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Resumen.

Los nifios con enfermedades minoritarias y sus familias se enfrentan a diferentes
retos a lo largo de su vida. Estas enfermedades suelen ser crénicas, debilitantes, y
requieren mucha atencion, y por ello, suelen aumentar los riesgos psicociales en el
nifio y en su familia. La atencién coordinada y buena comunicacién entre
profesionales  sanitarios, educadores, psicologos, trabajadores sociales y
organizaciones comunitarias, y el paciente y su familia es critico. Trabajando como
un equipo bien avenido con el nifio y su familia, es posible para todos ellos ayudar a
mejorar la calidad de vida de este nifio y la satisfaccion en general de la familia.

Palabras clave: comunicacion interpersonal, incapacidades, problemas sociales,
hogar medico, servicio de salud.

Abstract.

Children with rare diseases and their families face several challenges during their
lifetimes.  These diseases are often chronic, debilitating, and require multiple
services, which in turn can increase the risk of psychosocial problems in the child and
family members. Care coordination and effective communication amongst various
professionals, including healthcare workers, educators, mental health professionals,
social services and community organizations, and most importantly, with the child and
family them, is crucial. As a team, working closely with the child and family, it is
possible for the various professionals caring for this child to help improve the child’s
quality of life and the family’s overall satisfaction.

Key words: interpersonal communication, disabilities, social problems, medical
home, health services
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1.-Introduccién- Comunicacioén y coordinacion de la atencion del nifio con una
enfermedad minoritaria.

Los nifios con enfermedades minoritarias, por definicién, no son una parte
importante de la poblacion. La Unién Europea define la enfermedad minoritaria como
aquella que afecta a menos de 5 por cada 10.000 personas. Sin embargo, sus
necesidades sanitarias, psicosociales, y educativas, la complejidad, y la inversién
necesarias para su cuidado, tanto a nivel publico como familiar o privado, es mucho
mayor comparado con gente sana. Estas enfermedades son debilitantes a largo
plazo, y hasta un 65% de los casos, son altamente incapacitantes. Casi la mitad de
los casos son mortales (Federacion Espafiola de Enfermedades Raras [FEDER],
2009). El nivel de atencion que requieren es muy alto y ello tiene un gran impacto en
el entorno social.

Las familias que tienen un miembro afecto de una de estas enfermedades
minoritarias y los propios pacientes, viven una realidad muy diferente del resto,
debido a las complicaciones que surgen a todos los niveles, educativo, sanitario,
social, familiar y personal. El diagnéstico de estas enfermedades suele demorarse
con un promedio de 5 afios desde que aparecen los primeros sintomas hasta el
propio diagnéstico, lo que acarrea diversas consecuencias. La mas comin es la de
no recibir ninglin apoyo ni tratamiento, aunque también destacan el haber recibido un
tratamiento inadecuado, asi como el agravamiento de la enfermedad. Casi la mitad
de las familias de nifios con una enfermedad minoritaria, esta insatisfecha, en lineas
generales, con la atencion sanitaria recibida. Entre las mdltiples quejas que
presentan dichos enfermos estan el tratamiento inadecuado de su enfermedad por
algun profesional sanitario, principalmente por falta de conocimientos sobre la
enfermedad, por la descoordinacion entre servicios sanitarios y entre
administraciones, la falta de cobertura de los productos sanitarios por parte de la
Sanidad Publica en un tercio de los afectados. Los tratamientos deben de ser
administrados de forma continuada y ademas son de larga duracion y la mitad de las
familias tienen dificultades para acceder a medicamentos huérfanos. Precisan de
muchos desplazamientos en busca de un diagnéstico y tratamiento y un porcentaje
de estos enfermos no ha podido viajar aunque lo ha necesitado. En un cuestionario
realizado a los afectados, estos respondieron “las enfermedades raras provocan
miedo y desesperanza en los profesionales sanitarios, sobre todo en la sanidad
publica, por la imposibilidad de cura y porque necesitan mas tiempo de atencion;
tiempo que dichos profesionales no disponen y tienden a emplear con pacientes
menos complejos y con mejor prondstico.” El coste del diagnéstico y tratamiento de
la enfermedad supone cerca del 20% de los ingresos anuales de cada familia
afectada. En términos absolutos, esto supone una media de mas de 350 euros por
familia y mes, una cifra representativa del alto coste que supone la atencién a las
enfermedades poco frecuentes. La mayoria de dicho colectivo se ha sentido
discriminada al menos en alguna ocasion por motivo de su enfermedad. La mayoria
de los afectados posee el certificado de discapacidad aunque solo uno de cada 5
tiene el reconocimiento, y de estos, solo uno de cada 3 han recibido ya la prestacion.
La media de dedicacion al cuidado de un afectado es de 5 horas diarias. Por lo
general necesitan apoyos para desarrollar actividades basicas y avanzadas de la
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vida diaria (FEDER, 2009).

Ante este panorama, se puede entender que toda ayuda que se les pueda brindar a
estas familias es poco. Sin embargo, varios estudios demuestran los beneficios que
una buena comunicacion y colaboracion entre sanitarios, profesores, profesionales y
otras organizaciones comunitarias tienen sobre estos enfermos y sus familias. Estos
necesitan mas coordinacién en su atencion y de una forma multidisciplinar y
compleja.

