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PROLOGO

Actualmente segin la Sociedad Espariola de Neurologia (SEN), se estima que hay més de
60.000 personas que tienen una enfermedad neuromuscular en Espafia. A pesar de que la
efiologia, la edad de inicio, su curso evolutivo v el grado de discapacidad que genera son
diferentes en cada caso, comparten su cardcter cronico y progresivo a lo largo del ciclo vital
de la persona.

Del mismo modo, el hecho de ser una enfermedad con una afectacion multisistémica, de
gran complejidad y donde coexisten multiples factores, hace imprescindible que sea abordo-
da trasversalmente desde diferentes disciplinas y ambitos de la vida de la persona. Por ello,
es obligacién de la Administracion General del Estado analizar, planificar y velar para que
las personas que tfienen enfermedades neuromusculares sean atendidas de forma infegral y
coordinada respecto a las diferentes necesidades biopsicosociales que presenten a lo largo
de su vida.

El presente estudio permite identificar cudles son las principales necesidades de las per-
sonas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada y de sus familiares. Entre ofras,
cabe destacar el impacto biopsicosocial que se produce a nivel individual y familiar desde la
fase del diagnéstico, donde se vislumbra un profundo reajuste de la dindmica familiar, que en
moltiples ocasiones provoca que incluso el cuidador familiar fenga que abandonar el trabajo
y/ o su vida social, por el alto nivel de dependencia que presenta.

En esta linea la SEN sefiala que mas del 50 % de los afectados por este tipo de enferme-
dades presenta el grado Grado Il de Gran Dependencia, y la persona necesita ayuda para
realizar las actividades de la vida diaria, asi como el apoyo indispensable y continuo de otra
persona para su autonomia personal.

Ademds, es una enfermedad que por la acuciada pérdida de movilidad que genera, en
miltiples ocasiones requiere de una importante inversion econémica, ya que es necesario ad-
quirir numeroso material ortoprotésico, cambios en la estructura de la vivienda, abandono en
algunos casos del empleo de la persona o cuidador principal, que hace que los hogares ten-
gan que enfrentarse a una pérdida de su nivel adquisitivo e incluso a situaciones de pobreza.

Tampoco podemos finalizar sin reflexionar sobre la necesidad urgente que existe de promo-
cionar y apoyar la investigacion cientifica con el fin de poder prevenir, avanzar en la mejora y
rapidez de los diagnésticos, trafar la evolucién de la enfermedad y proporcionar sus cuidados
paliativos, para mejorar el proceso de atencion de este tipo de enfermedades. Ademds, hay
que recordar que el 20 % de las enfermedades raras pertenecen al grupo de enfermedades
neuromusculares y que a diferencia de ofras patologias, estén aumentando de forma muy
significativa.
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Por esta razén creo que este estudio es de gran imporfancia para identificar cudles son los
proximos pasos a dar, para poder abordar de forma integral las necesidades que presentan

estas personas y sus familias, que aclaman una profunda colaboracion y coordinacién entre el
sistema de afencién sanitario, social y de atenciéon a la dependencia.

Jesus Celada Pérez
Director General de Politicas de Discapacidad
Director del Real Patronato sobre Discapacidad
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INTRODUCCION

las enfermedades neuromusculares (ENM) son un conjunto de mas de 150 enfermedades
neurolégicas, que se caracterizan por la afectacion de algin componente de la unidad
motora y su principal manifestacion es la debilidad muscular progresiva, que conduce a
discapacidades fisicas pronunciadas e incapacitantes. (1) la afectacion de los distintos
grupos musculares compromete en mayor o menor medida el funcionamiento del sistema
respiratorio, principal determinante de la morbi-mortalidad. La insuficiencia respiratoria
aguda asociada a infeccién respiratoria es la causa maés frecuente de ingreso hospitalario
no programado y la insuficiencia respiratoria crénica es una causa frecuente de muerte en
estos pacientes. (2]

la Sociedad Espariola de Neurologia (SEN) estima que el 20% de los casos de enfer-
medades raras corresponden a enfermedades neuromusculares hereditarias y que més de
60.000 personas padecen una enfermedad neuromuscular en Espaia. La esclerosis lateral
amiotrofica (ELA), la miastenia y las distrofias musculares son las enfermedades neuromus-
culares mas prevalentes. (3] Aunque las causas de las enfermedades neuromusculares son
muy diferentes e incluso muchas de las enfermedades son de origen desconocido, muchas
de estas son genéticas y hereditarias y mas del 50% debutan en la infancia. (3)

Debido a la complejidad del manejo de los multiples problemas asociados a las ENM
su abordaje terapéutico debe ser multidisciplinar con equipos en los que se integren
diferentes profesionales como neurdlogos, neumélogos, cardidlogos, médicos rehabilita-
dores, fisioterapeutas, especialistas en nutricién o psicdlogos. Los cuidados hacia estos
pacientes deben permitir maximizar su calidad de vida, sus capacidades funcionales,
promover la defeccién precoz de complicaciones vy facilitar la completa integracion del
paciente en lo comunidad. (1) En las Gltimas décadas se ha producido un cambio en la
historia natural de las enfermedades neuromusculares debido, en gran parte, a la mejoria
en el diagnostico y el tratamiento de las complicaciones respiratorias que representan la
principal causa de muerte. El progresivo cambio en el enfoque clinico de estos pacientes
junto con la evaluacién precoz de la funcion respiratoria y el manejo por equipos multi-
disciplinares, ha permitido una considerable mejoria en la calidad y en la expectativa de
vida de los mismos. (4)

Aun asi, la mayoria de las ENM no son susceptibles de tratamiento curativo y, por lo tanto,
los cuidados paliativos estarian indicados en este tipo de pacientes. Estos cuidados prefen-
den mejorar la calidad de vida de los pacientes y sus familias, que enfrentan un problema
asociado con una enfermedad que amenaza la vida, ayudando en el manejo de los sinfo-
mas, el control del dolor y el soporte psicosocial y espiritual al paciente y su familia. Asf pues,
es imporfante acompaiar a los pacientes afectados por una ENM, sus padres y cuidadores
a tomar decisiones compartidas junto con el equipo de salud sobre los cuidados en la etapa

de final de vida.
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A diferencia de ofras enfermedades, como el cancer, la literatura no revela una definicién o co-
tegorizacion clara para la efapa de final de vida de las ENM. Un grupo de expertos la definié en
funcion de criterios funcionales (valores de capacidad vital forzada y eventos hipercapnicos). Como
consecuencia, el manejo de este grupo heferogéneo de frastornos suele estar fragmentado en com-
paracion con el programa de cuidados paliativos bien organizado para pacientes con céncer. (5)

Asi pues, en efapas finales de vida de ENM, los pacientes rara vez tienen planes de afencion
avanzados. La politica de afencién al final de la vida en el Reino Unido, por ejemplo, aboga por
discusiones abierfas entre los profesionales de la salud y los pacientes a medida que se acerca
el final de la vida. Por consiguiente, es importante acompanar a los pacientes afectados por una
ENM, sus padres y cuidadores a tomar decisiones compartidas junto con el equipo de salud
sobre los cuidados en la efapa de final de vida. Aun asi, existe poca literatura sobre estudios
cualitativos que muestren opiniones y preferencias sobre el final de la vida de pacientes afectados
por ENM y el acompariamiento de los profesionales de la salud. (¢6-8)

Por ello, creemos que es necesario conocer las vivencias y necesidades biopsicosociales de
las personas con enfermedades neuromusculares y sus familias en la fase avanzada de la enfer-
medad con el fin de ofrecer una afencién infegral que ayude a mejorar su calidad de vida y a
planificar el tipo de atencién deseado.

OBJETIVO DEL ESTUDIO
OBJETIVO GENERAL

Describir las vivencias y necesidades biopsicosociales de las personas con enfermedades neu-
romusculares en fase avanzada y de sus familiares.

OBJETIVO ESPECIFICO

Conocer el grado de acuerdo sobre las necesidades defectadas de las personas con enferme-
dades neuromusculares en fase avanzada y de sus familiares.

METODOLOGIA
DISENO DE ESTUDIO

la mefodologia que se ha seguido para este estudio ha sido la cualitativa fenomenologica, ya
que se trata de comprender un fenémeno en base a la experiencia subjefiva de los participantes.
la técnica de recogida de datos ha sido la entrevista semiestructurada. Este disefio ha permitido
detfectar las necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada
y de sus familiares.
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Para conocer el grado de acuerdo en referencia a estas necesidades por parte de familiares

y pacientes de ofras comunidades autonomas, posteriormente se han sometido a la técnica de
consenso Delphi. Para ello se han depurado las necesidades y se ha creado un cuestionario que
se ha enviado en dos rondas.

PARTICIPANTES

Para detectar las necesidades se han realizado 10 entrevistas semiestructuradas, de las cuales
7 se han llevado a cabo presencialmente en la comunidad autonoma de Catalufia, y 3 por via
telefénica con participantes de Aragén, Castilla-la Mancha y Andalucia.

El cuestionario Delphi se ha enviado a 20 personas con ENM en fase avanzada o familiares
de las comunidades auténomas de interés. Los criterios de inclusion han sido que fuesen personas
con una ENM en fase avanzada mayores de 18 afios; familiares que ejerzan el rol de cuidador
principal de una persona con ENM en fase avanzada; con plenas capacidades de comprension
y comunicaciéon; que firmen el consentimiento informado.

El acceso a los participantes se ha realizado a través de la Federacién Espanola de
Enfermedades Neuromusculares (Federacion ASEM). El procedimiento de informacién sobre
el estudio se ha realizado a fravés de correo electrénico y/o via telefonica y ha incluido
la presentacién del protocolo de estudio y de la hoja informativa sobre el mismo. Este
proceso ha respetado las Gltimas leyes de proteccion de datos (LOPD 15/1999 v [SSI-CE
34,/2002).

INSTRUMENTOS DE RECOGIDA DE DATOS

Los instrumentos de recogida de datos para este estudio han sido el guion de entrevista semie-
structurada (anexo 1) y el cuestionario Delphi (anexo ll). Ademas, se ha desarrollado un cuestion-
ario con variables descriptivas para caracterizar a los participantes {anexo lll).

El guion de entrevista semiestructurada se ha desarrollado en base a la revision de la literatura
y ha sido validado por el grupo de trabajo conformado por miembros de la junta directiva de
Federacion ASEM. Este equipo estd formado por Cristina Fuster Checa, presidenta de la entidad;
Xavier de Vega Font, psicologo y coordinador técnico de la entidad; y Ménica Sudrez Felgue-
roso, abogada y relaciones institucionales de la Federacién ASEM. El cuestionario Delphi se ha
desarrollado en base a las necesidades detectadas en las entrevistas, que han sido depuradas y
reformuladas en forma de item.

