer apoyo adicional

Estos componentes garantizardn que la transicion satisfaga y se adapte realmente a las necesidades
cambiantes de la persona joven con ECF.
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El apoyo a la salud mental proporciona un

valioso apoyo psicosocial a los jovenes con ECF

y sus familias y/o cuidadores, y puede facilitar

una experiencia de transicion positiva.3® El

apoyo puede incluir educacion dirigida por
profesionales sanitarios, servicios psicologicos,

y las interacciones entre iguales facilitadas por
educadores experimentados.* Una encuesta
internacional de adolescentes con ECF en EE. UU.

y el Reino Unido hallé un empeoramiento de los
sintomas fisicos y psicologicos con la edad y el nivel
educativo,® lo que subraya la necesidad de una
atencion psicoldgica personalizada. Como minimo,
los jbvenes deben tener acceso a profesionales de la
salud mental, con informacion psicosocial compartida
entre los equipos pedidtricos y adultos. Idealmente,
los profesionales de la salud mental deben integrarse
en los equipos de atencion de la ECF, garantizando

un apoyo coordinado e interdisciplinar que aborde
tanto las necesidades fisicas como las psicolégicas
(consulte también las Practicas recomendadas:
Proporcionar apoyo de salud mental). Sin embargo, en
contextos enlos que el acceso a los proveedores de
salud mental es dificil, los proveedores de telesalud
podrian proporcionar un apoyo valioso.

Garantizar la conectividad entre el trabajo social,
la educacion y el empleo es importante para
abordar los desafios mds amplios alos que se
enfrentan los jovenes con ECF.° La colaboracion
con los trabajadores sociales puede ayudar a
mitigar los determinantes sociales de la salud, como
la vivienda, la estabilidad financieray el acceso a
recursos esenciales. La ayuda ala educacionyal
empleo debe centrarse en garantizar que los adultos

jovenes con ECF tengan las adaptaciones y orientacion
necesarias para navegar con éxito por sus trayectorias

profesionales y académicas.*#* Tanto los equipos
sanitarios como las organizaciones comunitarias
pueden desempefiar un papel crucial en la conexion
entre estos diferentes organismos (consulte

también las Practicas recomendadas: Garantizar la
conectividad entre la atencién social, la educacién y el

empleo).

Dirigir alos jovenes y a sus familias y/o cuidadores a
grupos de defensa del paciente para recibir apoyo
entre iguales y otro tipo de apoyo adicional es esencial
para facilitar una transiciéon 6ptima. Las organizaciones
comunitarias pueden desempenar un papel crucial
ala hora de proporcionar apoyo entre iguales, apoyo

y recursos adicionales para ayudar alos jbvenes y

sus familias y/o cuidadores durante el proceso de
transicion. En particular, las interacciones entre iguales
pueden proporcionar valiosas oportunidades sociales
y apoyo psicosocial y educativo alos jovenes con ECF3
38 Es vital que los mentores estén equipados con la
formaciony el apoyo adecuados para garantizar que
puedan ofrecer una orientacion segura, informaday
empatica, en lugar de asumir que cualquier persona
con experiencia vivida se adapta automaticamente

al puesto. Dicho compromiso podria ofrecer este
apoyo tan necesario cuando las personas estdn
atravesando algunos de los desafios psicosociales

y socioecondmicos experimentados durante la
transicion y los afos de adolescencia (consulte
también las Practicas recomendadas: Asequrar que el
apoyo sea entre iguales).

Una vez que estos componentes estdn en marcha,
los sistemas sanitarios pueden centrarse en la
siguiente fase: Finalizacion.

“La transferencia de un servicio pediatrico a un servicio para adultos
también es una forma de equipar al nifio para que sea un adulto con pleno
funcionamiento que controle su diagnoéstico. De forma que no limite sus
objetivos vitales, su capacidad para lograrlos, su capacidad para recibir mas
educacion, construir una carrera profesional, construir una familia”.

Mary Shaniqua, representante de pacientes, Reino Unido ==

“No dude en educar a los mas cercanos. Formarse y defender la ECF.
Pongase en contacto con otros pacientes”.

Awa Touré, representante de pacientes, Francia | ||
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™M) 3.4. Apoyo continuo

“El seguimiento de los servicios para adultos es tan importante como la
preparacion exhaustiva. Tener una cara familiar y alguien a quien conocen
al que ir con preocupaciones ayuda a aumentar el compromiso de los

I' ‘ jovenes con su propia salud y a mejorar los resultados”.
q

Hannah Jerman, enfermera especialista en ECF, Reino Unido ==

Un enfoque de seguimiento estructurado y proactivo es esencial para garantizar una transicion fluida de

la atencion pedidatrica a la atencion de adultos para personas jévenes con ECF. El marco Got Transition™
destaca la importancia de la comunicacion, la retroalimentacion y la colaboracién continuas entre los equipos
pedidtricos y de adultos para mejorar la continuidad de la atencion y los resultados de los pacientes.?®

Como minimo, todos los sistemas deben:
0 Confirmar la fecha y la asistencia a la primera consulta como adultos
0 Solicitar comentarios a los jdvenes sobre su experiencia a intervalos establecidos
0 Comunicarse con el servicio para adultos para confirmar que se ha completado la transferencia
Q Garantizar la colaboracion continua entre los equipos de especialistas pediatricos y para adultos

0 Garantizar el apoyo holistico continuo en la atencion de adultos

Alimplementar estos pasos estructurados de seguimiento, los equipos de atencidn sanitaria pueden reducir
los seguimientos no realizados, abordar los retos de forma temprana y mejorar el éxito a largo plazo de la
transicion a los servicios para adultos (consulte también la seccién Practicas recomendadas: Apoyo continuo).

“[Los profesionales sanitarios deben] saber que somos diferentes de los
demas, deben tener cuidado y educarse [a si mismos] sobre la ECF. La ECF
puede verse como una fortaleza en la vida de [los pacientes]”.

Zainab Khoma, representante de pacientes, Francia | i
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Seccion 4

:Que impide que las personas
experimenten una transicion optima?

