" Transicion del Paciente
Pediatrico al Adulto

Compartiendo experiencias: Historia,
Humanidad y Futuro en la Unidad de EERR

Jornadas de EERR Alicantinas -
Hospital General de San Juan

Unidad de Enfermedades Raras Pediétricas | Hospital General Universitario de Alicante
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Transicion del Paciente Pediatrico al
Adulto: Un Camino Compartido

Experiencias de la Unidad de Enfermedades Raras Pediatricas de Alicante
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Hospital General Universitario Dr. Balmis de Alicante

Rutinas para lo no rutinario

* ANTECEDENTES DE LAS ENFERMEDADES DE BAJA PREVALENCIA
* HISTORIA ALICANTINA DE LA UNIDAD ENFERMEDADES POCO FRECUENTES PEDIATRICAS
*Pediatria
*Unidad de digestivo pediatrico
*Unidad de metabolopatias pediatricas.
*Unidad de enfermedades raras pediatricas.

* EL PROBLEMA DE LA TRASFERENCIA

* EL COMITE DE TRASFERENCIA DEL HOSPITAL GRAL. UNIV DR BALMIS

ER: enfermedades raras ﬁ e

Servicio de

Elabotacion propia del autor %
S I

Pediatria




1902 Archibal Garrod
“Errores congénitos del metabolismo”

(Inborn Errors of Metabolism)
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El Origen: De la Supervivencia a la Deteccion (1963)

(,\. . El hito:
ler programa ‘. . Deteccion de
de cribado - fenilcetonuria
neonatal en ¢ ® , (PKU) por
EEUU. == ot & "~ Robert
o " Guthrie
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El inicio del camino: Antes de pensar en la
transicion, tuvimos que asegurar la supervivencia.




Pioneros en Espaiia: Dra. Mercedes Martinez-Pardo

Hospital Ramon y Cajal (1979): Inicio de |a
Unidad de Enfermedades Metabdlicas.

Ciencia y Activismo: Se encadend a las
puertas del Ministerio de Sanidad para
conseguir la financiacion publica de las
formulas especiales.

Su legado: Reconocimiento naciona
europeo en la atencion de pacie
pediatricos y adultos.

+2010 Caso de Trastorno de Id befq,OXI:Scién de dcidos grasos de cadena muy larga
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El Legado Valenciano: La Fe (1980 - 2000)

Dr. Jaime Dalmau Dr. Isidro Vitoria

Entendiendo
las metabolopatias

e guls sencifia con ssamplet

1984 N

Inicio oficial del
Programa de Cribado
Neonatal en la

{ | Comunidad
. | Valenciana.
e e e~y
Fundador de la Unidad de Nutricion y Continuidad, divulgacion y
Metabolopatias (1980). Consolidacion designacion CSUR (2015).

como centro de referencia.
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2| ( PKU + Hipotiroidismo. +20 enfermedades (MCADD, LCHAD, Glutarica). Homocistinuria y MSUD.

1980-1990
Concepto inicial de enfermedad rara



¢Como hemos llegado aqui...?

*1993-1997 Residencia pediatria HGUA Dr Manrique.

*1998. ler caso de fracaso intestinal por sd de int. Corto
atendido por HGUA.

*1999 Aparicion de la unidad de digestivo infantil HGUA.

Elaboracion propia basada en la experiencia del autor

Imagen procedente del archivo personal del Dr. Manrique (1993)
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Alicante: Construyendo nuestra propia historia

1983 Ophan drug act.~en 2000 se institucionaliza 2006 CIBERER

2020

Creacionde la

Unidad de
Enfermedades
Raras (Seccioén

2016 Pediétrica)

1¢* documento
2015 de consenso

1? Reunidn
Grupo
metabdlicas

metabolico'

fHIM P RrRoceoenNTe DEL ARCHIVO PERSONAL DEL DR. MANRTEIQUE
|



cQué es una Unidad de EERR Pediatrica?

COORDINACION
Multidisciplinar
Vision integradora

Filosofia:

Rutinas para lo
- no rutinario

Accesibilidad:
Consultas de puertas
abiertas y apoyo
familiar
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RESOLUCION DE DESIGNACION DE UNIDADES DE REFERENCIA

ANTECEDENTES

Primero

Con fecha 27 de mayo de 2022, de acuerdo con el Decreto 64/2016 de 27 de mayo, del Consell,
por el que se regulan las bases para la designacion de las Unidades de Referencia del Sistema Sanitario
Publico de la Comunidad Valenciana, modificado en sus articulos 4 v 6 por a disposicién final tercera del
Decreto 170/2021, de 15 de octubre, del Consell, de regulacion y organizacién de la realizacién de
analisis genéticas y hiomarcadores moleculares con fines asistenciales, desde la Direccién General con
competencias en asistencia sanitaria se remite, a la Direccion General con competencias en materia de
calidad, la necesidad detectada de seis Unidades de Referencia para el Diagnéstico y Tratamiento de las
Enfermedades Raras tanto en pacientes pedidtricos como en adultos, en el Hospital General
Universitario de Castellén, con @mbito territorial provincia de Castellén, Hospital Universitaria y
Politécnico La Fe, con ambito territorial provincia de Valencia, Hospital General Universitario Dr. Balmis

de Alicante con ambito territorial provincia de Alicante.