RIGOR

Para dar rigor al estudio, se han tenido en cuenta los criterios de fiabilidad y validez propios
de la investigacion cudlitativa, como la credibilidad, la dependencia, la confirmabilidad vy la
fransferibilidad. Las acciones particulares han implicado la seleccion de ejemplos particulares
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surgidos en las entrevistas, mediante la incorporacion de frases literales (verbatims) que respaldan
los resultados del estudio. Las categorias finales, que representan los principios que dan cabida a
los datos recurrentes de las subcategorias, han seguido la estructura del guion semiestructurado.

ANALISIS DE LOS DATOS

Para el andlisis de los datos se ha seguido la estrategia de comparaciones constantes mediante
los 6 pasos descritos por Miles ef al. (1994 (9), que comprenden la codificaciéon de los datos,
de las notas, las observaciones vy las entrevistas; la grabacion de ideas v reflexiones de los in-
vestigadores sobre los datos; la clasificacion los datos para identificar frases similares, patrones,
femas, secuencias y aspecfos importantes; la comparacion de las similitudes y diferencias entre
los datos v la extraccion para su consideracion y andlisis posterior; la eleccion sobre un pequefio
grupo generalizaciones que son validas para los datos; el examen de estas generalizaciones a
la luz de los conocimientos actuales. El cuestionario Delphi se ha analizado mediante el calculo
de los medidas de tendencia central, que son la media y la mediana, la desviacién estandar, el
rango, los cuartiles y el rango infercuartil entre oleadas.

CONSIDERACIONES ETICAS

El protocolo de este estudio ha sido enviado para su aprobacién ol Comité de Erica de la Investr-
gacion de la Universitat Infernacional de Catalunya. Sigue todas las cléusulas que se encuentran en la
Declaracion de Helsinki, el Cédigo de Buenas Précticas en Investigacion Clinica, asi como las leyes
vigentes en el Estado espariol en materia de confidencialidad. Los participantes han recibido toda la
informacién relativa al estudio mediante la hoja informativa (anexo V) para poder elegir libre y vo-
luntariomente la participacion en el mismo mediante la firma del consentimiento informado (anexo V).

la confidencialidad de los participantes ha sido respetada en todas las fases del proyecto,
en ningln caso aparece o se puede identificar el nombre de los participantes. Los datos socio-
demogrdficos se han recogido de forma anénima, y han sido almacenados y confinados por los
investigadores del Instituto Universitario de Pacientes de la Universitat Internacional de Catalunya.

RESULTADOQOS

RESULTADOS ENTREVISTAS SEMIESTRUCTURADAS

Se han realizado un total de 10 enfrevistas semiestructuradas con una duracién media de Th
18" minutos, siendo de 48 minutos la de menor duracion y de 154 la de mayor. Los participantes
fueron un 70% mujeres, con una media de edad de 46,2 afos, y en un 50% con estudios universi-
farios finalizados. La mitad de los entrevistados eran personas con una ENM, mientras que el 50%
restante estfaba compuesto por cuidadores familiares y familiares. Solo el 10% eran trabajadores
por cuenta propia o ajena. los afios desde el diagnéstico de la enfermedad tenian un rango de
entre 8 meses a 30 afios (tabla 1).
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Tabla 1. Datos descriptivos de los participantes en las enfrevistas semiestructuradas

E4

E5

E6

E7

E8

E9

E10

Perfil

entrevistado

Situacion
laboral

Nivel

estudios
completados

Tipo
enfermedad

Edad
diagnéstico

Tratamientos
elegidos

Hombre | 62 Paciente Jubilado Universitarios fegioencaiulo 42 afios /V\edm:os
humeral Sociales
Muer | 65 Cuwdgdor/ Incapacidad Secundarios Facioescapulo | 27 afios /6 P5|colgg|cos
Paciente laboral humeral anos Sociales
Hombre| 21 Paciente Estudiante Universitarios ATFO](.IO mgscu|0r 8 meses /\/\edlcc,)sv
espinal fipo 2 Ensayo clinico
Trabajador Atrofia muscular Médicos
Mujer | 56 Familiar por cuenta Universitarios I 12 afios Sociales
. espinal fipo 2 = .
ajena Fisioterapia
Mujer | 25 Paciente Estudiante Primarios Dls”Oﬁo.mUSCUbr 1 afio Médicos
Steinert
Médicos
Mo 4 Incapacidad . Distrofia muscular . Psicélogos
vier | 59 Paciente Secundarios 30 afios .
laboral Duchenne Sociales
Fisio
Trabajador Médicos
Hombre | 47 Paciente por cuenta Universitarios | Disfrofia muscular 4 afios Fisio
ajena
Mujer | 28 Familiar En paro Universitarios Distrofia muscular 14 anos Med,ICQS
de Duchenne Psicolégicos
Mujer | 54 CUId.O.dOF En paro Secundarios Pgrqporesp. 11 anos Meédicos
familiar espastica familiar
Meédicos
Muier | 45 C{U\dg‘dor En paro Primarios Distrofia muscular 15 afios P3|colgg|cos
amiliar de Duchenne Sociales
Fisio

Fuente: elaboracion propia.
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la tabla 2 muestra los resultados obtenidos las entrevistas semiestructuradas. A través del andli-
sis de los datos se han detectado 5 categorias y 22 subcategorias. Estas presentan similitudes con
el guion utilizado en el desarrollo de las entrevistas. Los resultados se sustentan en experiencias
reales de los participantes, que se adjuntan entre comillas mediante verbatims, que confirman los
resulfados expuestos a continuacion.

Tabla 2. Categorias v subcategorias surgidas de las entrevistas semiestructuradas

Categorias ‘ Subcategorias

e Atencion psicolégica en la visita médica

® Los sinfomas y su control

® Fuentes de informacién para el control de los sinfomas

® Necesidad de un equipo especializado multidisciplinar:
el papel del médico paliativista

1. Diagnéstico, sintomas y control
por el paciente y la familia

® Percepcion de las unidades de hospitalizacion en fase avanzada

® Planificando la atencién en la fase avanzada enfermedad:
voluntades anficipadas y cuidados paliativos.

y las ENM ® a necesidad de profesionales sanitarios especializados en ENM.

® Soporte psicolégico en los centros sanitarios

2. La asistencia sanitaria actual

* Adaptacién familiar e individual

3. Impacto familiar e individual e El factor hereditario y el sentimiento de culpa
® Impacto laboral

e Evolucién de la enfermedad e incertidumbre
* la aceptacién de la enfermedad

4. Afrontamiento y duelo en la e Esirategias para afronfar la enfermedad

fase avanzada ® Impacfo emocional
e £l duelo

* Acompaiamiento psicolégico
® Aspectos espirituales
® Lo comunicacion como estrategia de afrontamiento

.. ® Percepcion social de las ENM
5. Relacién con el entorno: o Accesibilidad

accesibilidad y soporte social : . o
Y sop * Ayudas sociales e impacto econémico

Fuente: elaboracion propia.
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1. Diagndstico, sintomas y control

por el paciente y la familia

ATENCION PSICOLOGICA EN LA VISITA MEDICA

la comunicacion de malas noticias, desde el momento del diagnéstico, supone una experi-
encia dolorosa a nivel individual y familiar. los participantes han tenido experiencias duras en
relacién a este momento, ya que en ocasiones han sido informados de forma poca cuidadosa.
la informacion que se transmite durante el franscurso de la enfermedad lleva incluida el concepto
de “enfermedad incurable”, lo que provoca un impacto emocional significativo para el paciente
y la familia. A pesar de que la fransmisién de las malas noticias pueda ser adecuada desde el
punto de vista del profesional sanitario, algunos entrevistados expresan que seria necesario un
acompafiamiento psicoldgico a continuacién, fras esta visita.

EQ: “la transmisién de la enfermedad fue dura, nos dijeron qué enfermedad era y que no tenia
cura, entonces cambié de profesional, y la ofra me lo explicé un poco mejor. la ayuda psico-
l6gica es imprescindible. .. las consultas cuando fe van a dar el informe tendrian que haber un
psicélogo.

E7: "los padres recibieron una informacién muy contundente, se ha de ser mas cuidadoso”.
E1: "Hay médicos que vas a ellos y sales hecho polvo”.
LOS SINTOMAS Y SU CONTROL

El manejo de los sinfomas por parte del paciente y/o la familia pasa a tener un papel central en
sus vidas. los participantes explican como los principales sinfomas son los derivados de la afecto-
cion muscular. La pérdida de fuerza muscular implica cada vez una mayor pérdida de la autonomia
de la persona con la ENM y, en consecuencia, aumenta la necesidad de disponer de dispositivos
y personas a su alrededor que faciliten la consecucion de las actividades basicas de la vida diaria
(ABVD) y las actfividades instrumentales de la vida diaria (AIVD). En funcion del grado de dependen-
cia, son los familiares los que asumen el rol de cuidador principal, o es el propio paciente el que
gestiona sus sinfomas, requiriendo en ocasiones de la ayuda de un cuidador formal o asistente. La
confratacién de un cuidador formal o asistente para el soporte en la movilidad, comporta dificulto-
des debido a la falta de disponibilidad de los mismos, o a la limitacién de recursos econémicos.

E1: “Necesito una persona que me acomparie, me vista y desvista... no hay muchas posibili-
dades de conseguir acompaniantes,/ayudantes”.

E4: “Es adolescente y a veces no entiende que haya que estar un poco condicionada por
Yy i
ella... me sabe mal, pero... tampoco tenemos dinero para comprar una ayuda externa”.

12
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EQ: "Hubiese necesitado soporte, una ayuda de un cuidador 2 o 3 veces al dia para hacer los
cambios, las higienes...ahora que ha pasado todo creo que hice mucho el brufo...me podria
haber hecho dafio, lo levantaba como podia para llevarlo al sillén. Lluego ya decidi coger la
gria para hacer las movilizaciones”.

Esta falta de movilidad puede provocar la aparicion de puntos de presion, por lo que los
cuidados de la piel son una prioridad dentro de los cuidados. Para ello, se requiere informacion
sobre hidratacion de la piel, cuidado de los puntos de presion o sobre movilizaciones periddicas
para evitar la aparicion de dlceras. Algunos de los participantes han tenido que gestionar tlceras
complicadas y hubieran necesitado mas soporte de especialistas en este campo para el manejo
en domicilio.