“Los servicios para adultos son completamente diferentes a los de pediatria,
e incluso con la mejor preparacion del mundo, los pacientes a menudo
tienen problemas. Los motivos son multifactoriales, no solo por el propio
sistema, sino por las experiencias de pacientes y médicos en areas clinicas
clave, y a menudo crean negatividad y empeoran los resultados”.

Hannah Jerman, enfermera especialista en ECF, Reino Unido ==

Barreras sistémicas, culturales y
socioconductuales para una transicion optima

El estigma y el racismo que sustentan

la experiencia general del paciente de
ECF se extiende, y puede agravarse,
durante la transicion.*” Las personas con
ECF a menudo pertenecen a grupos que
generalmente experimentan un cuidado

por debajo del estandar, con el racismo
interactuando con frecuencia con otras
fuentes de estigma relacionado con la salud
en la ECF, incluida la enfermedad, dolor
asociado y estigma basado en opioides.294849
Se han documentado bien los sesgos
raciales y étnicos en el tratamiento del dolor,
con muchos jovenes del Lived Experience
Council que informan de que su dolor a
menudo se desestima o se trata de forma
insuficiente, reforzar aln mads las barreras
para buscar atencion médica oportuna.39509!
Elinforme “Nadie escucha” de la Sociedad
de Células Falciformes del Reino Unido
resalté informes frecuentes de actitudes
negativas hacia las personas con ECF,
senalando que estas actitudes suelen estar
respaldadas por el racismo.® El informe
también hall6 que la preocupacion por las
malas experiencias ha llevado al miedoy a

la evitacion de los hospitales para muchas
personas con ECF, lo que puede dar lugar

a peores resultados.’® Ademds se asocian
sentimientos de aislamiento, ansiedad,
sufrimiento psicoldgicoy la creencia de que
su equipo de atencion médica para adultos
no proporciona cuidados sensibles,853%
asicomo relaciones estresantes entre el
paciente y el proveedor.®

Las percepciones culturales de la ECF
también desempeian un papel, ya que

el estigmay la informacion errénea en
algunas comunidades pueden desalentar
la gestion proactiva de la enfermedad

y el compromiso con los profesionales
sanitarios. Los miembros del Lived
Experience Council compartieron que, en
algunas comunidades, la ECF esta asociada
averglienza y exclusion social, lo que impide
a las familias hablar abiertamente de la
afeccion o buscar la atencién adecuada.

En ciertas regiones, las personas con

ECF también pueden enfrentarse a
discriminacion civil, retos laborales y
aislamiento social debido a conceptos
errbneos sobre su salud y esperanza de vida.
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4.2

El periodo de adolescenciayde la

edad adulta temprana es un momento

de cambios significativos en el
comportamiento social y en el estilo de
vida que pueden afectar a la forma en que
los jovenes con ECF controlan su salud.
Durante este periodo, algunos j6venes
pueden tener dificultades para priorizar

su enfermedad,”lo que lleva a intentar
autogestionar las complicaciones en casa
en lugar de buscar atenciéon médica.? Esta
falta de compromiso puede deberse a
experiencias negativas de atencidn sanitaria
y a la falta de confianza en los servicios
sanitarios para adultos. Factores como los
problemas con la capacidad cognitiva, la
formacion insuficiente y la informacion sobre
la ECF y los problemas de salud mental como
la depresion o la ansiedad pueden complicar
aln mas el proceso de transicion.®%®

También existe una percepcion
predominante de que la ECF no es
significativamente prevalente en Europa.
Esto significa que ha habido poco esfuerzo
por hacer un seguimiento de la poblacion
con ECF y mejorar los servicios, a pesar del
hecho de que la ECF est& aumentando en
prevalencia, siendo la enfermedad genética
de mas rdpido crecimiento en el Reino
Unido y Francia™ debido a factores como la
migracion desde paises de alta prevalencia.
Existe la necesidad de desafiar estas
percepciones y ayudar a los legisladores
con la toma de decisiones basadas en la
evidencia sobre como asignar financiacion
y recursos para abordar las necesidades no
satisfechas de las personas con ECF.¥’

Barreras del sistema sanitario para una

transicion 6ptima

La disponibilidad y la implementacion

de las politicas y directrices de la ECF

para la transicion por toda Europa son
incoherentes. Aunque algunos paises han
progresado al incorporar la atencién de
transicion a otros tipos de politicas nacionales,
no existe un marco europeo para la ECF. Las
directrices y politicas existentes suelen ser
especificas del centro o laregion, lo que
conduce a desigualdades geograficas enel
acceso d la atencién durante la transicion,?'??
una implementacion poco clara y diferencias
enla responsabilidad. Incluso cuando existen
directricesy politicas, la implementacién no
estd garantizada, y la atencién no siempre se
adhiere a las mejores prdcticas!®Se necesita
urgentemente una mayor claridad sobre la
responsabilidad de implementaciony los
mecanismos de responsabilidad para mejorar
los resultados 6212239

Muchos paises carecen de programas y
recursos especializados en la transicion
de la ECF, lo que dificulta que los jovenes
reciban apoyo estructurado y continuo.
Las practicas laborales multidisciplinares
que son esenciales para la atencion
coordinada en los sistemas pedidtrico y
adulto®® suelen ser poco reembolsadasy, por
tanto, dificiles de organizar.?®

“El sistema de salud de adultos no esta listo para recibir esta llegada de

pacientes pediatricos con ECF; carece de especialistas e infraestructura”.

Profesora Caterina Minniti,

especialista en hematologia pediatrica, Italia y EE.UU |l | £
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El enfoque de la atencion y los recursos
en el sistema para adultos es diferente

al del sistema pediatrico, por lo que es
necesario invertir para que los jovenes
que realicen la transicion a la atencion
para adultos tengan a dénde acudir. La
atencién en el sistema para adultos suele ser
reactiva en lugar de proactiva y preventiva.
Esto a menudo puede dar lugar a un acceso
limitado a especialistas, conocimiento
limitado y experiencia en la ECF, comprension
deficiente de las necesidades de los

jovenes con ECF, largos tiempos de espera

y coordinacién de la atencién ineficaz.65960
Estos problemas contribuyen a las
desigualdades sanitarias, incumplimiento

de las directrices, tratamiento incoherente y
desconfianza.34* Muchos EMD para adultos
no tienen conectividad suficiente con

los médicos de atencidn primaria, apoyo

a la comunidad, trabajadores sociales o
psicdologos para proporcionar el apoyo
integral necesario para las personas

con ECF. Esto, a su vez, da lugar a visitas

no planificadas a entornos de atencion
sanitaria de emergenciay a profesionales
que no tienen los conocimientos, habilidades
0 experiencia para atender a personas con
ECF.*%"lo que perpetla el ciclo de atencién
inadecuada.