Para conseguir esta atencion integrada, los nifios con enfermedades minoritarias y
sus familias merecen un verdadero hogar médico, segun la Academia
Norteamericana de Pediatria. Esta se define como la atencién médica completa al
nifio, centrado en la familia, sensible a su cultura, facilmente accesible, permanente y
coordinado. La Oficina de Salud Materna e Infantil en los EEUU (Maternal Child and
Health Bureau) define este concepto como el tipo de enfermo con necesidades
especiales o que presentan una alta probabilidad de desarrollar un proceso crénico
de tipo fisico, del desarrollo, conductual o emocional, y los que necesitan servicios de
salud y de otro tipo a un nivel mas alto comparado con nifios saludables (Council on
Children with Disabilites [COCD], 2005). La idea del hogar médico promueve la
coordinacién de la atencién al nifio, tanto en la consulta de atencién primaria con los
médicos, enfermeras, trabajadores sociales, otros miembros del ambito sanitario,
como los especialistas, los centros de salud mental, los centros educativos, las
terapeutas, las fundaciones y otras organizaciones en la comunidad, con el nifio y la
familia. No solo incluyen las derivaciones a las otras especialidades o servicios, sino
que incorporan la mejora de la comunicacion entre la pediatra de atencién primaria y
los otros servicios, desarrollando un vinculo entre los profesionales sanitarios y la
familia, mejorando el conocimiento y las habilidades de todos incluidos (McAllister,
2007). Otro modelo adoptado en EEUU, el modelo del cuidado cronico, tiene su
enfoque en la atencién integral. Este modelo fue disefiado para adultos con
enfermedades crénicas, esta enfocado al paciente, basando sus cuidados en una
red de profesionales e implicando cambios para su cuidado al nivel médico, de su
centro de salud, y de todos los profesionales que les atienden (Stille, 2003).
También han adaptado este modelo para nifios, incluyendo la idea del hogar médico,
que logra una atencién integrada y multidisciplinar, basandose en consultas
frecuentes con la familia y el paciente y logrando un seguimiento en el entorno de su
enfermedad, educandoles en una manera preventiva, y ensefidndoles como vivir
mejor con la enfermedad (Grosse, 2009). El objetivo del cuidado esta enfocado en la
independencia, la autodeterminacion y preferencias del nifio y su familia (McAllister,
2007).

Si el nifio recibe una atencién coordinada, puede mejorar su calidad de vida y su
salud mental y fisica asi como la satisfaccién de la familia y la suya propia. Dicha
atencién coordinada pasa por conectar la familia con recursos de la comunidad, y asi
poder disminuir el coste de la enfermedad (McAllister, 2007). De esta forma, tienen
mejor acceso a los especialistas, menos absentismo escolar, menos
hospitalizaciones y atencién en salas de urgencias, y mejor atencién a sus
necesidades sanitarias y psicosociales (Murphy, 2011). Los profesionales también
suelen estar mas satisfechos con los servicios que proporcionan por la mejora de la
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calidad. Sin embargo, cuando no se integra adecuadamente puede causar
insatisfaccion de la familia y el nifio, con cuidados desorganizados e incompletos
(COCD, 2005).

La clave para lograr la atencién coordinada y un hogar médico es la inclusién del nifio
y la familia en todos aspectos de su cuidado. La familia es el nucleo de toda la
atencion, y los profesionales tienen que tratarla como el vinculo mas importante. La
familia le da apoyo, amor, y fuerza al nifio con una enfermedad minoritaria, y son los
que le conocen mejor saben cdmo ayudarle. Una buena relacion, honesta, y
compasiva entre el nifio, la familia, y el pediatra es elemental (COCD, 2005).

A pesar de los datos que avalan la importancia de la coordinacién de la atencion en
el nifio, no es algo facil de conseguir. Casi la mitad de estos nifios con necesidades
especiales no reciben una atencién integrada adecuada (Murphy, 2011). Segtn un
trabajo del Council on Children with Disabilities, parte de la Academia
Norteamericana de Pediatria, (2005), se han identificado ciertas barreras posibles
del médico de atencion primaria al ofrecer el cuidado coordinado al nifio y su familia:

1. Falta de conocimiento e informacion sobre la enfermedad minoritaria, los
recursos disponibles en la comunidad y/o el proceso de integracion;

2. Falta de comunicacion entre los profesionales sanitarios, con las escuelas,
con otros servicios y organizaciones en la comunidad;

3. Falta de papeles bien definidos de cada miembro del equipo de atencién
primaria, de los especialistas y otros profesionales, de las fundaciones y
organizaciones de la comunidad, y la familia;

4. El reconocimiento de que para dar estos servicios con calidad, se requiere
mas tiempo y trabajo entre todos, especialmente al principio;

5. Insuficiente sueldo para cubrir las horas adicionales requeridas y trabajos
administrativos, incluyendo documentacién adicional 'y  servicios
sociosanitarios;

6. Falta de un sistema organizado con coordinadores del cuidado del nifio; y

7. Barreras lingUisticas y culturales.

Para que el médico de atencion primaria consiga el cuidado integral que es el ideal
para todos los nifios con necesidades especiales, se recomienda que cada nifio
tenga acceso a los servicios siguientes:

1. Un hogar médico

2. Sistemas para detectar, seguir, y diagnosticar las enfermedades y sus co-
morbilidades, incluyendo problemas psicosociales

3. Derivacion a programas de atencion temprana, educacion especial,
especialistas, y programas en la comunidad

4, Los diagnésticos seguros o probables y la necesidad de servicios
adicionales

5. Participacion en la evaluacion de necesidades especiales, o por derivacién
al equipo o participacion como parte del equipo

6. Educacion, con consejos adecuados a las familias y sus hijos

7. Creacion como parte del equipo o revision del plan de servicios en atencién
temprana o en la escuela

8. Coordinacién de todos los servicios entre profesionales sanitarios, sociales,
y mentales, educativos y en la comunidad, con la familia
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9. Registros centrales, idealmente electronicos, de los nifios con
enfermedades minoritarias o cronicas

10. Los servicios necesarios para la transicién hacia la edad adulta

11. Interés en el nifio y su familia y en como mejorar su calidad de vida
(COCD, 1999; Palfrey, 2013, Perrin, 2012)

2.-Comunicacion entre el médico, el nifio y la familia.