E1: "Hidratacién de la piel, cuidado con las llagas. En verano se tiene que vigilar mucho...”.

E2: "Esta todo el tiempo estirada pero no tiene llagas, se le cuida mucho con cremas y cam-
bios de posicién. Estan muy pendientes de dénde puede tener rozaduras para evitar llagas. La
piel es mas delicada”.

EQ: "Hubiese necesitado mds informacién sobre el manejo de heridas, un cursillo de este
fipo... las personas que fenemos personas a nuestro cargo necesitamos informacién sobre
estos aspectos. .. una persona especializada que te lo explique”.

Posteriormente a la falta de movilidad, los sintomas respiratorios son los que mds presentes se
encuentran durante el franscurso de la enfermedad. Existe unanimidad en que su manejo debe
ser prioritario, por lo que en algunas ocasiones el neumdlogo se convierte en el profesional de
referencia. Por ofro lado, implica que el paciente y la familia deban dominar el uso de inhalo-
dores vy dispositivos de ventilacion mecanica no invasiva. En fases avanzadas, puede haber una
afectaciéon sobre el misculo cardiaco, y también se ven afectados los misculos deglutorios. En
esfe sentido, los pacientes requieren mds informacion sobre situaciones que se puedan dar en la
fase avanzada de la enfermedad, como un paro cardiorrespiratorio.

E3: “Existe tendencia a que la musculatura pierda tono, fuerza. A nivel esperanza de vida
afecta, una complicacién respiraforia...”.

E1: "El tema respiratorio es la espada de Damocles, a nivel respiratorio es una afectacién muy
grave, muy afectado”.

E8: "Me hubiera gustado saber cémo reaccionar ante una parada cardiorrespiratoria. Una
persona con una ENM tiene afectado el misculo cardiaco, pero cuando llegéd el momento
nadie te habia dicho cémo se tenia que hacer. No sabia hacer la reanimacién...”.

las piezas claves para el manejo de los sinfomas musculares y respiratorios son la fisioterapia y
el deporte adaptado, principalmente la piscina. El fisioterapeuta tiene un rol principal debido a la
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vertiente fisica pero fambién la fisioterapia respiratoria. Dada la importancia de estos tratamientos,
en Catalufia se financia de forma piblica la afencién por el fisioferapeuta, hasta 2 horas semanales.
El deporte tiene ademds un beneficio social, ya que es un espacio para establecer relaciones so-
ciales. La oportunidad de utilizar espacios colectivos implica un espacio para visibilizar las ENM. A
pesar de la necesidad del uso de espacios como la piscina, es comin que estos no estén adaptados
ni sean accesibles. Si ademds no se puede disponer de ayuda, lo que deberia ser una herramienta
para el control de sinftomas se convierte en una barrera.

E3: “Sobre todo de dos cosas, estiramientos y sobre todo ejercicios respiratorios con unos
aparatos para hacer ejercicios y un asistente de fos. “Hay que confrolar mucho la capacidad
respiratoria fanfo a nivel de volumen de aire como a nivel de fuerza, de fos.”

El: "Yo aplico la férmula del "2 + 2 + 2”: 2 dias de piscina + 2 dias de fisio + 2 dias
de gimnasia y el domingo también voy a la piscina”. Nos relacionamos con ofros y nos lo
pasamos bien. Es un estimulo para salir de casa y relacionarse. Te relacionas...gente...y me

”

hago visible”. "Hay que visibilizar lo que la gente no ve...”.

E4: "Antes hacia piscina, lo que pasa que por cuestiones laborales nuestras nos es bastante
imposible compatibilizar tantas cosas.”

FUENTES DE INFORMACION PARA EL CONTROL DE LOS SINTOMAS

los pacientes y los familiares participantes coinciden en que su experiencia con la enfermedad
les ha llevado a ser “expertos en su cuidado”. Necesitan fener informacién que van adquiriendo
paulatinamente debido a la lenta evolucion de la enfermedad. Ademas de la propia experiencia,
las asociaciones de pacientes [AAPP) son las fuentes mdés fiables y ricas de informacion para el
manejo de la enfermedad. Alli disponen de informacién cientifica proveniente de congresos, jor-
nadas y charlas de expertos profesionales sanitarios e intercambian informacion préctica basada
en la propia experiencia.

E2: “Necesitaria més informacién que la que recibi hace 37 arios. los médicos estan mds
formados e informados. “lo que ella ha perdido ya no lo va a recuperar. lo que pasa es que
yo quiero sequir estando informada. Me alegro por la gente que empieza ahora. Pero yo la
informacién que tuve en su dia era muy muy escuefa.”.

No es comin que los profesionales ofrezcan informacion comprensible sobre los sintomas
y su confrol para los pacientes y familiares. la comunicacion con lenguaie técnico dificulta
este infercambio. Por este motivo los entrevistados explican que los profesionales sanitarios
deben recomendar fuentes de informacion fiables, como asociaciones de pacientes, o fuentes
en Infernet.

E4: "No saben cémo comunicar, es horrible. No saben bajar de nivel...un lenguaje muy técnico...
digame que le pasa y que le pasard”.
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E3: “Darle fuentes de informacién asociaciones, fundaciones, Infernet, que estén preparadas
para entenderlas”.

NECESIDAD DE UN EQUIPO ESPECIALIZADO MULTIDISCIPLINAR:
EL PAPEL DEL MEDICO PALIATIVISTA

la sinfomatologia, derivada de la afectacion paulatina de distintos sistemas, requiere un segui-
miento multidisciplinar y especializado. los pacientes y familiares necesitan sentir que se realiza
un frabajo infegrado entre los profesionales y que la patologia se estd controlando en su conjunto.

E4: "Confrol por neurdlogo, rehabilitacién... Ahora pérdidas de orina y de vienfre
(estrefiimiento). La escoliosis es controlada por traumatologia y neumdlogo, lleva BIPAP
(Sistema de Bipresion Positiva). El confrol se hace cada & meses un pack general de todas las
especialidades. las escalas fisicas del fisioterapeuta que se van pasando progresivamente
para ver la evolucién...”.

Una familiar cuidadora principal, que ha vivido la fase avanzada de la enfermedad, explica
como durante los Gltimos meses recibié acompafiamiento por el médico paliativista, como perso-
na que controlaba los sintomas en su conjunfo. De este modo, a través de visitas de seguimiento
gestionaban conjuntamente el manejo de la sintomatologia compleja y miltiple.

E10: “las unidades de cuidados paliativos se pusieron en contacto conmigo para hacer
una consulfa, no hubo ingreso solamente fue consulta. Hicieron como una pequeria... un
control general de los sintomas en conjunto, cardiaco respiratorio, también tenia problemas
de alimentacién. Haciamos un repaso para intentar valorar la situacién y valorar lo que
podiamos hacer”.
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2.La asistencia sanitaria actual y las ENM

PERCEPCION DE LAS UNIDADES DE HOSPITALIZACION EN FASE AVANZADA

Existe la percepcion para el familiar de que los cuidados que ellos proporcionan atienden de
forma mas integral y efectiva las necesidades de una persona con ENM que los que pueden dar-
se en una unidad de ingreso en fase avanzada, como es un centro socio sanifario o una unidad
de cuidados paliativos. Asi, intentan evitar el ingreso a toda costa, aunque en alguna ocasion
hubiese sido necesario por sobrecarga del cuidador. Tener la percepcion de que estos cuidados
no serdn efectivos motiva al cuidador a asumir la totalidad de los cuidados.

los entrevistados han expuesto experiencias propias o vividas por personas cercanas, que
ponen de manifiesto como en muchas ocasiones la atencion que se recibe de estos centros no
estd adaptada a las necesidades de una persona con una ENM. Paradéjicamente, los partici-
pantes defienden que la existencia de este tipo de centros de dia es necesaria para el cuidado
de este tipo de pacientes, ya que, en caso de un alto grado de dependencia, los cuidadores
principales requieren poder descansar para evitar el efecto de “sobrecarga del cuidador”. La
falta de confianza en relacién a la asistencia sanitaria en la fase avanzada de la enfermedad
genera también incertidumbre entre las personas con una ENM entrevistadas, que comparten
malas experiencias.

E2: "En los sociosanitarios no estdn preparados para este tipo de pacientes. No cubren las
necesidades que tienen e incluso pueden llegar a realizar algin cambio en las medicaciones
que desestabilice a los pacientes. Es necesario una preparacion especifica para el cuidado
postural, movilidad, piel...de este tipo de paciente.... iba a estar tres semanas, pero a la se-
mana y media me la tuve que traer a casa. El personal no estd preparado”.

E3: “El futuro no es fécil. Sobre fodo, por fema de asistencia, yo creo que es el punfo mds clave”.
E£6: “Cuando tuvo el accidente, la solucién fue ir a un sociosanitario, fue una muy mala experiencia”.

PLANIFICANDO LA ATENCION EN LA FASE AVANZADA DE LA ENFERMEDAD:
VOLUNTADES ANTICIPADAS Y CUIDADOS PALIATIVOS

El acceso a cuidados paliativos puede no ser comprendido por el familiar, puesto que lo aso-
cia al final de vida. la percepcién es similar de las unidades de cuidados paliativos. A pesar de
no haber requerido ingresos, como miembro de una asociacion se tiene la percepcion de que
en este ambito hay muchos profesionales sanitarios que no estén preparados para atender a las
necesidades particulares de las ENM en fase avanzada. La dificuliad para encontrar recursos que
ofrezcan correctos cuidados en la fase avanzada de la enfermedad implica que los cuidadores
familiares no puedan tener un soporte en caso de incapacidad. Para las personas con una ENM,
lleva a plantear ofras alternativas, como la creacion de viviendas adaptadas compartidas.
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E10: “"No [existen unidades de cuidados paliativos adaptadas]. No creo que el sistema esté

preparado para eso, es un fema muy interesante. También se ha de cambiar la cultura de lo
que significan los cuidados paliativos, cémo la gente se asusta porque cree que es para los
dltimos momentos, pero no, son de vital importancia para desde el momento del diagndstico
para llevar bien la enfermedad”.

EQ: “Un dia me ofrecieron ingresarlo [unidad de paliativos] y yo no entendia por qué, yo lo
estaba cuidando bien. [Este tipo de ingreso] estd bien por descanso tuyo, yo no quiero llevarlo,
porque sé que alli no va a haber una persona pendiente de él 24h, y va a estar toda la noche
con la misma posicion. Yo lo cambio mucho durante la noche para que no le salgan ilceras.
Las personas que estan frabajando la gran mayoria no estén preparadas para atender este tipo
de paciente... es que hay que estar pendiente de todo... Hay mucha dejadez en estos centros,
no se les presta demasiada atencion”.