Muchos adultos jévenes con ECF también
se enfrentan a desafios financieros

y relacionados con el seguro médico
durante la transicion.®? Incluso en paises
con sanidad universal, los costes sanitarios
asociados pueden notarse de forma aguda
durante la transicion,® y el acceso limitado
ala cobertura de atencién o a un seguro
adecuado puede ser un reto. Por ejemplo, en
el Reino Unido, la ECF no es una enfermedad
que cumpla los requisitos para una exencion
médica de los cargos por recetas médicas,
lo que significa que los adultos jovenes se

enfrentan de repente a pagar los gastos de
la receta de medicamentos esenciales una
vez que cumplen 18 afos, cuando pueden
tener un presupuesto limitado como adultos
jovenes.*® Ademds, el alto coste de los viajes
para acceder a los especialistas apropiados
crea mds barreras para acceder ala
atencion necesaria.®?

Los conocimientos del Lived Experience
Council muestran que la concienciacion
sobre los programas de apoyo disponibles,
como la asistencia financiera, el apoyo
para entender los sistemas de seguros,

los ajustes en las condiciones del lugar de
trabajo y los servicios de salud mental es
baja entre los jovenes con ECF, lo que limita
su capacidad para acceder arecursos
esenciales. Incluso cuando se dispone

de apoyo, a menudo se ve agobiado por la
burocraciay el sesgo sanitario, lo que obliga a
muchas personas con ECF a sufrir dificultades
econdmicas, inseguridad laboral y aislamiento
social, lo que exacerba los problemas de salud
mental, como depresion y ansiedad.

En Francia, por ejemplo, la Maison
Départementale des Personnes Handicapées
proporciona reconocimiento y apoyo
esenciales a las personas que viven

con enfermedades cronicas como la

EPC, incluidas tarjetas que identifican su
discapacidad, ayudas y acomodaciones en

el lugar de estudio o trabajo. Sin embargo,

los jvenes de la LEC francesa compartieron
que el proceso de solicitud es complejoy
amenudo requiere el apoyo proactivo de

los profesionales sanitarios, muchos de los
cuales no estdn equipados o dispuestos

a ayudar. Como resultado, los grupos de
pacientes desempenan un papel fundamental
ala hora de ayudar a las personas a navegary
acceder a estos servicios.

“Mi primer trabajo, recuerdo que estaba en el hospital y mi madre llamo a
mi jefe para decirle que estaba en el hospital y ella dijo: ‘Bueno, écuando va
a volver entonces?’ Ni siquiera un “Espero que esté bien”... Es muy cansado
[seguir] teniendo que explicarse uno mismo todo el tiempo”.

Cianna Bent, representante de pacientes, Reino Unido ==
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Seccion 5

El coste de lainaccion

La transicion de la atencion pediatrica
a la de adultos sigue siendo un asunto
peligrosamente pendiente en el
sistema sanitario para los jovenes
con ECF. A medida que realizan

la transicion entre servicios, los
jovenes experimentan un mayor
riesgo de complicaciones, brechas
en la atencion especializada, mala
coordinacion de la atencion y falta

de tratamiento proactivo de la
enfermedad, con muchos efectos
posteriores importantes:

— El sistema de salud esta fallando a las
personas jovenes, ya que experimentan un
empeoramiento de los resultados de salud y,
en demasiados casos, mortalidad evitable.®
Elimpacto puede ser amplio, incluyendo el
deterioro de la capacidad de los jovenes para
comprometerse con el empleoy los sistemas
educativos.*® Los jovenes con ECF pueden
acabar teniendo peores logros educativos en
comparacion con aquellos sin ECF debido a
dias perdidos, lo que puede afectar al potencial
de ingresos mds adelante en la vida.*® En
particular, debido a la naturaleza debilitante
de la enfermedad, el absentismo escolar es un
problema significativo para los jovenes con ECF%
Las complicaciones de la ECF también pueden
afectar a la salud mental de los jovenes, lo que les
coloca en riesgo de depresion y ansiedad 81662

— Los jévenes también experimentan un mayor
nimero evitable de visitas a urgencias' y de
hospitalizaciones prolongadas, lo que supone
una carga significativa y evitable para los
sistemas sanitarios. Esto conduce a costes
de discapacidad a largo plazo y a presiones en

los presupuestos nacionales de salud, lo que
desvia los recursos de la atencion preventiva.®®
En un estudio retrospectivo de cohortes abierto
realizado en EE. UU,, se observo que los pacientes
con alta dependencia del servicio de urgencias
experimentaron costes sanitarios trimestrales
significativamente mayores en comparacion

con los que tenian una dependencia baja (14

715 USD frente a 7 339 USD, respectivamente).
Estos costes mas elevados se vieron impulsados
por los costes hospitalarios (10 971 USD frente

a 3543 USD, respectivamente) y los costes del
servicio de urgencias (499 USD frente a 57 USD,
respectivamente).” Mejorar la transicion de la
atencion pediatrica a la atencidn de adultos

no solo mejoraria el bienestar y los resultados
para las personas con ECF, sino que también
reduciria la carga general de la enfermedad, lo
que resultaria en una reduccion de los costes
sanitarios.®®

— El hecho de no invertir en una atencion de
transicion proactiva e integrada da lugar a
ingresos de urgencia repetidos, estancias
hospitalarias prolongadas y costes de
discapacidad a largo plazo. En Francia, un
estudio hallé que de 604 hospitalizaciones
asociadas a compuestos volatiles organicos
(CVO), la frecuencia de CVO fue mayor en el grupo
de edad de 15 a 25 aios (el periodo de transicion).
Hubo 320 hospitalizaciones que duraron una
noche o mdsy el 89,9 % lo hizo tras una visita a
urgencias.5®

Abordar estas barreras sistémicas exige

mas que pequeios ajustes, requiere una
transformacion significativa de las politicas. Sin
una reforma e inversion urgentes en los programas
de transicion de la ECF, los sistemas sanitarios
europeos seguirdn desatendiendo a esta poblacion
vulnerable, lo que conducird a una reduccidn de la
esperanza de vida no debido a la propia ECF, sino
porqgue los sistemas disefiados para apoyar a los
jdvenes les estdan fallando.
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Seccion 6

El camino a seguir

Todos los adolescentes y adultos jbvenes con ECF merecen una transicion
sin problemas y centrada en las personas con una planificacion adecuada,

preparacion previa a la transicién y equipos que van mds alld de la atencion clinica
con una supervision continuada del progreso y la adaptacion del plan de transicion.