DATOS DE LAS UNIDADES DE REFERENCIA

Denominacion:

Diagnéstico y Tratamiento de las Enfermedades Raras de Pediatria y de Adultos— Hospital General

Universitario de Castellén.

Disgnéstico y Tratamiento de las Enfermedades Raras de Pediatria y de Adultos — Hospital

Universitario y Politécnico La Fe.

Disgnéstico y Tratamiento de las Enfermedades Raras de Pediatria y de Adultos — Hospital General

Universitario Dr. Balmis de Alicante.

Resolucion de

Centro sanitario donde se localizan las

Unidades de Referencia

Ambito territorial de referencia

designacion UR-CV

2043 - Hospital General Universitario
de Castellén.

Avenida de Benicassim, 128

12004 Castellon de la Plana

Con ambito territorial provincia de Castellon

5 de julio de 2023

2215 — Hospital Universitario y
Politécnico La Fe de Valencia

Avenida Fernando Abril Martorell, 106
46026 VALENCIA

Con @mbito territorial provincia de Valencia

600 — Hospital General Universitario
Dr. Balmis de Alicante.

Pintor Baeza, 11

03010 Alicante

Con émbito territorial provincia de Alicante

6
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UR-CV
OFICIAL

® Reconocimiento oficial como Unidad de Referencia de ER en la
provincia de Alicante.

® Ambito territorial: Provincia de Alicante.
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El Equipo Humano

Dra. Rosario Sanchez

Unidad Multidisciplinar de
Enfermedades Minoritarias.

Dr. Oscar Manrique
Servicio de Pediatria.

Red de Colaboradores

Especialistas en Medicina Interna,
Pediatria y Atencion Primaria.




Valencia (La Fe)

Dr. Ricardo Gil (Medicina Interna)

Dra. Purificacion Marin (Pediatria)

Castellon (Hospital General)
Dr. Bernardino Roca (Medicina Interna)

Dra. M? Ana Esparza (Pediatria)
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El Rol del Coordinador

- Dr. Oscar Manrique

Recepcion y evaluacion: Filtrado de propuestas
de casos.

—A Planificacién: Coordinar el plan de evaluaciony

”j" pruebas diagnosticas.

f> Gestion de Flujo: Coordinar consultas y
> derivaciones (dentro de la unidad, CSUR, etc.).

Tratamiento: Coordinar tratamientos y técnicas
/S terapéuticas necesarias.




Cartera de Servicios

Evaluacion
Diagnostica

Pacientes con ER (o sospecha)
sospecha) con afectacion
multisistémica pendiente de
diagnostico. Valoracion de
derivacion a CSUR

Asesoramiento
Integral

Apoyo sobre orientacion
clinica, centros especializados,
recursos disponibles e
informacion sobre la
enfermedad




Organizacion de la Asistencia:
Flujo de Pacientes

Pacientes sin diagndstico con
afectacion multisistémica.

-

Derivacion a la URER provinciaIJ

Z 3 %

Derivacion a Consulta R(?greso. o~
CSUR especializada Atencion Primaria
' ' (con apoyo URER).

*Solo se mantendra la atencién en la URER en pacientes concretos.



Antecedentes de la Transferencia

Joumal of _
Clinical Medicine Ml?t[,l

Artidle

Benefits of Paediatric to Adult Transition Programme in
Inflammatory Bowel Disease: The BUTTERFLY Study of
GETECCU and SEGHNP

Cristina Rubis di Calla “* Javier Martin-de-Capn ", Gervma Pejni Mancevell ', Lauca Masia Palemine %,
Maria Velane Rodiguees Betrie **', Ratiel Martin Maant “, Vicier Marnet Navan-Lipes * ', Eliea Sirant °,
Maria Joal Causeres "/, Alejandes Rodiguess Martines ', Edando Loo Carverers ', Lisa Minnls %,

Missdcn Mohva *©, Memi Hemando ", Naals Connaria Clestio Bilssina "™, Nasaslia Siald Uyils Sandesi *,
Alicia Rond Vdgaes ', Marsel Corvina NK. Kaped ', Nazareth Martidin Torres ", Lecul Slyds Sandelst 7,
Lecis Ronds Viaques **, Pilar Cactina "%, Raped Viesma *', Alejanda Hemandes Camba &,

Letica Cotir Albesta Alenta "7, |. Alanos Curkia "7, Jesr Fiarta Caltar Satirsa '*, Laia Main Besmlia ',

David Caba Vigano ™, Tresna ac Jesin Rodigues Pires ", Mama Chapom “* and Javier P Cisibar “**

2011 2020 | Nov 2021

ler paciente transferido ler grupo estructurado Inicio oficial de la
(Sindrome de intestino (Enfermedad inflamatoria Transferencia en
corto). intestinal). Enfermedades Raras.