E6: “Estan mirando, sé que en ofros paises se hace, viviendas en que cada uno tiene su habi-
facién y después espacios compartidos para personas con estas enfermedades”.

Para algunos participantes, la planificacion de las actuaciones en la fase avanzada de la en-
fermedad debe ser en una fase estable de la misma. Este procedimiento es complejo puesto que
de algin modo “anticipa el desenlace” en un momento en que quizd la persona afectada por la
ENM esté estable. En caso de mayoria de edad, explica que son los pacientes los que tienen que
decidir sobre el abordaje en fase final.

En la actualidad no hay ninguna estrategia que te diga cuando hay que hacerlo, como hay
que hacerlo o cudl es la persona adecuada para hacerlo. La falta de profocolos hace que la plan-
ificacion de las decisiones anficipadas se vaya posponiendo y pueda provocar que se realicen
procedimientos distinfos a los que se hubiesen decidido.

E£8: "Hablaban del testamento vital y, claro, a la mujer no le encajaba muy bien lo del testa-
mento vital... no puede ser que a una persona... la forma de decirlo no sé...”

E10: "Actualmente no se estd haciendo en la fase estable de la enfermedad... no todas las
familias estan preparadas para hablar de las dltimas voluntades en una fase estable”.

LA NECESIDAD DE PROFESIONALES SANITARIOS ESPECIALIZADOS EN ENM

los entrevistados han experimentado diferencias notables en el resultado de la terapia rea-
lizada por el fisioterapeuta en caso de que fuese en centros especializados. Por ejemplo, en
rehabilitacion... ha realizado muchos ejercicios de fisioterapia. Los efectos de la misma en la
fuerza muscular de piernas y ofros diferia mucho cuando la realizaba en un fisioterapeuta de
un centro especializado a ofros generalistas. A nivel farmacolégico, el manejo de los sintomas
por parte de una persona con ENM es distinfo que en la poblacién general y esto es lo que
se reclama de los profesionales sanitarios, que tengan conocimientos particulares sobre estas
necesidades.
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EQ: “Para una rehabilitacién de una rotura, un ictus... enfonces si, pero para este tipo de en-
fermos no, y lo he llevado a muchisimos centros de rehabilitacién”. Se notaba muchisimo la
diferencia de las personas que estaban frabajando en uno de estos centros especializados”.

ET10: los fisioterapeutas: se observa mucha diferencia en la atencién entre centros especializa-
dos y no especializados. “"Hay fisioterapeutas que no estén acostumbrados a tratar las compli-
caciones de un paciente con una ENM. Queda mucho por hacer. ...

E6: "Por ejemplo, si alguna vez tengo lumbago o algo similar, no puedo tomar relajantes mus-
culares, porque me caigo... este es el problema”.

Ofros participantes explican experiencias con acompariantes, cuidadores o transportistas v,
en general, han experimentado una atencién no adapfada a estas caracteristicas especificas.
Algunos participantes explican haber fenido dificullod para encontrar asistentes que pudieran
proporcionar una atenciéon correcta. Todo esfo provoca que finalmente el cuidador familiar acabe
realizando cuidados las 24 horas.

E10: "Conozco a gente que utiliza ese formato de ambulancia (de fransporte al centro sanita-
rio) y s que es verdad que falta un poco.... Es un paciente diferenfe que tiene una patologia
complicada, las sillas son mas grandes, no se puede mover nada, necesitan que una persona
vaya con ellos 24h al dia, el tiempo de espera cuando tienen que hacerse pruebas en un hos-
pifal tienen que esperar 3 o 4 horas hasta que la ambulancia pueda volver... falta formacién
e informacion de la patologia”.

E1: "Muchas dificultades para encontrar personas que nos atiendan, vacaciones...efc.”.

E2: "El personal que tiene el ayuntamiento en estas empresas que hacen el servicio de traba-
jadoras familiares no estd cualificado... No estd cudlificado para una enferma como la que
es mi hija”.

SOPORTE PSICOLOGICO EN LOS CENTROS SANITARIOS

la atencion emocional proporcionada por los profesionales sanitarios es, en general,
satisfactoria. Los participantes explican varias situaciones en que la atencién recibida ha
comportado empatia, sensibilidad y cuidados humanizados. Aun asi, también han vivido
experiencias frauméticas, donde han sentido que no se ha fenido en cuenta su situacion de
vulnerabilidad.

las habilidades relacionales de los profesionales sanitarios pueden tener un efecto en la ex-
periencia de la enfermedad. los participantes explican que no hay apoyo psicolégico en las
unidades que frafan a personas en la fase avanzada de la enfermedad. Muchos de ellos explican
que las asociaciones de pacientes han asumido esta necesidad y son las responsables de propor-
cionar los servicios a fravés de psicélogos confratados.
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E10: “El tema de los ingresos... hay mucha falla de empatia de los profesionales.  Es una
enfermedad que no fiene cura, falta el tema emocional, para mi es un punfo muy importante.
la experiencia es que falta mucha empatia, he tenido experiencias muy malas. la falta de
empatia a un familiar que estd pasando un momento dificil, que no fe escuchan de lo que a
tu hijo le va bien”.
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3. Impacto familiar e individual

ADAPTACION FAMILIAR E INDIVIDUAL

la adaptacion familiar a la ENM varia segin los participantes, ya que depende de diver-
sos aspectos fanto infernos, como la dindmica familiar preestablecida, el estado emocional
de la unidad familiar o los lazos entre los miembros de la familia; como externos, como la
conciliacion laboral, accesibilidad del hogar o aspectos econdmicos. Para los cuidadores fo-
miliares, el impacto a nivel individual se percibe en distintas esferas, en la fisica relacionada
con el descanso inadecuado, y en la social debido a la disminucién en las relaciones y el
entorno laboral, y en la esfera emocional. A nivel individual, las personas afectadas con una
ENM han percibido aislamiento en algin momento de la enfermedad, debido a que notan
que “se quedan atrés”.

la comunicacion tiene que ser fluida entre los miembros de la familia de modo que garantice
que siempre queda una persona al cuidado de la persona afectada.

E6: “No tener un cierto dinamismo, no poderse mover, no ser auténomo... muchas veces fam-
bién socialmente hace que estas personas se queden atrds, snoé No pueden seguir el ritmo”.

E3: “la coordinacién fiene que ser buena, al menos informarnos de dénde vamos, las horas
que vamos a estar fuera, es siper importante”.

E6: “Tengo un horario y va muy bien. Es importante la organizacién. Te ayuda a mantener un
horario el tener actividades. Si no, fe vas dejando, duermes mdés... Te has de mover cada dia”.

Las familias tratan de adaptar las dinémicas familiares a las necesidades que la ENM requiere,
pero siempre intentando modificar lo minimo posible las rutinas habituales. Un ejemplo recurrente
de ello es la planificacién de las vacaciones. Asi, se organizan para buscar lugares mas accesi-
bles, normalmente mds cercanos.

E/: "Vacaciones sequramente, ya que no se puede hacer un tipo de vacaciones que no
podemos hacer. Ahora es mds complejo para él viajar, ha de ser hotel adaptado, transporte
adaptado, que haya grias para poder moverfe”.

E4: “No he dejado de hacer nada. Hemos ido a Croacia, a Grecia, ahora nos vamos a
Finlandia en una motorhome”.

En relacién a las dindmicas familiares, la ENM en algunos casos ha unido més a la pareja, vy
en ofros casos la ha distanciado. La figura del cuidador familiar principal normalmente es asumida
por la mujer. El impacto que estos cuidados tienen en su vida social es muy notable.

£4: "No ha afectado como pareja, pero hubiera necesitado que fuese mds compartido con

. a

la pareja
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- "Yo no tengo vida ninguna. Ni vida social ni nada. Mi obsesién es levantar y cudndo
E2: “Yo no fengo vida ninguna. Ni vid. | ni nada. Mi ob levantar y cuéind
podré dormir ofra vez”.

E8: “Como familia, nos unié mds”.
EL FACTOR HEREDITARIO Y EL SENTIMIENTO DE CULPA

Algunos participantes, principalmente familiares, han experimentado sentimientos de culpabili-
dad derivados de la ENM. El componente genético de la enfermedad implica que muchos de los
entrevistados exijan herramientas de test genético accesibles y sensibles.

E2: "Yo me volqué completamente en ella. Ademds, yo me he sentido culpable durante
muchisimos afos”.

E6: "Nivel diferente de impacto. Al ser hereditarias, muchos padres lo pasan muy mal, fiene
un fuerfe impacto. Depende de la familia. En su caso han ido hacia delante y afrontando lo
que iba apareciendo”.

E1: "A nivel médico se estd haciendo mucho hincapié en el tema de la informacién a nivel
genético...anfes no se hacia, pero es que tampoco se conocia tanto.”

IMPACTO LABORAL

Como muestran los datos sociodemogréficos de los participantes, el impacto laboral es una
de las principales esferas afectadas debido a que “a la larga, estos cuidados se pueden tradu-
cir en 24h de atencion, y a que las empresas no ofrecen una suficiente flexibilidad como para
poder compatibilizar ambas tareas, ni adaptar los puestos de trabajo a las capacidades de una
persona con una ENM. Esta situacién provoca que se deban distribuir los roles de cuidador y/o
frabajador entre los miembros de familia.

E3: “Al tratarse de negocio familiar, el padre infenta estar en casa para ayudarle cuando él
necesita ayuda mas de fuerza fisica, por ejemplo, ducha, levantarse... Sumadre y su hermana
se organizan el resto del dia, ya se pueden ir organizando”.

E4: “Necesitas mucho tiempo para poder gestionarlo, los empleadores deberian tener en
cuenta la situacién personal de los frabajadores para facilitar estas situaciones familiares. A mi
me ha caido todo, todo lo que... médicos, escuelas... él se ha dedicado a trabajar”.
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4. Afrontamiento y duelo en la fase avanzada

EVOLUCION DE LA ENFERMEDAD E INCERTIDUMBRE

Hay parficipantes que lo viven con ansiedad y participantes que tienen una vision mas positiva.
Una de las participantes, cuidadora (madre de una paciente) comenta afrontar mal la incertidum-
bre de la enfermedad, v tener ansiedad por los sintomas vy la evolucién. También comenta que el
fallecimiento de su hija seria una liberacion, ya que su hija no tiene calidad de vida y cada vez
esta peor. En cambio, ofro participante declara que es necesario saber vivir con incertidumbre
que prefiere no preocuparse. En la misma linea, ofro paciente comenta que hay que ser positivo
y no pensar demasiado. Ademds, se comenta que el tener una evolucion lenta facilita el aprendi-
zaje y el manejo paulatino de la enfermedad.