Todos los sistemas sanitarios deberian poder proporcionar esta transicion,

independientemente de su ubicacion geografica.

Para asegurarse de que todos los que padecen ECF tengan la oportunidad de
realizar una transicion adaptada a sus necesidades, los miembros del Sickle

Trabajar para lograr la transicion optima...

Cell Policy Lab y del Lived Experience Council recomiendan las siguientes
acciones prioritarias.

Las personas con

ECF y sus familias y/o
cuidadores deben tener
la oportunidad de...

Los grupos defensores
del pacienteylas
organizaciones
comunitarias deben...

Los profesionales
sanitarios deben...

Los sistemas
sanitarios deben...

Los legisladores
nacionales y/o
europeos deben...

Establecer los
fundamentos
adecuados

— Recibir educaciony
recursos sobre la ECFy su
tratamiento 6ptimo, incluida
la autogestion.

— Contar con el apoyo de un
coordinador de transicion.

— Proporcionar informacion
para desarrollar politicas y
directrices claras sobre la
ECF.

— Informar sobre su experiencia
en el proceso de transicion a
intervalos establecidos.

— Proporcionar educaciony
aumentar la concienciacion
sobre la ECF y la transicion,
especialmente en las
escuelas y en la comunidad.

— Ofrecer formacioén y apoyo

alos pacientes sobre la ECF.

— Comenzar a preparar
alosjovenesyasus
familias y/o cuidadores
para la transicion lo
antes posible, en funcién
de lamadurez de la
persona.

— Formar alos j6venes
y sus familias y/o
cuidadores sobre
la ECF y su gestion,
expectativas de atencion
y transicion.

— Asumir la
responsabilidad de
hacer un seguimiento
y ajustar los planes de
transicion a nivel de
profesional sanitario.

— Proporcionar personal dedicadoy
financiacion especifica para la ECFy
la transicion.

— Formar a todo el personal sobre las
politicas de transicion y las distintas
responsabilidades de todas las
partes interesadas.

— Establecer un sistema de
monitorizacién para hacer un
seguimiento del progresoy la calidad
de la transicion en las historias
clinicas digitales.

— Asegurar que todas las herramientas
de recopilacién de datos sean
interoperables en diferentes
entornosy se utilicen como parte
de iniciativas de mejora de calidad
continua.

— Explorar el uso de herramientas
digitales, telemedicina y otras formas
de asistencia remota para mejorar el
acceso a especialistas y atencion en
entornos con recursos insuficientes.

— Reconocer la transicion de la
ECF dentro de politicas mads
amplias de enfermedades
cronicas o enfermedades
raras, segln corresponda, y
asegurarse de que las politicas
y directrices se desarrollen con
la aportacién de los jovenes y
sus familias y/o cuidadores.

— Dedicar financiacion para
garantizar que todas las
politicas se implementen de
forma sostenible mediante
los mecanismos adecuados
dentro de los departamentos
gubernamentales
responsables delasaludyla
financiacion.

— Establecer politicas para
abordar determinantes
sociales mas amplios de la
salud y desigualdades en el
acceso d la atencion.




— Ofrecer recursos
culturalmente apropiados
alos jévenes con ECF y sus
familias y/o cuidadores.

— Comenzar a preparar alos
jovenesy a sus familias y/o
cuidadores para la transicion lo
antes posible, en funcién de la
madurez de la persona.

— Formar alos j6venes y sus
familias y/o cuidadores sobre la
ECFy su gestion, expectativas
de atencién y transicion.

— Asumir la responsabilidad de
hacer un seguimiento y ajustar
los planes de transicion a nivel
de profesional sanitario.

— Realizar evaluaciones
periédicas de preparacion
para la transicion, al menos 2
anos antes del momento de
transferencia.

— Proporcionar formacién
continua sobre la ECF segin las
evaluaciones de preparacion.

— Desarrollar y actualizar de
forma regular un plan de
atencion interceptable.

— Considerar las preferencias
culturales durante la
planificacién de la transicion.

— Asegurar que los planes
de atencidny las historias
clinicas sean portatiles y
adaptables en los diferentes
centros/paises.

— Garantizar la transparencia
y la responsabilidad de la
informacién de transicion
entre los profesionales
sanitarios.

— Asegurar que todos los
programas tengan un
coordinador de transicion u
otra funcién de apoyo que
esté totalmente financiada.




Transicion
centrada en
la persona

@

Finalizacion

— Tener el poder de
desempenar un papel
mds activo en su atencién
sanitaria.

— Ofrecer apoyo continuo a
los jbvenes con ECFenla
comunidad a lo largo de su
trayecto.

— Tener apoyo para la salud
mental si lo necesita.

— Implementar y adaptar
continuamente el plan de
atencion portatil.

— Implicar alos pacientes y a sus
cuidadores en cada etapa de
la transicién para garantizar
que se personalice segln
sus necesidades y requisitos
Unicos.

— Garantizar el acceso a un EMD
integral que esté plenamente
formado en el cuidado de
personas con ECF.

— Implicar a médicos de atencion
primaria, trabajadores sociales,
escuelas y otras funciones no
sanitarias como parte del EMD
ampliado.

— Dirigir a los jovenes y a sus
familias y/o cuidadores a
grupos de defensa del paciente
y a programas de educacion
comunitaria.

— Proporcionar apoyo para la
salud mental si es necesario.

— Confirmar la fecha de la
primera consulta como
adultos y asegurar que existe
conectividad con el equipo de
atencioén sanitaria para adultos.