Se ha demostrado en mdiltiples estudios que una buena comunicacién entre la
familia, el paciente y el médico es clave, no solamente para la satisfaccion del
enfermo y su familia, sino para aumentar la adherencia al tratamiento y por ende
mejorar la evolucion de la enfermedad. Al contrario, los pacientes y sus familias que
no sintieron comprension por parte del personal sanitario, se sintieron insatisfechos y
no se mejoro la evolucién de la enfermedad (Nobile, 2003). En el caso de los nifios
con enfermedades minoritarias y sus familias, en casi la mitad de veces, se han
sentido insatisfechos en su relacién con el sistema sanitario. El estrés, la ansiedad y
la incertidumbre, asi como las malas experiencias pasadas, condicionan la relacion
médico- paciente y restan importancia al profesional a la hora de dar respuesta a las
necesidades médicas (FEDER, 2009). Para estas familias y sus hijos enfermos, es
crucial educar a la familia sobre las expectativas con respecto a su hijo, tanto en
objetivos generales como en el manejo de la enfermedad, las necesidades
psicosociales del nifio y la familia, las visitas de seguimiento y las urgentes o agudas.
Es importante tener en cuenta las relaciones padres-hijo preexistentes, los deseos y
la cultura de la familia, y las necesidades del desarrollo del nifio (Levetown, 2008). En
muchos paises se han elaborado directrices clinicas indicando que los nifios deben
participar activamente en el cuidado de su propia salud. Los nifios mayores de 7
anos y los adolescentes deben tener, sin ninguna duda, un papel importante en las
decisiones sobre su salud y los planes de su tratamiento (Pantell, 1982). Algunas de
estas directrices clinicas de EEUU sefialan que los nifios tienen derecho a una
informacion adecuada sobre su medicacién, estado de salud y posibilidades.
Quieren saber y deben recibir formacién de una manera comprensible para ellos
(Sanz, 2003). Ayudar a los nifios a comprender mejor su enfermedad y su
tratamiento sirve para (1) aumentar el nivel de cumplimiento del mismo; (2)
proporcionarles una sensacion de control; (3) ayudar a sus amigos y comparieros a
entender su enfermedad, y (4) ayudarle en la transicion hacia el cuidado de adulto
(Hart, 2011). En la comunicacion con el nifio sobre su enfermedad y el plan de
tratamiento, el médico debe tener en cuenta el entorno del paciente. Los factores
psicosociales como, por ejemplo, con quién convive en el hogar, en qué condiciones,
quién le cuida, etc., son claves para determinar si el nifio y la familia seran capaces
de llevar a cabo el tratamiento acordado.

Otro aspecto importante en la comunicacion con nifios es la etapa del desarrollo y la
edad en la que se encuentra el enfermo. Si quiere conectar adecuadamente con el
paciente debemos saber que no es lo mismo hablarle a un nifio de 3 afios que a uno
de 12 afios. Cada uno tiene su desarrollo personal, si bien determinado por su edad,
en la enfermedad este desarrollo puede verse afectado y disminuido. Los mas
pequefios sienten que la medicacién funciona de forma magica, aunque entienden
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que se utiliza para la enfermedad y se dan cuenta de que también tiene efectos
secundarios no deseados. Es muy dificil para los menores de 11 afios creer que la
medicacién es necesaria o su finalidad preventiva, si no se sienten enfermos. Sin
embargo, por lo general reconocen la diferencia entre medicinas y comida o
chucherias. Los mas pequefios también conocen los nombres de las medicinas por
su nombre y color, y pueden asociar cada farmaco con un sintoma, como dolor,
fiebre o congestion (Sanz, 2003).

Otro punto importante en el manejo de estas enfermedades es compartir con las
familias un diagndstico muy negativo, visto como malas noticias. Es uno de los
momentos dificiles en la consulta de un pediatra. En ocasiones, el retraso del
diagnostico y por ello, del tratamiento, en el caso de que lo tenga, se debe al
desconocimiento de dichas enfermedades y en otros casos a la falta de medios para
llegar al mismo. A menudo los médicos se sienten incomodos al contar a la familia
que su hijo tiene una enfermedad muy seria o grave, y suelen retrasar este tipo de
conversaciones dificiles. Cuando el médico tenga que comunicar esta informacion,
es importante que se plantee la conversacion con antelacion y que se tenga el
tiempo adecuado para hablar en la consulta. Después, debe sentarse con la familia,
llamar al nifio por su nombre, tratarles con respeto, ser carifioso, hablar con empatia,
usar un lenguaje sencillo y evitar jerga médica, averiguar frecuentemente lo que
entiende, ofrecer la informacién en pequefias porciones para dar tiempo que las
asimile, y ofrecer el apoyo que puede (Levetown, 2008). Tras esta primera
informacion hay un tiempo de estudio que puede ser largo aunque se puede ir
ayudando al paciente. Con el tiempo y la informacién posterior hasta tener el
diagndstico el mensaje que tenemos que emitir puede ser aun mas dificil y mas duro,
pero si estd compartido en una manera adecuada, se puede ayudarle a la familia
enfrentarse al proceso.

3.-Comunicacion entre profesionales.

Para conseguir una adecuada atencion al nifio, es clave una buena comunicacién
entre los profesionales que le atienden. Como se ha mencionado previamente, este
vinculo incluye todos las profesionales que trabajan con el nifio y su familia,
incluyendo profesionales sanitarios, de educacion, de salud mental, de servicios
sociales y otros recursos en la comunidad, trabajando como una red para mejorar la
calidad de la atencion que recibe el nifio y su familia. Segun un estudio de
necesidades sociosanitarias realizado por FEDER (2009), un representante de la
entidad de afectados comenta “Yo creo que en esto si que tiene que haber una
coordinacion entre los padres, los médicos, el colegio... Todo, que haya una linea de
conexion.”