E2: "Aquellos fueron unos anos horribles, era levantarme por la noche y ver si respiraba. Era
un sin vivir, esa ansiedad que ella ha desarrollado, yo digo que se la he fransmitido yo, si es
que eso se puede transmitir. Porque yo vivi en una angustia permanente. A dia de hoy, si os he
de decir la verdad...estamos en una situacién tan mal...que... hasta lo veria una liberacién. ..
pero la ves sufrir fanto y la calidad de vida que tiene, y que ella lo repite mil veces...".

E1: "Al ser lenta tiene la ventaja de que te deja ir haciendo tu vida, pero de todas maneras es
fraumdatica; yo a lo mejor fengo problemas para coger el cuchillo y cuando encuentras la fér-
mula para cogerlo. .. resulta que entonces no puedes coger el tenedor y es siempre una lucha”.

E6: "Al ser una enfermedad evolutiva te obliga a hacer adaptaciones constantes en tu vida”.
Una de las participantes estd preocupada porque se hace mayor y estd perdiendo autonomia,
lo que a la larga hard que tenga que buscar soluciones para sus cuidados y no vivir sola. Nos
comenta que las asociaciones de pacientes estan estudiando el tema de la vivienda comparti-
da para gente que fenga dificultades para moverse. Es uno de los temas que interesa a estos
pacientes, al igual que la vejez, que es uno de los temas que les preocupan.

E2: "lo que me sobrepasa es que ella pase estos dias que ha estado llorando... y mamd ya no

puedo mdés asi...a mi me pide que la ayude y que... Me acuerdo cuando venian los de paliativos

decian, spero ti sabes lo que le estds pidiendo a tu madre? Cuando tiene una crisis muy fuerte...”.
epP g P Y

E3: Yo sé lo que sé. Sé que voy a tener menos fuerza en el fuluro, que las complicaciones
respiratorias son un punto muy imporfante, y con estas cosas y ofras mds me voy manejando.
No pretendo saber lo que me va a pasar”.

E7: “En esta enfermedad siempre has de estar contento, porque siempre estards mejor de lo
que estards manana”.
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LA ACEPTACION DE LA ENFERMEDAD

El proceso al que se deben enfrentar en este momento incluye la “aceptacion de la enferme-
dad”, que para muchos de los entrevistados es un primer paso para poder hacer frenfe a la nueva
realidad. las experiencias relatadas coinciden en identificar este proceso como un factor que
modula directamente el impacto emocional. Algunas de las personas que no aceptan la enferme-
dad evitan hablar de la misma vy tratan la situacion de forma distante, lo que en ocasiones puede
generar mds malestar a nivel psicologico y emocional.

E2: “Ella nunca, nunca, nunca ha aceptado la enfermedad. A los & afios ya empezd con el
primer psicologo. El marido se volcé en el trabajo. No queria ver la enfermedad. No queria
ni preguntar que le habian dicho los médicos cuando volvian del hospital.

EQ: "Yo tenia mucha fuerza de voluntad, lo que mds ayudd fue aceptar y asimilar la enferme-
dad enseguida”. “Tengo amigas que no han aceptado la enfermedad, no la han aceptado de
ninguna manera y han fenido que recurrir a psicdlogos particulares...”.

ESTRATEGIAS PARA AFRONTAR LA ENFERMEDAD

En cuanto a los estrategias que utilizan a nivel individual y familiar para afrontar la idea de fase
avanzada, tener un enforno social favorable es muy imporfante. Una de las participantes confiesa
que cada vez es mas dificil para ella afrontar la enfermedad, ella intenta rodearse de gente que
le aporte cosas positivas para estar bien. Otro participante resalta el hecho de que las pequerias
cosas son las que te ayudan (por ejemplo, ir a tomar un café con una amigal, el vivir el dia a dia.

Las relaciones en entornos con personas afectadas por ENM permiten sentirse comprendido vy
poder hablar de la enfermedad con fluidez. Por ofro lado, pueden hacer mas presente la enfer-
medad, debido a que también se puede convivir con situaciones de pérdida que supongan un
impacto. Tener varias fuentes de sociabilizacion puede ser beneficioso, ya que como explica un
participante, proporciona diversas opciones en caso de que “alguien te falle”.

El: "En esta vida es muy importante el cémo fe sientes rodeado”.

E3: “Tuvo unos aiios buenos, en los grupos de juveniud. Pero ella siempre ve el vaso medio va-
cio. En la asociacién eniré en el grupo de featro, hasta que se mezclaron disminuidos psiquicos
con fisicos y esto complicé la actividad, ademds de sumarle la cantidad de fallecimientos de
miembros de la asociacién, por lo que finalmente se desintegré el grupo”.

E4: "Necesita hacer amigos diferentes de diferentes enfornos por si le rechazan de un grupo
fenga mdas opciones. En la asociacién de pacientes no van ni fienen amigos como tal, me da
miedo que sélo tenga amistades con enfermedad. Necesita ampliar, hacer amigos en ofros
lados. Que no se encuentre que en la escuela se le ponen de culo. Necesita tener més gente
diferente para abrir conocimiento de ofra gente”.
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E6: "Con las amigas pues lo que pasa... una se va de viaje aqui, otra alld... vy 10 siempre fe
quedas aqui...”.

También es muy importante no culpar ni a la familia ni las personas cercanas de la falta de
informacion y formacion. Otra participante comenta que la meditacion (taichi) y escuchar mUsi-
ca clésica, le ha ayudado con el afrontamiento de la enfermedad vy a relajarse. Otro paciente
comenfa que es importante trabajar desde pequenio la forfaleza mental, “has de ser fuerte y no
debes rendirte.”

E2: “"A mi me ayuda el vivir el dia a dia. Y si me apuras la mafiana y la tarde, porque a lo

a

mejor por la mariana se despierfa bien y por la noche mal
E8: “Cenfrarse en el dia a dia ayuda a paliar la incertidumbre de la fase avanzada”.

Sentirse valioso vy realizar actividades que den sentido a la vida ayuda a mejorar el afronto-
mienfo de la enfermedad. Un participante comenta que el hecho de sentirse il le ha ayudado
muchisimo para afrontar el proceso de la enfermedad. Incluso un familiarcuidador comenta que
fener ofro tipo de carécter la hubiera ayudado a afrontar el proceso.

El: “la gente que me rodea, la gran mayoria tienen problemas, me ayuda el querer estar al
lado de esas personas que estdn mal y las quieres ayudar”.

IMPACTO EMOCIONAL

Cada participante experimenta emociones a diario dependiendo de su realidad. Mientras al-
guno refiere fristeza, ofros sienfen emociones como la culpabilidad, la impotencia, la frustracién,
la apatia, el miedo y el vacio. Algin participante explica que el trabajo le ayuda a desconectar
y son sus horas de 'descanso’. la frustracién que sienfen los pacientes estd relacionada con el
querer hacer una cosa y no poder cuando quieres y cémo quieres. El fener que depender de los
demds frustra y genera impotencia.

E2: "Sobre todo tristeza, apatia, vacio... no sé cémo explicarlo... es algo como que estds
vacia para sentir emociones de alguna manera, que ya no sientes”.

E4: “"Para mi, son las horas de descanso, ir a trabajar allé son mis horas de... que yo no
pienso. lo sienfo mucho, pero no pienso en ella, pienso en el frabajo y estd muy bien”.

E6: "Va a dias. Hay dias que estoy contfenta y ofros dias que no me hablen”.

E10: “Sienfo cansancio, mucho cansancio y miedo... como padres”.

Uno de los participantes comenta que lo que provoca més estrés es que no vengan a levan-
tarle por la maiana, sobre todo los fines de semana que no hay nadie en su casa ya que su hijo
suele estar fuera, vy fiene que pensar cémo organizarse. Otra participante, cuidadora, comenta
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experimentar estrés, por miedo a no oir a su hija por las noches. Asimismo, comenta que le podria
ayudar que viniera alguien a dormir para poder descansar. Aunque es complicado encontrar o
alguien que esté preparado para llevar a cabo un correcto cuidado. Su hija también sufre estrés,
lo pasa muy mal cuando siente que se pone nerviosa. Ofra participante comenta sufrir esfrés,
principalmente por la gestién de los cuidados, se sienfe desbordada. Otra participante comen-
fa sentir estrés relacionado con el tema familiar, le gustaria tener mas apoyo o al menos que le
pregunten como estd. Es un fema que le preocupa, porque “si ahora no vienen... mas adelante
vendrén menos”. Otra participante comenta que hizo ferapia, pero no le funciond; en un momento
puntual le fue bien pero luego no. Depende del profesional. “las terapias de grupo le van bien,
le gustan”. Otro participante también comenta que el no poder realizar las cosas por uno mismo
genera mucho estrés.

E1:"A mi el problemén que me crea el ver que no me vienen a levantar.. .los fines de semana,
que no fengo a nadie y es mi hijo que me tiene que ayudar... y el fin de semana se va...por
suerfe siempre hay alguien que fe puede echar una mano, pero fe crea insequridades”.

E2: "Estoy pendiente. Yo no duermo a pierna suelta”. “le da un ataque de fos o lo que sea y
yo no me enfero... cémo me quedo yo... y eso me genera mucho estrés”.

E4: "Hay cosas que se me escapan, si he de confrolarlo todo, no sélo este tema... casa, infen-
dencias, papeles...todo. Al final me saturo”.

EL DUELO

Segin uno de los participantes, los familiares que pierden un enfermo con ENM sienten cul-
pabilidad por sentirse liberados. El considera que su familia no tiene muy trabajado el tema del
duelo y cree que el hecho de poder explicar y poder compartir son recursos que facilitarian el
proceso de duelo.

Los momentos cercanos a la pérdida, explican los participantes, son més llevaderos puesto que
"te sientes acomparfiado por la gente que se preocupa”. A medida que van pasando los meses,
la sensacion de pérdida se va acentuando, hasta que:

E10: "Al principio, los primeras dias y los primeros meses, tienes el apoyo de todo el mundo,
a tu alrededor... también depende de cémo hayas vivido... le despedimos como habiamos
pensado despedirle... hablaron sus amigos, sus profesores, de la asociacién... una despedida
muy bonita, eso nos ayudé...”.

E8: "los primeros dos meses son mds faciles porque la gente se preocupa mds, luego més ade-
lante todo se vuelve a poner en su sitio y se hace mds duro, al principio no se nota tanto pero

luego te sientes mds desprotegido. .. En casa nos apoyamos mucho, entre nosofros cubrirnos”.