— Garantizar la conectividad
dentro y entre los EMD.

— Asegurar que existe un
enfoque holistico para la
transicion, incluido el apoyo a
la salud mental.

— Garantizar el acceso al apoyo
entre iguales que se financia
de forma sostenible.

— Asegurar la informaciony los
vinculos de comparticion de
recursos entre las escuelas y
otros entornos no sanitarios.




A continuacion se muestra una lista de términos clave relacionados con la ECF y la transicion de la
atencion pedidatrica a la atencion para adultos.

A

— Adulto joven: persona joven entre la adolescenciay
la edad adulta completa, normalmente en el proceso
de transiciéon de la atencion sanitaria pediatrica ala
de adultos. La UE define a los adultos jbvenes como de
entre 15y 29 afos de edad.”

— Apoyo entre iguales: un modelo de apoyo en el que las
personas con afecciones o experiencias similares se
ayudan entre si, ofreciendo apoyo emocional, educativo
y psicosocial durante el proceso de transicion.

— Atencion especializada: atencion sanitaria
proporcionada por profesionales con experiencia en el
tratamiento de afecciones complejas como la ECF.

— Atencion holistica: un enfoque de la atencion sanitaria
que aborda no solo los aspectos fisicos de la afeccion
de una persona, sino también sus necesidades
emocionales, psicologicas, sociales y culturales.

— Atencion integral: un enfoque multidisciplinar para
el tratamiento de la ECF que incluye apoyo médico,
psicolégico y social.

— Atencion para adultos: servicios sanitarios disefiados
para satisfacer las necesidades de los adultos,
normalmente con diferentes modelos de atenciény
responsabilidades en comparacion con la atencién
pediatrica.

— Atencion pediatrica: servicios sanitarios centrados
en lactantes, nifos y adolescentes, que a menudo
ofrecen un apoyo mads estructurado y coordinado que
la atencion para adultos.

C

— Ciclo Planificar-Hacer-Estudiar-Actuar (PDSA): un
proceso de mejora de la calidad utilizado para probar
e implementar cambios en las practicas sanitarias
mediante la planificacion, ejecucion, estudio de los
resultados y ajuste basados en los hallazgos.

— Competencia cultural y lingiiistica: la capacidad de los
profesionales sanitarios de comunicar de forma efectiva
y proporcionar cuidados que respeten y se adapten alos
antecedentes culturales y linglisticos de los pacientes,
especialmente en poblaciones diversas o reubicadas.

— Conocimientos sanitarios: capacidad para obtener,
procesar y comprender informacion sanitaria para
tomar decisiones informadas.

— Consideraciones del sistema sanitario: evaluacion
y comprension de los recursos disponibles dentro de
un sistema sanitario local, incluida la identificacion
de instalaciones especializadas y el proceso de
derivacion para personas con ECF.

— Coordinacion de la atencién: la organizacion
deliberada de servicios sanitarios entre proveedores
para garantizar una atencion sin problemas, continua
y eficiente.

— Coordinador de transicion: un profesional sanitario
que actlia como punto de contacto, orientando a
los pacientes a través de su transicion de servicios
sanitarios pediatricos a adultos, garantizando la
comunicacion y proporcionando apoyo.

— Crisis de células falciformes: episodios dolorosos
causados por el bloqueo del flujo sanguineo debido a
los glébulos rojos falciformes.

— Crisis vasooclusiva (CVO): complicacion dolorosa de la
enfermedad de células falciformes en la que los glébulos
rojos falciformes bloquean los vasos sanguineos
pequenios, lo que restringe el flujo sanguineo a los tejidos
y causa dolor intenso, normalmente en las extremidades,
la espalda o el abdomen.

— Cumplimiento: la medida en que una persona
sigue su tratamiento médico prescrito, incluidos los
medicamentos, los cambios en el estilo de vida y las
visitas ala clinica.

D

— Defensa: el acto de apoyar y facultar a las personas
con ECF para navegar por el sistema sanitario,
acceder a recursos e influir en las politicas.

— Directrices: recomendaciones oficiales que describen
las mejores practicas para el cuidado y la transicion de
personas jovenes con ECF de la atencion pediatrica a
la atencion de adultos.

— Disparidades sanitarias: diferencias en los
resultados sanitarios y el acceso a la atencion entre
distintas poblaciones debido a factores sociales,
econdmicos o geograficos.
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— Empoderamiento: el proceso de permitir a las — Marco de evaluacion: un sistema estructurado utilizado

personas con ECF tomar el control de su salud, tomar
decisiones informadas y defenderse a si mismas.

— Enfermedad cronica: afeccion a largo plazo que
requiere atencion médica y tratamiento continuos,
como la ECF.

— Enfermedad rara: afeccion que afecta a un pequeino
porcentaije de la poblacion (menos de 50 de cada 100
000 personas en la UE), como la ECF, en algunos paises
€uropeos.

— Epidemiologia: el estudio de la distribucion, las causas
y los efectos de afecciones médicas, como la ECF, en
diferentes poblaciones.

— Equipo multidisciplinar (EMD): un equipo de
profesionales sanitarios, incluidos médicos,
enfermeros, psicologos y trabajadores sociales, que
trabajan juntos para maneijar la ECF.

— Evaluacion de la preparacion para la transicion:
una herramienta o proceso utilizado para evaluar la
preparacion de una persona para la transicion de la
atencion pedidatrica a la atencion de adultos, incluidos
los conocimientos, habilidades y necesidades de apoyo
de la persona.

— Evaluacion de la preparacion: herramienta utilizada
para evaluar la capacidad de una persona joven para
gestionar su atencion sanitaria de forma independiente
antes de pasar a la atencion de adultos.

H

— Habilidades de autogestion: la capacidad de las
personas de gestionar su propia atencion sanitaria,
tomar decisiones informadas y navegar por el sistema
médico de forma independiente, o cual es esencial
durante la transicion a la atencioén de adultos.

— Herramientas de mejora de la calidad: métodos
y estrategias utilizados para evaluar y mejorar
continuamente la calidad de la atencion proporcionada
en los programas de transicion, incluidos el mapeo de
procesos, el seguimiento de datos y el ciclo Planificar-
Hacer-Estudiar-Actuar (PDSA).