EL PROBLEMA
EL CAMBIO DEL SISTEMA PEDIATRICO AL ADULTO

- .
- Pediatric

e Aumento de

perdidas de
seguimiento.
o aa e Riesgo critico de
Perdida de abandono del

Adherencia tratamiento.

e Cambio cultural:
Del Paternalismo a la
Autonomia.




Barreras en el Camino

Paciente
Miedo a lo desconocido,
adolescencia, falta de

confianza en nuevos
equipos.

Pediatria

Vinculos emocional
fuertes, desconfi
la disponibili
equipod

Familia
Sobreproteccion,

dependencia emocional,
"el duelo de crecer".

Medicina de Adultos

AV~ ), Sobrecarga asistencial,

falta de tiempo,
desconocimiento
especifico de EERR.



El Desafio: ¢ Transferencia o Transicion?
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e Un proceso continuc

e Preparacion
programada, gradua
y consensuada.

e Un evento puntual.

* Movimiento
administrativo de
expediente.

La transicion es vital para la adherencia futura al
tratamiento y la autonomia del paciente adulto



Solucion Metodoldgica: Las 3 Fases

1. Planificacion
(12-14 anos)
Prevision del momento,

educacion sobre la
enfermedad.

2. Preparacion
(14-16 anos)

Aumento de autonomia.

El paciente entra solo.
Visitas conjuntas.

3. Implementacion
(16-18 anos)
Transferencia de datos,

gestion de citas, alta en
pediatria.



Fase 1: Planificacion (12-14 anos)

= o Politica: Introducir el
& concepto de transicion ala
familia.

e Educacion: Iniciar el Q M
==| conocimiento de la L A

enfermedad.

\

<2 e Flexibilidad: Adaptarse a " ———
g la madurez del nifio. | | |
12 13 14

Un camino progresivo hacia la autonomia.

-




Fase 2: Preparacion (15-17 anos)

& €
X3 &,
2AEY) G,

@5 e Autonomia: Tiempo a
solas en la consulta. /
e Conocimiento: ;Qué ™ \
tomo? ;Por que lo tomo? |

-

e Coordinacion: Identificar  Entrenamiento de habilidades.

278  al especialista de adultos. | | |
12 14 15-17

Un camino progresivo hacia la autonomia.




e
Fase 3: Implementacion (18+ anos)

e La Visita Conjunta: Pediatra
@ + Especialista Adultos +
Paciente.

> o El Paquete de Transferencia:
[nformes completos y plan

de emergencia.

E} e Gestion: Cita programada Un camino progresivo hacia la autonomia.
@  antes del alta. l l |
12 14 18+

{C% Soporte <> Coordinacién =) Derivacion




Comite de Transferencia Pediatrica HGUA

Inicio Objetivos

e Noviembre 2021. e Transferencia individualizada,
evaluacion de problemas asociados,
elaboracién de protocolos.

Procedimientos Herramientas
e Reuniones mensuales (Primer e Carpeta compartiday decisién
miércoles de mes, 13:30). registrada en ORION.
ALEXION Astraﬂgggfegg’}’ s,w“ de



Criterios de Inclusion para Transferencia

a )
Pacientes en edad pediatrica con Otros pacientes donde |a
enfermedades sistémicas sin transferencia se beneficie de una
predominancia de 6rgano que se evaluacion multidisciplinar a
benefician de coordinacién criterio de su pediatra.
\ asistencial. E

Constitucion: Grupo de trabajo con especialistas de pediatria y adultos seguin se requiera.

Unidad de Enfermedades Raras Pedidtricas

Hospital General Universitario de Alicante



Transferencia pediatrica de pacientes

Datos del comité de transferencia (actas) — resumen anual

Detalle

Reuniones Pacientes

2021 1 2 2 Onc.

2022 6 8 5 Onc. + 2 Met.

2023 3 21 3 Onc. + 9 Met. + 9 Cr/Cpl.
2024 3 15 6 Onc. + 6 Met. + 1 Cr/Cpl.
2025 3 5 0 Onc. + 3 Met. + 2 Cr/Cpl.
2026 1 5 0 Onc. + 3 Met. + 2 Cr/Cpl.

Elaboracion propia basada en la experiencia del autor.



Evolucion de Pacientes Transferidos

25

Number of patients

3 Onc. + 9 Met. + 9 Cr/Cpl
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Imagen creada por el autor mediante Inteligencia Artificial
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Unidad de Enfermedades Raras Pedidtricas
Hospital General Universitario Dr. Balmis de Alicante

Rutinas para lo no rutinario



Acompanando Cada Paso

“La transicion exitosa no es solo cambiar de
medico; es garantizar que el nino que cuidamos
ayer tenga la mejor calidad de vida como
adulto manana.”



Conclusion: Hacia la Independencia

solo cambiar de edificio, es

1. Cambio de Mentalidad: No es
empoderar al paciente. g

2. Claves del Exito: Inicio

temprano, evaluacién cl
continua

y comunicacion bidireccional.

3. Meta Final: Lograr la mdxima |
autonomia y calidad de vida del v
paciente adulto.




Rutinas para lo no rutinario

Unidad de Enfermedades Raras Pediatricas
Hospital General Universitario Dr. Balmis de Alicante

Gracias por cu atencion.