EQ: “los primeros dias no te das cuenta, pero luego lo pasas peor...".
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Algunas de las estrategias para afrontar el duelo coinciden con las estrategias para afron-
tar la fase avanzada de la enfermedad. Estas incluyen hacer actividades que te hagan sentir
0til, compartir conversaciones con personas que muestren comprension, o seguir realizando
las actividades que daban sentido a la vida. Ademas, algin participante explica que le ha
ayudado pensar que se ha hecho todo lo posible por atender a la persona, tener buenos
recuerdos, o fambién guardar algin recuerdo fisico en el domicilio, para tener una conexién
con esta persona.

EQ: “las estrategias para superarlo son mediante el recuerdo de buenas situaciones, sensacién
de que fue feliz... o momentos finales... Quedarse con la sensacién que los cuidados en la
fase final fueron correctos”.

E10: "Me ayuda estar sola con mi hijo en casa, porque las cenizas de mi hijo estdn en casa, estd
su habitacién... A mi eso me ayuda, saber que no ha cambiado todo de golpe vy porrazo...”.

ACOMPANAMIENTO PSICOLOGICO

Algunos de los participantes recurren a los psicélogos, psiquiatras y a la familia para
hablar y desahogarse, aunque la mayoria buscan otras estrategias. Una de las participantes
comenta que si fuera al psicdlogo no cambiaria su situacion. Ademdés, ofro participante expli-
ca que un psicélogo no fe puede ayudar ya que al no tener la enfermedad no puede llegar a
comprender tu realidad, por lo que prefiere el apoyo de la AAPP o de un familiar. En el caso
de una familiar cuidadora, le seria de mucha utilidad que su hijo y el entorno més préximo
fuesen conscientes de su dedicacion y constancia. Otro participante es partidario de la for-
taleza individual para poder superar la enfermedad y ser mas independiente.

Aquellos participantes que han requerido apoyo psicoldgico lo han buscado en psicélogos
privados o de las AAPP. Algunos centros sanitarios ofrecen también terapia familiar para trabajar
dindmicas, como la autonomia de la persona con ENM.

E4: "Hace falta més informacién y asesoramiento psicolégico”.

E2: "Yo necesito desahogarme... Si no lo saco de aqui o llorando o hablando, yo no hubiera
resistido lo que he resistido...no hubiera podido, no hubiera podido. “En Sant Pau tuvimos fe-
rapia familiar. A mi me salvé por lo menos porque hasta los 23 aios iba conmigo a todos los
sitios. Ademds, con silla manual. Y a partir de la terapia familiar entonces empezé...también
nos costd a nosotros dejarla ir sola...”

El: "Yo creo que es imporfante, pero yo como he mamado todo lo que es el fejido asociati-
vo...un psicélogo profesional no puede vivir igual la enfermedad que un paciente que tiene la
misma enfermedad...No le puede insuflar lo mismo”.
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ASPECTOS ESPIRITUALES

la mayoria de los participantes no ha vivido el soporte espiritual como una ayuda para afrontar
la enfermedad. Uno de los participantes comenta que sentirse dtil en la vida ha sido para él su
soportfe espiritual y el hecho de fener amigos/as también. Aun asi, comenta que puede enfender
que, para ofras personas, fener fe pueda ayudar fambién a afrontar la enfermedad. Otra partic-
ipante comenta que a ella no le ha servido y que no ha encontrado nada en la religién que le
haya podido ayudar. En la misma linea, ofro participante comenta ser ateo. Al igual que ofra par-
ficipante que comenta no ser creyente y que si lo hubiera sido probablemente habria dejodo de
serlo. Unicamente una participante comenta que el soporte espiritual la ha ayudado v que puede
ser de ayuda a ofros pacientes, dependiendo del momento de la enfermedad.

E1: “Sentirme Util, a mi me da vida, pues el que cree en Dios pues también le da vida. Para
mi el dios es una amiga o un amigo...”.

E2: "A ofras personas les ayuda...y a lo mejor a mi me hubiera ayudado...a lo mejor me hubi-
era servido de algo...y no lo habria pasado fan mal. Pero desde luego que no”.

E3: "El problema estd cuando entidades asumen esa funcién y lo tergiversan de manera bas-
fante irresponsable y con mala infencién”.

4

E4: "Si yo hubiera sido creyente, que no lo soy, hubiera dejado de serlo”.
LA COMUNICACION COMO ESTRATEGIA DE AFRONTAMIENTO

Por lo general, los participantes coinciden en que no hablan mucho de su enfermedad con
ofras personas que no estén también enfermas. Aunque si que hablan con personas cercanas,
como amigos,/as. Un participante comenta que, si se relaciona con ofra persona, lo infenta hacer
desde la normalidad. Aun asi, una cuidadora explica que ha dejado de hablar porque no ve
mucho interés en el resto de personas de su enforno y hablar sobre estos temas le provoca fristeza.
Asimismo, reconocen que pueden comentar segin qué cosas en la asociacion de pacientes. Otra
parficipante fambién comenta que las amistades suelen hacer su vida y que cuando ella estd mal
prefiere aislarse.

E£3: “"No todo el mundo entiende segin qué cosas. Depende del tema, pero yo creo que hablar
de algo infensifica eso que estds sintiendo”,

E4: "Yo necesitaria explicar més cosas de estas. Pero he dejado ya... Incluso mis padres, ves
que dicen, ostras ofra vez con el rollo este... con todo el amor del mundo, eh... pero ves que
no tienen fanta necesidad de saber lo que nos pasa”.

E4: "lo que mds me preocupa es la relacion que tendré ella con el resto de gente...con las
personas de su edad. Es lo que veo mds negro...”.
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E7: "las personas con enfermedades también hacen una evolucién, y muchas veces fe alejas
de querer explicar nada a nadie, digamos que no lo entenderian porque es una cosa compli-
cada inferna... a veces es demasiado dificil de transmitir”.

Para decidir hablar con ofra persona reconocen que el interlocutor ‘debe hablar el mismo
idioma’, debe existir el respefo mutuo. La gente que estd en su misma situacion es la que maés les
puede entender. Que el inferlocutor muestre un cierto interés sincero, también ayuda en la comu-
nicacion.

E2: "El problema que yo tengo es que me encuentro que me dicen: ay, pero yo como fe voy a
explicar lo mio, con lo que 10 tienes”.

E4: "Que demuesire un interés sincero, no aquello de forzado como... ahora le tengo que
pregunfar a esta cémo estd la nifa”.

E4: "los padres no sabian cémo hacerlo, se agobiaban. Habia una fiesta de cumpleanos de
una amiga en una casa que no fenia ascensor y no le dijeron nada”. “Ha sido un tema de pa-
dres, que les hacia angustia el cémo tratarla, el desconocimiento de cémo ponerla a dormir...
enfonces a ella no la invitaban”. “los padres no son capaces de explicar las cosas bien, por
ejemplo.”
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5.Relacion con el entorno: accesibilidad

y soporte social

PERCEPCION SOCIAL DE LAS ENM

los participantes explican que el enforno desconoce mucho sobre las capacidades de las
personas con una ENM. Los nifios con ENM en ocasiones fienen dificuliodes para una correc-
fa integracion en las aulas, en algin caso se explica que “los dejan de lado”. Los entornos de
inclusion ofrecen una oportunidad para que desde una temprana edad se puedan conocer las
capacidades de una persona con diversidad funcional.

E3: “Existe mucha desinformacién a nivel social sobre este fipo de patologias. Se ha de formar
e informar a profesionales y a la sociedad para que comprendan la situacién y las capacida-
des de estos pacientes. El ha podido hacer una educacién normal, ya que a nivel cognitivo no
ha tenido ningdn problema”. “Es siper importante que desde efapas de pre adolescencia se
fenga este tipo de contacto”.

E4: "Algunos padres lo dicen, ofros no, pero el tener [a una persona con ENM] en clase les
ha aportado un beneficio a los nifios de la clase porque han visto que hay gente diferente”.

E2: “En el colegio también le costaba. Muchisimo, muchisimo... Nunca se integré... Los nifios
la miraban, pero los padres no los educaban o explicaban un poco lo que sucedia”.

ACCESIBILIDAD

los problemas de accesibilidad siguen presentes en la actualidad v dificultan la vida diaria de
las personas con una ENM en fase avanzada. Diversos entrevistados han experimentado situacio-
nes como no poder ir a visitar a sus familiares ya que estos no disponen de ascensor o espacios
suficientes para la silla de ruedas. Aunque existen ayudas para la adaptacion de la primera vi-
vienda, son inferiores al coste total de las mismas.

E1: "No puedo ir a ver a mi madre a su casa porque no cabe la silla en el ascensor”.

E4: "los abuelos no fienen ascensor en casa y ahora no los pueden visitar”.

E6: "Hubo cambios cuando ya no podia subir a casa de mi madre”.

E3: "Adaptar la casa es complicado, por ejemplo, la gria ha sido imposible instalarla en la
casa por la cama ergondmica, no les cabe”.

las infraestructuras de los medios de transporte han mejorado mucho durante los dltimos
anos. las reivindicaciones de distintos colectivos con diversidad funcional han fundamentado
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en gran parte estas mejoras. Como ejemplo, un entrevistado cred un movimiento para poder
mejorar el fransporte y asi poder estudiar, ya que sus padres trabajan y era dificil llevarlo en

coche cada dia. Se convirtié en una camparia viral, que consiguié llegar a medios incluso
nacionales.

E6: "El afio que empecé la universidad el tema del transporte era un tema muy clave, general
mente era un problema. A veces te han de ayudar a subir o bajar del mefro, vas con mucho

”

cuidado para que no te rompan la silla”.

E4: "Va al colegio sola con su hermana. Usan los fransportes pdblicos, pero hay poco mante-
nimiento de rampas de los autobuses, se rompen mucho. Si no funciona la rampa van a pie.
A veces se rompe cuando estan arriba del autobis y no pueden bajar”.

E6: “En su momento el tema del transporte [era un problema], ahora no”. “El transporte es una
de las bases para disminuir la incapacidad”.

E2: "No pudo trabajar nunca. Estudio, ingresé en una escuela de dibujo v arfes y oficios. Tu-
vieron problemas de accesibilidad al instituto que provocd que tuvieran que ir a ensenyament y
finalmente le instalaron una especie de oruga. Pero esto a ella le afecté mucho y provocd que
no se infegrara en el grupo. A los dos arios lo dej6”.