— Historias clinicas integradas: un sistema que
combinay centraliza los datos de los pacientes de
diversos profesionales sanitarios, garantizando la
continuidad de la atencion y un facil acceso para todas
las partes implicadas.

para evaluar y hacer un seguimiento del progreso, los
resultados y las mejoras durante la transicion de la
atencién pedidatrica a la atencion para adultos.

— Morbilidad: presencia de enfermedad o

complicaciones relacionadas con la enfermedad, como
dafos orgdnicos en la ECF.

— Mortalidad: tasa o riesgo de muerte asociado a una

afeccion como la ECF.

— Plan sanitario portatil: plan sanitario facilmente

transferible entre distintos profesionales sanitarios,
que les permite acceder a datos completos de los
pacientes, lo que garantiza la continuidad de la atencidén
en todos los dmbitos.

Planificacion de la transicion: el enfoque estructurado
para preparar a los jovenes con ECF para el tratamiento
independiente de su salud en entornos de atencion
para adultos.

Planificacion de situaciones de emergencia: el
proceso de creacion de protocolos y planes que detallan
cdémo manejar situaciones de emergencia relacionadas
con la ECF, garantizando una atencion rapida y eficaz
por parte de los profesionales sanitarios.

Programa de prevencion del accidente
cerebrovascular: una estrategia médica, que incluye
el cribado y el tratamiento, para reducir el riesgo de
accidente cerebrovascular en personas con ECF.

Protocolos de emergencia: un conjunto predefinido
de directrices disefiadas para garantizar una gestion
eficaz y oportuna de las situaciones de emergenciq,
especificamente relacionadas con la ECF.

— Servicios de apoyo: recursos no médicos, como

grupos de asesoramiento y apoyo entre iguales, que
ayudan a las personas con ECF y a sus familias y/o
cuidadores.

— Transicion centrada en la persona: un enfoque de

la transicién que se centra en las necesidades Gnicas
de cada persona, incorporando apoyo, educacion y
empoderamiento personalizados a lo largo del proceso
de transicion.

Transicion: el proceso de pasar de la atencion
sanitaria pedidatrica a la de adultos, que implica
educacidén, empoderamiento y transferencia gradual de
responsabilidades.

Tratamiento profilactico: medidas preventivas, como
vacunas o medicamentos como la peniciling, para
reducir el riesgo de infecciones en personas con ECF.
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P = u Esta seccion proporciona ejemplos reales de como se han aplicado con éxito los principios descritos
r(] Ct I C O S en este estatuto. Estos sirven como referencia para las précticas recomendadas, los desafios
encontrados y las soluciones implementadas.

recomendadas

Componente Descripcion de ejemplo de practicas recomendadas

@ Establecer los fundamentos adecuados

Educar alos j6venes — La guia para padres de la Sociedad de Células Falciformes para la gestion de la enfermedad intenta proporcionar respuestas a las preguntas Reino Unido
y a sus familias y/o planteadas por los padres e intenta disipar muchos de los mitos y conceptos erréneos sobre la ECF.®5 Aunque no menciona especificamente la

cuidadores sobre la ECFy transicion, es un recurso (til que informa a los padres y cuidadores sobre la gestion y el tratamiento, y proporciona informacién sobre diversos

su tratamiento, incluida la recursos para apoyar el bienestar emocional, el cuidado social, el cuidado educativo y otros aspectos del cuidado 6ptimo.

autogestion
— La Sociedad de Células Falciformes cre6 el programa Self Over Sickle (SOS),que incluye eventos, desafios y un podcast y tiene como objetivo
apoyar las transiciones de los jovenes con enfermedad de células falciformes y sus familias.

— La educacién terapéutica para pacientes adultos con enfermedad de células falciformes (Drépéduc) ofrece educacion terapéutica a las personas | Francia
con ECF, con el objetivo de mejorar la autogestion y la calidad de vida. A través de consultas personalizadas, talleres individuales y grupales, y
apoyo continuo, un EMD que incluye médicos, enfermeros, fisioterapeutas, dietistas y psicélogos dota a los pacientes de los conocimientos y
habilidades esenciales para tratar su enfermedad de forma efectiva.

Promover la educaciony | — A fecha de junio de 2024, el Sistema de Atencion Integrado de Londres Central Norte creé la primera formacion en gestion de células falciformes Reino Unido
la competencia cultural acreditada por el Real Colegio de Enfermeria. Tiene informacion de formacion gratuita (videos y cuestionarios) que tiene como objetivo abordar la
en la ECF entre los falta de conocimiento de la ECF, proporcionando apoyo al personal en entornos comunitarios y hospitalarios.

profesionales sanitarios y

enlas escuelas — Se cred en Paris una mediacion de consulta para equipos médicos que tienen dificultades para establecer un plan de atencion para las Francia
personas que viven con una enfermedad cronica que salva las lagunas culturales entre el equipo de atencidn sanitaria, la persona y su familia.
La mediacion funciona fomentando una asociacion activa para evitar las comunicaciones erréneas o los malentendidos. Se ofrecen dos tipos de
intervenciones:

— La consulta tiene lugar en las instalaciones del departamento solicitante con la persona (y sus seres queridos, si asi lo desean), un mediador
cultural y un médico formado en el enfoque intercultural.

— La consulta tiene lugar en el hogar de la persona con el mediador cultural.

— También ofrecen consultas indirectas en forma de estudios de situacion.




Implementar politicas
y directrices claras
desarrolladas con la
aportacion de médicos
pedidtricos y adultos,
jovenes, padres y
cuidadores

En Francia, la Alta Autoridad de la Salud (Haute Autorité de Santé, HAS) publicé recomendaciones de prdctica clinica para nifios y adolescentes con
ECF en las que mencionan que, al pasar a servicios para adultos, es necesario considerar ciertos elementos:

— Tiempo: no existe una edad ideal, ya que depende del estado de salud de la personay su desarrollo puberal. La transicion debe comenzar cuando
la persona se encuentre en una situacion clinica estable y haya dejado de crecer.

— Grado de autonomia: la transicion a los servicios para adultos solo es efectiva si la persona adquiere la capacidad de gestionar su enfermedad
fuera de su equipo y cuidador primario; esto enfatiza la importancia de la preparacion antes de la transicion.