Aparte de desarrollar la relacion con el nifio y la familia, los profesionales necesitan
comunicarse bien entre ellos. El cuidado del nifio, su seguridad, el uso eficaz de los
recursos sociosanitarios, y la atencion a las necesidades del nifio y la familia
depende en esta relacidn. Asimismo, es importante trabajar juntos para crear un plan
de transicion para el adolescente con una enfermedad minoritaria, entre los
profesionales sanitarios pediatricos, los centros educativos, y los profesionales y
servicios para adultos. Si no hay una atencion al nifio bien coordinada, como suele
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pasar con muchos nifios con enfermedades minoritarias, el diagnéstico es mas
tardio, se pueden duplicar u omitir pruebas y servicios, demorar los tratamientos y
terapias, y posiblemente causar reacciones adversas a los medicamentos. Sin
buena comunicacion entre profesionales, es posible que cada profesional se demore
mas en atenderle al nifio, dependa mucho mas de la familia para buscar informacion,
ya sea completa 0 no, y ambos profesionales y familia acaben insatisfechos (Stille,
2009).

3.1.-Comunicacion con profesionales sanitarios.

Los profesionales sanitarios incluyen un buen nimero de diferentes profesiones,
como Pediatras de Atenciéon Primaria, Matronas. Profesionales de Enfermeria,
Pediatras de Atencién Hospitalaria, Neonatologos, Psiquiatras y Psicdlogos
hospitalarios y extrahospitalarios, otros especialistas hospitalarios (Oftalmologia,
Otorrinolaringologia, Genética, Ortopedia, Rehabilitacién, etc.), y los Servicios
Sociales. Es necesaria la comunicacion entre ellos para establecer un hogar médico
y darle al nifio la atencidén coordinada que merece, aunque en ocasiones la
comunicacién entre ellos no es adecuada. Para lograrlo, EI Grupo de Trabajo del
Proceso de Atencion Integrada a Nifios y Nifias con Necesidades Especiales
(PAINNE) (2013) en el Pais Vasco describe los procesos siguientes:

- Coordinacién, participacion y comunicacién fluida con los diferentes
profesionales intervinientes en el proceso, de modo que se disponga en
todos los ambitos de la informacién precisa que facilite el seguimiento del
nifio y su familia y que evite tratamientos ineficaces o duplicidad de
exploraciones.

- Que la familia reciba informacién coordinada y homogénea basada en la
evidencia clinica en todos los ambitos de su asistencia.

- Coordinacién y unidad de criterios en el manejo del nifio con necesidades
especiales en los distintos niveles asistenciales, y por parte de todos los
agentes sanitarios y socioeducativos implicados.

- Adecuacién de los recursos materiales y humanos a las necesidades
funcionales y estructurales para la asistencia correcta a estos nifios y a sus
familias.

- Tiempo suficiente para una consulta de calidad.

- Ofrecer a las familias que necesitan acudir a un servicio de atencién
temprana una informacion basica y comprensible que les ayude en la toma
de decisiones y en la participacion que deben tener en la intervencion.

- Normativa que establezca mecanismos adecuados de control de calidad
sobre los servicios concertados.

- Tiempo y recursos para mantener una formacion continuada sobre los
diferentes problemas que afectan a estos nifios e informacién actualizada
de los recursos disponibles para su atencidn integral.

- Informacion adecuada sobre el proceso y sus resultados.
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Segun un estudio hecho por Stille en EEUU (2003), casi todos los médicos de
atencion primaria y los especialistas estaban de acuerdo en que la comunicacion
entre ellos era importante para atender al nifio adecuadamente, aunque diferian a la
hora de que esta no fuera adecuada. Identificaron ciertas barreras por parte de los
médicos de atencion primaria como el no recibir los resultados o los documentos de
derivacion a tiempo, el no lograr comunicarse con los otros profesionales via
telefénica, y el que los especialistas derivaran a otros especialistas sin consultar con
su médico principal. Otras barreras que existentes desde el punto de vista del
pediatra de atencion primaria son las dificultades para conseguir citas con los
especialistas en un tiempo apropiado, el recibir mensajes conflictivos de los
especialistas o de la familia, e incluso el escaso conocimiento de la enfermedad por
falta de interés, tiempo u oportunidades de formacion. Segun dicho estudio, los
especialistas también se quejan que no recibir informacién adecuada u oportuna del
médico de atencién primaria, de no lograr hablar directamente con el médico, o no
saber exactamente las preguntas o preocupaciones del médico de atencion primaria.
El uso del teléfono y las consultas en persona fueron Utiles para ambos grupos, pero
especialmente para los de atencién primaria. Los documentos de los especialistas
son importantes, y ambos grupos estaban de acuerdo en que el informe debe incluir
informacion sobre el plan del especialista, el manejo del nifio en su entorno, v el
manejo de problemas agudos. Méas del 50% de los profesionales pensaban que la
formacién era importante para mejorar la comunicacion entre ellos. En el estudio,
notaron que trabajar en equipo, tomar decisiones compartidas sobre el cuidado del
nifio es un factor importante de satisfaccion de los profesionales sanitarios. A pesar
de estos datos, demuestran el valor de la buena comunicacion entre profesionales,
no solo para mejorar la atencion al nifio, sino para su propia satisfaccion.

En un centro académico, normalmente hay mas oportunidades para hacer consultas
en persona, tener discusiones multidisciplinares cuando el nifio este ingresado en el
hospital, acceder a los especialistas y otros profesionales sanitarios, y ofrecer
formacion y educaciéon sobre las enfermedades minoritarias.  Asi, hay mas
posibilidades de que la comunicacion entre los profesionales sea adecuada en el
centro. Sin embargo, siempre hay que tener en cuenta su médico de atencion
primaria y la comunidad donde vive la familia. Es importante que haya comunicacion
bidireccional entre centros sanitarios y el centro educativo. El uso de correo
electronico o comunicaciéon segun una red del hospital o provincia, son formas
adecuadas para comunicarse. El contacto desde el hospital o urgencias con el
pediatra de atencion primaria, mediante conversacion o de forma electrénica, y al
revés, es clave para intercambiar y coordinar continuamente informacion entre
médicos (Palfrey, 2004). Si existen posibilidades de redes de profesionales, como
FEDER, mejora la comunicacién directa entre profesionales, su formacién y la
oportunidad de conocer a otros profesionales que se encargan de cuidar a nifios con
necesidades especiales.