AYUDAS SOCIALES E IMPACTO ECONOMICO

las ayudas econémicas para cubrir el sobrecoste que tiene la discapacidad, ain hoy en dia
no son suficientes. No es lo mismo el coste de un coche adaptado que no adaptado. Hay, pero
son insuficientes y son para cubrir necesidades bésicas. A pesar de esto, la situacion es mejor que
afios atrds, y existen diversas ayudas sociales y econdémicas, aungue no cubren la tofalidad de las
necesidades de las personas con una ENM. Un participante explica como desde el ayuntamiento
de su ciudad se proporciona el programa de 40h semanales de asistente. Esta ayuda permite dis-
poner de una persona que le acomparie en la realizacion de sus actividades bésicas de la vida
diaria (ABVD) y actividades instrumentales de la vida diaria (AIVD). La framitacién de estas ayudas
puede ser compleja, los participantes explican que los frabajadores sociales deberian informar de
forma més detallada, ya que en ocasiones se han sentido perdidos v tienen la sensacion de que
quiza no han solicitado todas las ayudas a las que podrian acceder.

E4: "...tampoco sabemos si tenemos acceso a mds, porque son fantos papeles a hacer que
seguro que me he dejado alguna cosa”.

E6: “A nivel de ayudas yo no encuentro que te expliquen bien lo que puedes pedir, los asisten-
tes sociales no te lo explican”.

E6: “Te dan una ayuda para comprar las sillas, pero no la paga entera. Son ayudas insuficien-

tes, te dan 3800 € por sillas de 10.000-12.000 €”.
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la independencia econémica es uno de los principales refos para los participantes. La incapa-
cidad laboral, los dificultades para el acceso a estudios superiores o la falta de adaptacion de los
empleadores a las necesidades de este colectivo, hace que se encuentren en desventaja a nivel
econémico. Esto implica una barrera que condiciona la forma de vida y lo que puede alcanzar
una persona con discapacidad.

E3: "El poder o no ser independiente afectard a términos de representacion social... En este
pais tenemos un problema muy grave, econémico, con las ayudas de dependencia”. “Para
que realmente exista una igualdad de oportunidades, es una cosa muy clave”.

RESULTADOS DELPHI

En la primera ronda, se enviaron los cuestionarios a un total de 20 participantes, de los cuales
se recibieron 18 correctamente cumplimentados. En la segunda ronda, se reenviaron los cuestio-
narios a los 18 participantes con la puntuacion atribuida en la primera ronda y las medias para
cada necesidad por el conjunto de participantes, recibiendo 10 cuestionarios. Un 66,6% corres-
ponden a mujeres, de una media de edad de 50,6 afios. Mds de la mitad de los participantes
habia finalizado estudios superiores (66,6% estudios universitarios). Lo mitad eran personas con
una ENM y el 50% restante familiares y cuidadores. La distrofia muscular de Duchenne era la
ENM més representativa (33,3%). La media de afios desde el diagnéstico es de 25,7 afios, con
un rango de entre 3 y 49 afios. Un 44% de los participantes ha recibido atenciéon psicoldgica.
la tabla 3 muestra los datos descriptivos completos.

Tabla 3. Dafos descriptivos de los participantes del estudio Delphi

Relacién Situacion Estudios

Afos desde At. psi-

Sexo Edad Tipo de ENM 5 et 2o
diagnéstico colégica

con la ENM laboral completados

Incapacidad Sindrome miasténico
Id1 | Mujer | 58 Paciente P Universitarios | Aragén | congénito de canal 3 i
laboral lenio
Atrofia muscular
[d2 |Hombre!| 45 Paciente Jubilado Secundarios Madrid espinal 42 Si
Werding Hoffman
Id3 | Mujer | 46 Paciente lncelgercle o Universitarios | Madrid D.iSHOHO iiuseulel 28 No
laboral FacioEscapuloHumeral
ld4 |Hombre| 50 Paciente Incapacidad Secundarios | Andalucia D.iSHOHO Muscular 37 No
laboral FacioEscapuloHumeral
l[d5 |Hombre!| 65 Paciente Jubilado Universitarios Bizkaia Amiotrofia Espinal 44 No
Id6 | Mujer | 46 Paciente En paro Universitarios | Asturias Amiotrofia Espinal 43 No
. : ) : Distrofia Muscular
Id7 | Mujer | 63 Paciente - Secundarios | Asturias R N 49 No
|d8 |Hombre| 46 Paciente Inc%iooi;dlod Universitarios | Madrid | Charcot Marie Tooth 40 No
. : Incapacidad : - Distrofia muscular y
Id9 | Mujer 56 Paciente Secundarios | Guiplzcoa } 45 S
laboral de cinturas
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Relacién

Situacion

Estudios

Afios desde At. psi-

== con la ENM laboral completados CCAA U EDCULL diagnéstico colégica
Trabajador por
Id10 | Mujer | 61 Familiar-Cuidador | cuenta propia o | Universitarios | Aragén 22 Si
ajena
. 0 ) o ) Distrofia Muscular ;
Id11| Mujer | 49 | Familior-Cuidador En paro Universitarios | Canarias 14 Si
de Duchenne
Distrofia Muscular 1
Id12 | Mujer 48 FamiliorCuidador Otro Secundarios Asturias Si
de Duchenne
Id13 | Mujer 57 Cuidador En paro Primarios Andalucia Di;treogié\ﬁ\:;iilor 16 No
Trabajador por Distrofia Muscular
Id14 | Mujer 45 Cuidador cuento‘propio Universitarios | Andalucia de Duchene 14 No
o ajena
Id15| Mujer 52 Familiar-Cuidador Otro Universitarios | Andalucia | Charcot Marie Tooth 14 Si
Trabajador por Distrofia Muscul
Id16 | Mujer | 49 | FamiliarCuidador | cuenta propia o | Universitarios | Euskadi rona Fruseuian 15 No
: de Duchenne
ajena
Trabajador por Distrofia Muscular
[d17 |Hombre| 34 Familiar cuentoApropio o | Universitarios | Andalucia Ide IIDuch:nnLeJ 20 No
ajena
Trabajador por Encefalomiopatia
Id18 |Hombre| 41 Cuidador cuent;srzzpio o | Universitarios | Madrid mitocondrial an KD 7 Si

Fuente: elaboracién propia.

A través de los resultados de las entrevistas semiestructuradas se construyeron dos cuestionarios
Delphi, uno para pacientes con 49 items y ofro para familiares con 53 items. De estos items,
48 eran similares para los dos grupos. Ambos fueron validados por un grupo de expertos en el
&mbito de las ENM. Se pidié a los participantes que atribuyeran una puntuacion del 1 (nada de
acuerdo] al 5 (totalmente de acuerdo] segin el grado de acuerdo en relacion a si las necesido-
des descritas eran representativas de las experimentadas por ellos. Los fres criterios para valorar
el grado de acuerdo entre grupos han sido que el item tuviera una media de puntuacion igual o
mayor de 4 y que la proporcion de participantes que han atribuido una puntuacién de 5 para ese
flem fuera igual o mayor del ©0%. Las puntuaciones entre la primera vy la segunda ronda no han
variado, por lo que no han afectado al grado de dispersién de la ronda inicial.

los resultados del estudio Delphi han mostrado un acuerdo o fotal acuerdo (puntuacién >4)
para un fofal de 24 necesidades. Entre ellas, los ftems “Es necesaria informacion detallada so-
bre los sintomas respiratorios ya que son los mds importantes y los que requieren més atencion”;
"Deberia haber mdas disponibilidad de “profesionales” para ayudar a realizar las actividodes
de la vida diaria”; “El primer paso para poder disminuir el impacto emocional es aceptar la en-

P pPAso para p P P

fermedad”; “Es necesario disponer de test genéticos fiables y asequibles para poder decidir de
forma informada el deseo de fener o no descendencia”; v los ftems relacionados con la vivienda
accesible garantizada y las infraestructuras adaptadas, han conseguido un pleno consenso entre
pacientes v familiares. En la tabla 4 se pueden observar las puntuaciones medias y el porcentaje

de acuerdo de estos items.
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Tabla 4. Necesidades con una puntuacién de acuerdo >4 ordenadas de més a menos grado
de acuerdo

Necesidades relacionadas con las ENM Personas con una ENM Familiares
% de total Punr:flcion % de total Punt:::cion
acuerdo con mediay acuerdo con meciay
q desviacién c desviacién
la necesidad 2 la necesidad 2
estandar estandar
Es necesoric|1 mfor’chién detqllodT sobre los sinfomas respiraiorios 100 50 100 50
ya que son los més imporfantes y los que requieren més atencién.
Deberio hober'rr?és disponibﬂidod d_e ’tprofesiono|es” para ayudar a 100 50 100 50
realizar las actividades de la vida diaria.
Es necesario disponer de test genéticos fiables y asequibles
para poder decidir de forma informada el deseo de fener 100 51(0) 100 5(0)
o no descendencia.
El primer paso para poder disminuir el impacto emocional es aceptar 100 50 100 50
la enfermedad.
Deberfan mejorar el cuidado de las infraestructuras poblicas
adaptadas a personas con discapacidad 100 5(0) 100 51(0)
(ascensores, rampas autobis, metro).
Las personas con una ENM deben tener garantizada una vivienda
adaptada y accesible. 100 5 (0 100 5 (0
La fisioterapia tanto domiciliaria como hospitalaria ayuda a un mejor 4,88
control de los sintomas del paciente. 87,5 (0,35) 100 5 (0)
La comunicacién con personas no familiarizadas con las ENM es 875 4,88 88 8 4,78
importante para visibilizar estas enfermedades y normalizarlas. 0 (0,35) 0 (0,67)
Es importante recibir informacién para fener un buen cuidado de la 4,5
piel y realizar los cambios posturales de forma correcta. 62,5 (0,76) 100 5(0)
El relacionarse con ofras personas es imprescindible para un mejor 75 4,75 38 8 4,89
estado emocional. (0,46) ' (0,33)
La atencion por partes de las asociaciones de pacientes es necesaria 488 478
para un mejor afrontamiento tras el diagnéstico y para explicar la 87,5 (0’35) 88,8 0167)
evolucién de la enfermedad. ' ©,
Es necesario recibir informacién detallada sobre los signos de alarma
(p. &j. fiebre-infeccion respiratoria) para saber cuando acudir a los 475 456
servicios de urgencias. 62,5 (O:Aé) 777 (O: 88)
Tras la informacion del diagnéstico médico hubiera necesitado més 625 4,25 777 4,78
acompafiamiento en aspecfos emocionales. ! (1,16) ! (0,44)
Se han de mejorar las condiciones laborales en puestos de trabajo 4,63
adaptados a las personas con una ENM. 87,5 (1,006) 100 5 (0)
Seria necesario que las unidades de cuidados paliativos pudieran 45 478
ofrecer servicios como hospital de dia en la fase avanzada de la 62,5 ! 77,7 '
[0,76) (0,55)
enfermedad.
Creo que es necesaria una formacién especifica para que los
rofesionales sanitarios de las unidades de cuidados paliativos 4,75 4,56
> o 87,5 77,7
puedan ofrecer un buen control de los sintomas derivados de la ’ (0,71) 4 (1,01)
ENM en fase avanzada.
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Necesidades relacionadas con las ENM Personas con una ENM Familiares
% de total Punfu?cién % de total Puntu?cién
mediay media y
acuerdo con A acuerdo con .
s desviacién . desviacién
la necesidad . la necesidad .
estandar estandar
o - ot 4o s 4,36 GO 4,57
as ayudas econémicas son insuficientes. , (1'06] 0.5)
El acompafiamiento entre iguales (personas con una ENM) 62.5 4,38 777 4,56
facilita el correcto afrontamiento de la enfermedad. . (0,74) ’ (1,01)
La afencién del paciente con ENM se ha de mejorar en los
- : : 4,38 4,22
servicios de urgencias vy fraslado en ambulancias por parte 75 (119) 66,6 (1.20)

de los profesionales implicados.