— Coordinacion de la trasferencia: la persona debe visitar un centro de adultos antes de la transicion completa y debe tener una atencion pedidatrica-
adulta establecida durante unos meses, como madximo.

Francia

Establecer procesos para El plan Got Transition™ de Estados Unidos incluye seguimiento y supervision. El proceso implica el seguimiento exacto de cada elemento del EE.UU.
identificar alos jovenes programa de transicion. Esta informacién es fundamental para comprender a nivel del sistema cdmo se proporcionan los servicios de transiciony
en edad de transiciény garantizar que todas las personas que se someten a una transicién experimentan una transicion sin problemas y reciben asistencia personalizada
hacer un seguimiento de segln sus necesidades especificas.
Su progreso
Nombrar coordinadores — En 2022 se desarrollé una intervencion del coordinador de transicién protocolizada que se ha descubierto que es aceptable a corto plazo paralos | EE.UU.
de transicion para apoyar adolescentes j6venes con ECF.
alos j6venes durante el .
proceso de transicién — En Alemania, un Onkolotse es un contacto individual proporcionado a personas que tienen cdncer. El papel del Onkolotse es guiar, asesorar e Alemania

informar alas personas y sus familias y/o cuidadores a través del sistema sanitario. El Onkolotse también consolida planes de vida y proporciona

informacion independiente sobre los derechos de los pacientes y los problemas sociales. Se proporcionan como una opcién del diagnéstico inicial

de cdncer y acttiian como persona de contacto/coordinador permanente.
Redlizar evaluaciones — TIP-RFT es una herramienta para evaluar la preparacién para la transicién en personas j6venes con ECF. Segun un estudio, “La evaluacion TIP-RFT | EEUU
periddicas de puede guiar las intervenciones para mejorar la preparacion para la transicion y puede proporcionar una base para futuras investigaciones sobre
preparacion para la otras variables que podrian estar asociadas a la preparacion para la transicion”.®®
transicion, comenzando
al menos 2 ainos — Ready Steady Go es un programa en el Reino Unido para nifios de 11 afios o mds que tienen afecciones médicas a largo plazo, disefiado para Reino Unido.
antes del momento de ayudarles con su transicion a los servicios de adultos.
transferencia

— El cuestionario STARX (autogestion y preparacion para la transicion) tiene 18 preguntas en tres dominios de comunicacion con el proveedor EE.UU

médico, conocimiento de la enfermedad y autogestion. 4" Tiene versiones para padres y nifios y estd disponible en inglés, espariol, danés,
arabe y tailandés. ¥

— Got Transition™ utiliza un formulario de autoevaluacion de 26 preguntas de cuatro dominios de transicion: importancia y confianza, mi salud y
atencion sanitaria, mis medicamentos y habilidades deseadas. También estd disponible en espariol.’2




Proporcionar formacion
y recursos continuos

y personalizados

para los jovenes y sus

— Unainiciativa ASAFE respaldada por ERN- EuroBloodNet. Se mantienen grupos de conversacion en linea para pacientes y familias. Estos son grupos de
conversacion sobre las preocupaciones y los temas que plantean los participantes de cada reunion. La conversacion estd coordinada por un hematélogo
y un psicélogo. Durante las reuniones, se comparten experiencias y recursos que han sido Gtiles, asi como dudas y preocupaciones.®

Espafa

familias y/o cuidadores — En el Reino Unido, la Sociedad de Células Falciformes proporciona numerosos recursos continuos tanto para los jévenes con ECF como para sus Reino Unido
en la transicion segin familias. “Una guia para padres sobre el manejo de la enfermedad de células falciformes” es un recurso integral que contiene toda la informacion
su evaluacion de relevante, el apoyo y la derivacién a otros servicios y recursos adicionales. °® Ademds, celebran una gran variedad de sesiones para padres,
preparacion incluidos talleres de bienestar familiar y retiradas familiares que proporcionan educacién de gestion.
Desarrollary actualizar — El pasaporte de salud digital para la ECF es un proyecto financiado por la NIHR. El equipo de DHP, en colaboracion con la Red de Salud del Caribe Reino Unido
regulqtmentepl.qnes de y Africa y expertos en interoperabilidad de la comunidad OpenEHR, recibié financiacion que permitird el disefio, el prototipo y el desarrollo rapidos
atencion portatiles de una plataforma para personas con ECF que inicialmente serd operable como un servicio independiente que finalmente se integrard en otros

sistemas de planificacién de la atencion.

— El Plan de asistencia universal en la aplicacion NHS permite a los pacientes personalizar su atencion futura registrando preferencias sobre

su tratamiento. Garantiza que los equipos médicos puedan acceder a la informacion sanitaria vital inmediatamente. También se utilizan otras

herramientas digitales, como MyChart. Lamentablemente, las herramientas no son interoperables y se necesita més concienciacion para

garantizar que los j6venes sepan como usarlas.
Garantizar la El proyecto ECHO (Extension for Community Healthcare Outcomes) es un enfoque innovador de telementoria que vincula a especialistas EE.UU.
conectividad entre los multidisciplinares con otros profesionales sanitarios a través de videoconferencia, donde participan en presentaciones diddcticas y de aprendizaje
EMD, tanto para el equipo | basadas en casos creados con regularidad por la Red de Investigacion de Resultados y Tratamientos de la Enfermedad en el Medio Oeste (Salved
de atencion de EMD Treatment and Outcomes Research in the Midwest, STORM). Los participantes de este proyecto fueron principalmente hematélogos pediatricos y
en adultos como para adultos, profesionales sanitarios de EMD de células falciformes y un pequefio niimero de profesionales sanitarios de atencidn primaria, a pesar de
el equipo de atencion los esfuerzos de reclutamiento dirigidos.
pediatrica y para adultos