Los centros sanitarios, en especial su centro de atencién primaria, son los que deben
dar ejemplo de buena comunicacién. Cuando existen buenas relaciones entre el nifio
y su familia y los profesionales sanitarios las consultas son mas eficientes y positivas
tanto para la familia como para el profesional. Para ser coordinada y eficiente, la
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atencion al nifio con una enfermedad minoritaria debe prepararse con antelacion. Si
se manejan historias clinicas informatizadas, se pueden identificar los que tienen
necesidades especiales cuando uno de estos nifios tenga cita con el medico asi
como los riesgos psicosociales, de desarrollo, y educativas. Asi, con un buen
equipo, cada miembro del centro contribuye a la atencion del nifio y comparte las
responsabilidades de su atencion. Desde las secretarias 0 administrativas se puede
optimizar la consulta dando citas conjuntas, a la misma hora, con el médico y la
enfermera, y si es posible, con el trabajador social también, y con mas tiempo del
habitual. De cualquier manera lo importante es que la familia tenga la oportunidad de
hablar con todos y manifestar sus demandas en todas las direcciones aunque la
figura de un coordinador tiene ventajas. El coordinador, normalmente una enfermera
o trabajador social, centraliza la informacion como resultados, consultas de otros
profesionales y especialistas, informacién sobre medicamentos y sus equipos
médicos, informes de la escuela y de otras organizaciones etc. Asi, cuando venga a
consulta tendra todo disponible siendo mas eficaz para todos. Este coordinador debe
ser el contacto principal de la familia con los profesionales tanto en el centro y como
fuera. Ofra sugerencia seria que entre el coordinador y los otros profesionales del
equipo, preparasen un plan de atencion sanitaria para la familia con todos los
nombres, papeles, y vias de contacto del centro, de los especialistas, de los
profesores, y todos los profesionales que atienden al nifio. Aparte, estarian incluidos
los diagnésticos del nifio, sus medicamentos y otros tratamientos, otras terapias,
adaptaciones en la escuela, y otras necesidades o datos considerados importantes
para el equipo médico y la familia. Si el nifio ya es un adolescente se puede incluir un
plan de transicién. Asi, con el permiso de la familia se incluye este documento en la
historia clinica (informatizada si es posible), para poder imprimirla o compartirla con
cualquier profesional, educador, organizacion, efc., que le atiende al nifio. Esta
forma integrada para comunicarse entre profesionales, en colaboracién con la familia,
ayuda a evitar incertidumbres sobre los diagnosticos, los tratamientos, los servicios, y
las responsabilidades de todos (McAllister, 2007). El plan de cuidados
estandarizados es una herramienta que intenta disminuir la variabilidad de las
actuaciones de los profesionales para lograr una homogenizacion razonable y
mejorar la calidad asistencial (PAINNE, 2013).

3.2.-Comunicacién con los centros escolares.

La escuela tiene un papel muy importante en la vida del nifio, pues este pasa mucho
tiempo en ella y a la escuela asisten la mayoria de los nifios en nuestra sociedad. El
contexto escolar cobra paulatinamente mas importancia para su desarrollo personal,
afectivo y social, comparado con su mundo familiar. En el periodo escolar se
desarrollan una gran parte de las capacidades y potencialidades de la persona
siendo la escolarizacidén un proceso decisivo para favorecer la evolucion psiquica,
social y cognitiva. Estos argumentos justifican la necesidad de asegurar, en la
medida de lo posible, el mayor contacto con la escuela y la asistencia regular a la
misma en cuanto las circunstancias de cada nifio lo permitan, para lo cual es
necesaria la colaboracion de los diferentes profesionales (Junta de Andalucia).

A pesar de esto, es clave que exista buena comunicacién entre el pediatra de
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atencion primaria y el centro escolar. Los profesionales del ambito escolar incluyen
Profesorado tutor, Profesorado consultor, Asesores de Necesidades Educativas
Especiales de los Centros de Apoyo a la Formacién e Innovacion Educativa/Equipos
de orientacion, Profesorado de Audicién y Lenguaje, Profesorado de Pedagogia
Terapéutica (PT), Especialistas de Apoyo Educativo, Profesorado de los Centros
para la Inclusion Educativa del alumnado con Discapacidad Visual (CRI),
Fisioterapeutas y terapeutas ocupacionales (PAINNE, 2013). Entre la red de
profesionales escolares, suelen comunicarse bien y reunirse con la familia y, a
veces, con las organizaciones o los servicios sociales. Sin embargo, no es comun
encontrar una buena relacion entre los profesionales sanitarios y los del dmbito
escolar, sino tal vez con las terapeutas. En muchas ocasiones, la comunicacion
entre ellos ocurre a través de la familia.

Algo que contribuye a una falta de comunicaciéon entre los médicos y los
profesionales escolares es que no saben con quién debe contactar, o tienen
dificultad de comunicarse por teléfono. En cada comunidad auténoma, hay una
estructura diferente, unos tienen equipos de orientacion, que son grupos
multidisciplinares, con posibilidad de ser el contacto entre el médico y la escuela,
pero no siempre es el caso. Muchas veces, aunque existen redes informaticas y
registros en la comunidad, no existe comunicacién entre el sistema sanitario y
educativo, o no esta permitido por razones de proteccion de los derechos del nifio. Es
poco frecuente, pero se da el caso de que un médico se desplace de su centro de
trabajo a una reunion en el centro escolar, aunque seria lo ideal para lograr el hogar
médico del nifio (COCD, 2007). Sin embargo, el equipo de atencion primaria si
puede estar en contacto con el centro escolar, como minimo, por escrito.

El nlcleo de la atencion de los profesores, tanto como los profesionales sanitarios,
siempre tiene que ser el nifio y su familia. Hay que tener en cuenta sus preferencias
y deseos, dirigirse a sus necesidades sanitarias, educativas, y psicosociales, y luchar
para que reciban el apoyo que necesiten. Ello incluiria el tipo de informacién que la
familia desea transmitir, su situacion fisica y emocional, su desarrollo evolutivo y su
historia académica antes del diagndstico al objeto de establecer siempre objetivos
alcanzables (Junta de Andalucia).

El papel primario de la escuela es la educacion, pero ademas, forman una parte
importante la educacién sanitaria y preventiva. Ademas dirigen a los nifios a
prepararse para seguir con los estudios, conseguir empleo, y vivir en una manera
independiente. Influyen a los nifios en una manera notable en su vida personal,
social, y les ensefian habilidades que usaran toda su vida. En el caso del nifio con
una enfermedad crénica, estas metas persisten, aunque tienen que adaptarse para
alcanzar las necesidades fisicas, cognitivas, afectivas, y sociales, como por ejemplo
como manejar su enfermedad y vivir con ella, como hacer la transicion a la edad
adulta, y cuando sea posible, como llegar a ser independiente (Sanabria, 2012).
Segun la Junta de Andalucia existen siempre tres elementos basicos que hay que
considerar en la enfermedad cronica: el tiempo de duracion del proceso o secuelas;
las limitaciones, discapacidades y minusvalias que conlleva; y las necesidades de
servicios especiales o prestaciones que requiere. El enfoque pediatrico es el nifio,
sus discapacidades, y necesidades. Asi, en colaboracion, pueden averiguar cual es
el papel del centro escolar y de los profesionales sanitarios, y otros recursos que
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necesiten (COCD, 2007). Las necesidades especificas de apoyo educativo, segun
PAINNE (2013), son los siguientes: Necesidades educativas especiales derivadas de
una discapacidad o trastornos graves de conducta; dificultades especificas de
aprendizaje; altas capacidades intelectuales; incorporacion tardia al sistema
educativo; condiciones personales o de historia escolar; y alumnado en situacién de
desigualdad social.

En EEUU, existen leyes, como en Espafia, que protegen los derechos del nifio con
necesidades especiales en el dmbito escolar. El ley “Individuals with Disabilities
Education Acto” (IDEA) tiene cuatro claves: 1) identificar nifios con problemas de
aprendizaje; 2) evaluar el desarrollo y la salud de nifios con necesidades especiales,
averiguando sus necesidades de servicios especiales en el presente y en el futuro,
junto con un plan multidisciplinar detallando estos servicios; 3) disposicion de
servicios educativos y relacionados, incluyendo fisioterapia, terapia ocupacional,
logoterapia, servicios sociales, servicios de salud mental, enfermeria , etc.; y 4) las
garantias del debido proceso. En la seccién 504, se dice que nifios con
enfermedades crénicas y con discapacidades requieren por ley modificaciones
apropiadas dentro de su centro escolar para acomodar sus necesidades especiales.
Esto no solo incluye los servicios y terapias ya mencionados, sino también una
provisién de medicaciéon necesaria durante su dia escolar, por ejemplo, algo para
prevenir las convulsiones o ataques agudos de asma. Dentro de estas leyes, se
requiere que cada nifio con necesidades especiales tenga un plan de educacién
individual (IEP), para los nifios entre 3 y 21 afios, un plan de servicios familiar
individual (IFSP) para los que tienen menos que 3 afios, y un plan de transicion para
los adolescentes empezando a los 16 afios. Como parte del IEP, tiene que tener una
evaluacién multidisciplinar hecha en colaboracion con la familia. Este plan dirige sus
necesidades especificas educativas y sanitarias, sus terapias y metas para el centro
escolar, y se revisa anualmente. EI IFSP dirige los servicios que el nifio recibe en
atencion temprana, y siempre estd hecho con la participacion y aprobacion de la
familia (COCD, 1999). El pediatra de atencién primaria debe estar incluido al menos
en la revisidn de estos planes con el nifio y su familia, pero idealmente en la creacion
de aquellos con el equipo multidisciplinar.

A pesar de la existencia de estas leyes en EEUU, sigue habiendo problemas todavia
en proporcionar todos los servicios necesarios a los nifios con enfermedades
cronicas o con discapacidades. Como hay tantos nifios con enfermedades crénicas y
con discapacidades, es un gran estrés para el sistema escolar. Dentro de cada
comunidad existen variaciones de opciones segun el pagador, el facilitador y los
asuntos legales. Las adaptaciones en la escuela que tienen que hacer para
acomodar a los nifios con necesidades especiales, como ascensores 0 rampas, Yy
profesionales adicionales del ambito escolar, imponen un coste enorme a las
comunidades y el estado. También, en parte por la falta de buena comunicacion,
existe bastante incertidumbre, como las obligaciones de los profesionales escolares
en el cuidado del nifio, de quien es la responsabilidad de la provision de
medicamentos y tratamientos, sobre las enfermedades minoritarias y sus
complicaciones, etc... (COCD, 2007). Desgraciada y generalmente, el nifio es el que
resulta afectado negativamente por la falta de una atencion integral y multidisciplinar,
debido a los recortes que se hacen a nivel institucional en el tema educativo. En
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Espafia, los problemas son parecidos. Existe, tal vez, todavia mas fragmentacion en
los servicios y la comunicacion con otros profesionales, por haber muchas diferencias
intercomunidades.