@ Atencion holistica

Proporcionar apoyo para — En el Reino Unido, los psic6logos pedidtricos y para adultos estdn integrados en los EMD de transicién. También hay grupos de apoyo para adultos | Reino Unido
la salud mental jovenes en edad de transicion y un grupo de apoyo independiente para familias y/o cuidadores en el servicio pedidtrico. A las personas con

problemas de salud mental conocidos se les hace un seguimiento estrecho en el servicio para adultos. A todos los adultos jovenes se les ofrece

la oportunidad de mantener una conversacion privada con el psicélogo pedidtrico y para adultos en la clinica del EMD. Se proporcionan los datos

de contacto del psicélogo, el enfermero para adultos y otros profesionales sanitarios para garantizar la continuidad de la relacion. Se permite un

periodo de gracia de 1a 2 afios después de la transicion, en la que los adultos jévenes pueden ponerse en contacto con proveedores pedidtricos o

para adultos, hasta que estén bien incorporados al servicio de adultos.™

— En Espanfia, en el Hospital General Universitario Gregorio Maraiéon, el modelo de apoyo a la salud mental es el siguiente: se presenta a un psicélogo como Espana

miembro del equipo de EMD desde la primera visita en el momento del diagndstico. Los padres tienen su nimero de teléfono y también pueden escribirles
si tienen una necesidad especifica entre las visitas rutinarias. Después de esto, estdn presentes en algunas visitas médicas durante el seguimiento si se
ha detectado un riesgo para la salud mental. Cuando el paciente es ingresado, el psicologo evalla la situacion y decide si es necesaria una intervencion.
Siuna persona presenta sintomas psicologicos, el seguimiento individual se lleva a cabo cada una o dos semanas. Este modelo facilita una reduccion de
la barrera para acceder a la ayuda para la salud mental y reduce los prejuicios en relacion con la atencién sanitaria mental.®




Garantizar la
conectividad entre la
asistencia social, la
educaciony el empleo

El Programa de Mejora de las Células Falciformes del Sureste de Londres es un programa piloto de dos afos cuyo objetivo es mejorar los servicios
en todos los entornos de atencién para mejorar la atencion y los resultados de salud de las personas con ECF. Como parte de este programa, se
estdn mejorando los servicios comunitarios en seis distritos del sudeste de Londres (Bexley, Bromley, Greenwich Lambeth, Lewisham, y Southwark),
lo que incluird el acceso a mds enfermeros especializados (que trabajardn con los NHS Trusts locales), un equipo de apoyo mds amplio, ayuda con
la vida cotidiana (asesoramiento de bienestar y apoyo sobre beneficios y asesoramiento legal, colaboracién con trabajadores sociales), apoyo
entre iguales (a través del programa de orientacion de la Sociedad de Células Falciformes)y el desarrollo de recursos educativos para ayudar a las
escuelas, lugares de trabajo, y los profesionales sanitarios aprenden mds sobre la ECF.

Reino Unido

Dirigir alas personas con
ECF a grupos de defensa
del paciente que puedan
ofrecer apoyo adicional a
los jovenes

Whittington Health NHS Trust - NCL Red Cell Community Service tiene desde 1989 un grupo de apoyo de células falciformes que se reine el primer
viernes del mes en el Centro de Células Falciformes y Talasemia. El grupo ofrece apoyo formalizado entre iguales, un foro para compartir estrategias
de adaptacion y organiza charlas educativas sobre servicios de salud y atencién a personas con ECF y sus familias y/o cuidadores en el drea de
Camden/Islington (Londres). Existen grupos similares en todo el pais.

Tras un exitoso programa piloto en el este de Londres y Essex, el Programa de Tutoria de la Sociedad de Células Falciformes para nifios y jovenes de
10 a 24 afios con ECF se ha ampliado a todo Londres. Los miembros del programa tienen acceso a apoyo y asesoramiento gratuitos en sesiones de
tutoria individual dirigidas por mentores capacitados también viven con ECF.

Apoyo continuo

Reino Unido

Confirmar la fechayla
asistencia a la primera
consulta como adultos

Solicitar comentarios

a los jovenes sobre su
experiencia a intervalos
establecidos

Comunicarse con el
servicio para adultos
para confirmar que
se ha completado la
transferencia

Asociacion continua
entre los equipos de
especidalistas pedidtricos
y adultos

Un componente integral del plan Got Transition® es el seguimiento y la supervision.?%”? El proceso implica el seguimiento exacto del momento de
entrega cada elemento del programa de transicion. Esta informacién es fundamental para comprender como se proporcionan los servicios de
transicion a nivel de sistema y garantizar que todas las personas que se someten a la transicién experimentan una transicién mds fluida y que
reciben asistencia personalizada segin sus necesidades especificas.

La guia incluye recomendaciones sobre diversas herramientas de mejora de la calidad para mejorar continuamente el seguimiento y la eficacia del
programa. También incluye cémo desarrollar objetivos claros para el sistema de seguimiento, la asignacion de procesos y las recomendaciones para
los ciclos “Planificar-Hacer-Estudiar-Actuar”.

EE.UU.




El Sickle Cell Transitions

Policy Lab se establecio para
impulsar el cambio en el
sistema sanitario y mejorar los
resultados para las personas
que viven con enfermedad

de células falciformes (ECF)
durante la transicion de la
atencion pediatricaala
atencion para adultos. Su

vision es salvar esta brecha sin
interrupciones, garantizando un
trayecto continuo, coordinado

y compasivo hacia la atencion
sanitaria que optimice el
bienestar fisico y mental durante
este periodo critico.

Utilizando la metodologia del Policy Lab,®

la iniciativa reunié como socios iguales a
profesionales sanitarios, legisladores, grupos

de defensa del paciente, pacientes y expertos

en salud publica. Los miembros participaron

en conversaciones virtuales y presenciales,
reuniones sobre experiencias reales y una
sesion informal a nivel mundial® para revisar las
directrices existentes, identificar lagunas de
servicio y desarrollar recomendaciones basadas
en la evidencia para diversos entornos sanitarios
europeos. Dos consejos de experiencia

virtuales y uno en persona garantizaron

una representacion auténtica mediante la
participacion de pacientes, cuidadores y
representantes de toda Europa. Este proceso
colaborativo identifico los principales elementos
facilitadores y retos, lo que conforma un modelo
de transicion integral y escalable. Este informe
describe las barreras significativas para una
transicion exitosa de la atencion pedidatrica a

la atencion de adultos, y presenta un marco de
implementacion para impulsar el cambio de
politicas y optimizar los servicios en los sistemas
sanitarios europeos.
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