4.-Problemas psicosociales.

Los nifios con enfermedades minoritarias y sus familias tiene un riesgo de problemas
psicosociales mucho mas alto comparado con nifios sanos. Por ser enfermedades
minoritarias, como implica el nombre, no son generalmente conocidos, ni por los
profesionales, ni por sus familias o amigos. Existen una serie de dificultades que
afrontan estas familias, como el desconocimiento y desinformacién de los
profesionales; la complejidad etiologica, diagnostica y evolutiva; la ausencia de
terapias; una alta morbo-mortalidad; altos niveles de discapacidad-dependencia; la
fuerte carga econdmica y familiar; la co-morbilidad de los familiares; y los problemas
educativos y laborales. La misma desorientacion puede generar frustracion o fracaso
del tratamiento, de las relaciones familiares o de pareja (FEDER, 2009).

Casi la mitad de las familias en el estudio hecho por FEDER (2009) esta insatisfecha
con la atencién sanitaria recibida y con la disponibilidad de los servicios sociales. La
calidad del tratamiento y de la atencién por Comunidad Autonoma y ambito
geografico (rural o urbano) es muy variable. Aparte de estas dificultades, 49.5% de
la muestra ha tenido que desplazarse en los Ultimos dos afios fuera de su provincia
para realizar el diagndstico, recibir tratamiento o acceder a la medicaciéon que
necesita. Mas que 80% ha tenido que desplazarse varias veces, y casi 20% no
pudieron hacerlo, aunque fuera necesario.

Adicionalmente el nifio a veces se siente discriminado por su enfermedad. Esta
discriminacién puede ocurrir en varios ambitos, como en la consulta, en el ocio, en el
centro escolar, en su vida cotidiana, en la busqueda de empleo, o en el propio puesto
del trabajo. Por lo tanto, los afectados por enfermedades raras perciben una
discriminacién en sus interacciones con el entorno social, ya sea en la relacién con
las instituciones sociales publicas o privadas (como el sistema sanitario, el educativo
o el productivo) o en las relaciones interpersonales (como en las relaciones laborales,
el disfrute del tiempo libre y las actividades de la vida cotidiana) (FEDER, 2009).

Los factores que afectan el riesgo del nifio de tener problemas psicosociales son
varios. Légicamente, cuantos mas factores de riesgo, mas probabilidad de tener un
co-morbilidad psicoldgica. Segin FEDER (2009), estos factores se corresponden
con dos &mbitos, el ambito socio-personal y el ambito educacional. En el ambito
socio-personal, depende el nivel de autonomia disminuido, el incremento de
limitaciones fisicas y de dependencia, las consecuencias psiquicas, la quiebra
familiar, las situaciones de tensién emocional, la imposibilidad de dejar de lado a la
enfermedad, el sentimiento de culpabilidad muy acusado producido por el
desconocimiento de las causas, €l miedo a la incorporacion a la escuela por las
situaciones desconocidas que se podrian dar, las dificultades en la movilidad. En el
ambito educacional estarian los siguientes factores: el enfermo tiene que abandonar
el centro escolar y seguir estudiando en casa; dificultades sensoriales o
discapacidad mental que incapacitan el acceso al centro educativo; falta de centros
de educacion especial cercanos; falta de apoyos o tratamientos en el centro; falta de
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aulas especializadas y de materiales especificos, etc.; y de la propia enfermedad. En
una revision reciente, se identificaron siete temas recurrentes en adolescentes
cuando se les preguntaba sobre su vida siendo enfermo crénico: el establecimiento y
el mantenimiento de las amistades; el ser normales y continuar con sus vidas; la
importancia de la familia; sus actitudes frente el tratamiento; sus experiencias en la
escuela; las relaciones con los profesionales sanitarios, y el futuro (Perrin, 2012).
Aparte de solo el nifio con la enfermedad minoritaria, hay que tener en cuenta el
entorno doméstico, social y cultural en el que vive. La enfermedad cronica tiene
muchas repercusiones en todos los miembros de la familia. Puede tener un impacto
en la vida social, laboral, personal y en el bienestar de la familia. Tiene un coste
enorme para la familia. Los costes de oportunidad, laborales, formativos y de tiempo
libre, también se reflejan en las propias relaciones familiares. Existe una relacion
estadisticamente significativa entre la minoria de edad del afectado y los costes de
oportunidad en sus cuidadores principales (que, por lo general, son los padres), tanto
en la pérdida de oportunidades de empleo, la reduccion de su jornada laboral, la
pérdida de oportunidades de formacién, y la disposicién de menos tiempo libre.
Muchas de las cuidadoras (en la mayoria de los casos, son las madres del hijo
afectado), o pierden su trabajo o tienen que hacer una jornada parcial para cuidarle a
su hijo. Claramente, si un miembro de la familia no puede trabajar, tiene
consecuencias socioecondémicas. Pero al mismo tiempo, la familia tiene que invertir
en los servicios, medicamentos y tratamientos no financiados por el estado o su
seguro médico. Asi entran en un circulo vicioso: a mayores necesidades de atencion
y apoyo para el nifio, mas dificultades de la cuidadora para mantener el empleo,
menos renta disponible, y menores posibilidades a acceder tratamientos y terapias
adicionales (FEDER, 2009). Vivir con un nifio con una enfermedad cronica y las
consecuencias que derivan de ello, puede provocar mucho estrés, problemas de
salud mental, especialmente depresion, y un deterioro en las relaciones familiares,
incluyendo fracaso de las relaciones o divorcios entre los padres (Perrin, 2012). Ante
este panorama del estrés, la incertidumbre, y los propios problemas psicolégicos de
los cuidadores, hay un riesgo 3-4 veces mayor de abuso o negligencia al paciente
comparado con nifios sanos (Murphy, 2011).

Existen otros factores en el entorno familiar del paciente que aumentan la posibilidad
de riesgo social como: el estatus socioeconémico muy desfavorable; deficiencias en
la vivienda; carencia de higiene y falta de adaptacion a las necesidades del nifio;
familias némadas, es decir familias que han cambiado en multiples ocasiones de
domicilio; falta de apoyos familiares y sociales; dificultad social (prostitucion,
delincuencia, narcotrafico, mendicidad, privacién de libertad); padre/madre con
problemas de alcoholismo, drogadiccion; situaciones de violencia intrafamiliar;
antecedentes de retiro de tutela, guardia o custodia de otros hijos; relaciones
fracasadas entre los padres o el abandono de un cuidador; padres muy jévenes
(menores de edad); familia con muy bajo nivel de instruccion, siempre que influya en
su capacidad o habilidad para afrontar y resolver los problemas de cuidados al nifio;
menor cuyos padres presentan algln tipo de enfermedad que conlleve o pueda
conllevar la ausencia de cuidados al nifio (enfermedades mentales, discapacidades,
enfermedades cronicas); familias que incumplen repetidamente los controles de
salud o hiperfrecuentadoras de servicios sanitarios; inmigracién; dificultades
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lingliisticas y culturales, etc. (PAINNE, 2013)

Aparte de los padres o cuidadores, la enfermedad minoritaria también cambia las
vidas de los hermanos. Como sus padres tienen que pasar mucho de su tiempo libre
cuidando al nifio afectado, tienen menos tiempo disponible para los demas. La vida
cotidiana, en la mayoria de los casos, estd dirigida al nifio con la enfermedad.
Muchas veces, los hermanos mayores tienen que ayudar con el cuidado de su
hermano, y asi, no pueden hacer actividades sociales o extraescolares. Suelen tener
mas absentismo en la escuela y su desempefio quizds deteriore sus resultados
(Murphy, 2011). Ellos también notan el estrés, tienen sus propias preocupaciones
sobre el hermano, y mucha incertidumbre. Lo que entienden y pueden aceptar
también esta influido por su edad y desarrollo.

Aunque claramente hay varios factores de riesgo psicosocial en
estas familias, las variables que determinan como la familia puede
afrontar estas dificultades son igualmente numerosas. La
interaccion entre el nifio (como suele hacer frente a la adversidad,
su autoestima), su condicion (gravedad de la enfermedad, nivel de
discapacidad, necesidad de varios apoyos), la familia, y otros
factores sociales afectan al entorno del nifio.  Los factores del
riesgo de la familia descritos por PAINNE son importantes, y
légicamente, la existencia que varios factores afecta a la familia y el
nifio negativamente. En el nifio, mal adaptacién psicolégica y
depresion estan asociadas con un autoestima baja y menos
inteligencia. Como el nifio se enfrente a problemas, especialmente
los que suelen pensar en todo como una catastrofe y no buscan, o
reciben apoyo psicosocial, tienen mas probabilidad de padecer
problemas psicoldgicos. La gravedad, el nivel de discapacidad, la
morbilidad y mortalidad, el prondstico, la posibilidad de tratar o
curarla, la frecuencia de consultas y tratamientos, los periodos de
hospitalizacion y consiguientes ausencias de la escuela, el tiempo
dedicado por los padres y el impacto econdmico son factores que
afectan el nivel de estrés familiar (Perrin, 2012).

A pesar de esta realidad en las familias afectadas por enfermedades minoritarias, se
puede apreciar la importancia de los servicios sociales y psicosociales, sistemas del
apoyo, y recursos en la comunidad. Aunque puede parecer poco, todos los apoyos
de miembros de la familia, amigos, escuela, organizaciones, profesionales sanitarios,
grupos religiosos, y otros, realmente ayudan a estas familias. Tanto en la consulta
como en la escuela, es muy importante tener protocolos para detectar y tratar
problemas psicosociales del nifio y/o la familia. En la consulta de atencion primaria,
el médico y su equipo del hogar médico debe preguntar siempre por preocupaciones
psicosociales o del comportamiento (Perrin, 2012). Siempre es mas facil tratar una
co-morbilidad psicolégica precoz, que de forma tardia cuando se desarrolla como una
enfermedad mental estructurada. Ante la deteccién de un nivel alto de factores de
riesgo es importante comunicarlo a quien corresponda para optimizar el tratamiento
del nifio y su familia.
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5.-Conclusion.

En conclusién, todavia queda un largo trecho para que los pacientes afectos de una
enfermedad cronica y minoritaria tengan resueltas las complicaciones surgidas a
todos los niveles, educativo, sanitario, social, familiar y personal, pero se va por el
camino adecuado. Es importante diagnosticarlos antes, y si fuera posible con un
diagnostico precoz, para evitar co-morbilidades y para ello, hay que ofrecer mas
formacidn en este tipo de enfermedades que son tan raras veces en las consultas de
atencién primaria. Sabiendo mas sobre dichas enfermedades les dejaria a los
médicos mas entrenados en los tratamientos adecuados y preparados para valorar
mejor el empeoramiento de las mismas. A su vez lograr que los medicamentos de
estos pacientes se encuentren financiados asi como todos los dispositivos y aparatos
necesarios para apoyo y sostén. La relacién y comunicacion entre el nifio, la familia,
y su medico de atencion primaria adicionalmente tiene un papel importante, y el
médico debe esforzarse para desarrollarla. Como parte de su cuidado integral, es
elemental que los profesionales con mas contacto con el nifio, normalmente los del
centro escolar y los del centro de salud, detectan y tratan los problemas
psicosociales que existen en el nifio y su familia. Trabajando como un equipo bien
avenido con el nifio y su familia y con buena comunicacién entre todos, es posible
ayudar a mejorar la calidad de vida de este nifio y la satisfaccion en general de la
familia.
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