Es necesario disponer de unidades de cuidados paliativos 400
especializados para atender los sinfomas de personas con 37,5 (1'31) 100 5
una ENM en etapa avanzada. ’

En alguna ocasién, los profesionales sanitarios de hospitales
y centros socio sanifarios no han sabido atender correcta- 4,13 4,11

mente las necesidades de la persona con una ENM (postura- 62,5 (1,46) s (1,45)
les, higiene, prevencion de ulceras. .. ).

Como cuidador familiar hubiera necesitado disponer de re- 4,67

TR - - 88,8

cursos para poder tomarme algin dia libre. (1,00)
Ser cuidador familiar ha implicado la pérdida del rol propio ) 6.6 4,56
debido a la gran cantidad de cuidados que se requieren. . ! (0,73)
Es necesario conocer el pronéstico de la enfermedad para ] 66.6 4,44

organizar el futuro familiar. (1,13)

Fuente: elaboracion propia.

la dimension final es afrontada de forma distinta entre los participantes afectados con una
ENM vy sus familiares. Los familiares han puntuado més alfo los ffems “Es necesario disponer de
unidades de cuidados paliativos especializados para atender los sinfomas de personas con una
ENM en efapa avanzada” (5 vs 4] y “Seria necesario que las unidades de cuidados paliafivos
pudieran ofrecer servicios como hospital de dia en la fase avanzada de la enfermedad” (4,78
vs 4,5). En los comentarios adoptados por los familiares, explican que llevan afios pidiendo uni-
dades de cuidados paliativos con todos los especialistas médicos que necesitan (cardiélogos,
neumdlogos, efc.). Ast mismo, los familiares han requerido mas atencién psicoldgica que los

pacientes (2,89 vs 1,5).

Por ofro lado, los ftems que menos acuerdo han conseguido, asi como las puntuaciones me-
dias inferiores han sido “"He necesitado mas recursos de soporte ventilatorio de los que me han
proporcionado”; “He necesitado atencién por el psicdlogo y/o psiquiatra para fratar el impacto
emocional”; “las creencias espirituales pueden ayudar al correcto afrontamiento de la enferme-
dad”; vy “Para que como familiar no me afecte tanto la enfermedad, la he negado”, como se
observa en la siguiente tabla.
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Tabla 5. Necesidades con un menor acuerdo entre los participantes

Necesidades relacionadas con las ENM

Personas con una ENM

% de total

Puntuacién

Familiares

% de total

Puntuaciéon

media y mediay
acuerdo con Ny acuerdo con i
o desviacién 5 desviacién
la necesidad A, la necesidad z
estandar estandar
He necesitado mas recursos de soporte ventilatorio de los que me 2,38
h : 0 1(0) 0
an proporcionado. (1,51)
He necesitado atencién por el psicdlogo y/o psiquiatra para tratar 1,50 2,89
X 4 12,5 33,3
el impacto emocional. (1,47) (1,83
La emocion que mas predomina en mi dia a dia es la tristeza 0 1,38 11 2,78
(0,74) (1,30)
Las creencias espirituales pueden ayudar al correcto 0 1,88 " 3,11
afronfamiento de la enfermedad. (0,83) (1,05)
Para que como familiar no me afecte tanto la enfermedad, 0 1,22
la he negado. - (0,44)

Fuente: elaboracion propia.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El estudio de las necesidades de las personas con una ENM en fase avanzada y de sus fo-
miliares mediante dos técnicas de recogida de datos distintas, ha conseguido generar evidencia
en un dmbito poco estudiado. Ademds, la técnica Delphi ha permitido corroborar los hallazgos
defectados en la fase previa de entrevistas semiestructuradas.

De los participantes, tanto de las entrevistas como de las encuestas, nos hemos encontrado
con problemas de participaciéon por parte de los pacientes debido al avance de su patologia con
afectaciones del habla y posibilidades de comunicacién en general, lo que ha provocado que en
muchas ocasiones sea el propio familiar/ cuidador quién haya fenido que responder. Considera-
mos que, en esfas situaciones en concrefo, se pierde una parte importante de informacion de tipo
emocional y de necesidades desde la vision del paciente.

los resultados de las entrevistas muestran como esta enfermedad tiene una afectacién mul-
fi-sistémica, por lo que su manejo es complejo. A nivel neuromuscular, la pérdida de movilidad
supone una disminucién de la autonomia que deriva en la necesidad de asistencia y cuidados
por ferceras personas. La falta de disponibilidad de este acompafiamiento es una de las mayores
fuentes de estrés para los participantes, hecho que se pone de manifiesto en los resultados del
estudio Delphi, donde el ftem "Deberia haber mas disponibilidad de “profesionales” para ayudar
a realizar las actividades de la vida diaria” ha obtenido un 100% (media de 5 sobre 5) de total
acuerdo en pacientes y familiares.
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los participantes de este estudio han puesto de manifiesto la necesidad de un cuidado integral
desde el sistema sanitario, y se defecta en los cuidados paliativos una posible via para la desfrag-
mentacion de la asistencia sanitaria por especialidades. Para ello, se deberia difundir la idea que
los cuidados paliativos no significan “final de vida”, sino que pueden paliar los sinfomas presentes
en la fase esfable de la enfermedad. Aunque para algin participante del estudio Delphi, plantear
aspectos sobre el final de vida puede ser doloroso en un momento de esfabilidad en la enferme-
dad, el item “Seria necesario que las unidades de cuidados paliativos pudieran ofrecer servicios
como hospital de dia en la fase avanzada de la enfermedad”, ha sido puntuado con una media
de (4,5 sobre 5) en cuanto a grado de acuerdo, vy con un 4,78 por los familiares.

la experiencia con la enfermedad vy su lenta evolucién “ha permitido” a los entrevistados apren-
der de forma paulatina cémo manejar los sinfomas que iban apareciendo; aun asi, requieren
informacién actualizada sobre cuidados del sisfema respiratorio (grado de acuerdo de un 100%
en el estudio Delphi), de la piel (4,5 sobre 5 para los pacientes y 5 sobre 5 para familiares) o
de actuaciones en caso de emergencia (4,75 sobre 5 para los pacientes y 4,56 para los fami-
liares), entre ofros. Las asociaciones de pacientes e Infernet pueden suponer fuentes imporfantes
de informacién, por lo que seria inferesante que los profesionales sanitarios pudieran dar estas
recomendaciones.

la idea de fase avanzada genera incertidumbre y miedo a los entrevistados, tanto a familiares
como a participantes afectados por una ENM. En muchos casos por la falta de confianza de
que el sistema sanitario les va a poder atender de forma adecuada una vez llegue el momento
de requerirlo. No existe la percepcién de que los profesionales sanitarios, ni las unidades de hos-
pitalizacion de cuidados paliativos, ni los centros socio sanitarios, estén preparados para tratar
de forma 6ptima las necesidades de una persona con ENM. El flem “Creo que es necesaria una
formacion especifica para que los profesionales sanitarios de las unidades de cuidados paliativos
puedan ofrecer un buen control de los sinfomas derivados de la ENM en fase avanzada”, pun-
tuado con una media de 4,75 sobre 5 por los afectados o un 4,56 por los familiares, muestra un
elevado grado de acuerdo en relacién a esta necesidad.

Esta situacién implica para muchas familias la decision de asumir los cuidados las 24h del dia
a pesar de haber necesitado ayuda en algin momento, ante el temor de que frente a un ingreso
pueda empeorar el estado de salud de su familiar. Por este motivo piensan que es necesario “Que
las unidades de cuidados paliativos pudieran ofrecer servicios como hospital de dia en la fase
avanzada de la enfermedad”, con una puntuacion media de 4,5 sobre 5 para pacientes y un
4,78 sobre 5 para familiares.

El impacto biopsicosocial a nivel individual y familiar esté presente desde la fase del diagnésti-
co. Para la persona afectada por una ENM, la pérdida de movilidad condiciona la esfera social,
laboral y emocional. Algunos participantes explican cémo sienten que se han ido “"quedando
atrds”, por no haber podido seguir el ritmo de sus circulos sociales. Las unidades familiares han
requerido un reajuste de la dinamica familiar, provocando que el cuidador familiar tenga que
abandonar el trabajo o la vida social para poder cuidar. Asi, el item “Ser cuidador familiar ha
implicado la pérdida del rol propio debido a la gran cantidad de cuidados que se requieren”, ha
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conseguido un alto grado de acuerdo (4,56 sobre 5). Algunas familias han salido reforzadas
de esta situacion, habiéndose estrechado los lazos entre sus miembros.

Emociones como la tristeza, la rabia, el miedo, la culpabilidad o la sensacién de vacio
forman parte en el dia a dia de los participantes en el estudio. El afrontamiento positivo de la
sifuacion requiere un paso previo compartido por los enfrevistados, “Aceptar la enfermedad”
(100% de acuerdo en el estudio Delphi, para familiares y pacientes). Quiza este motivo,
ademds de los lazos estrechos con el mundo asociativo, explica que los asistentes no hayan
utilizado en su mayoria soporte psicoldgico, y verbalizasen no necesitarlo. Aun asi, existe un
amplio consenso en que la afencién psicolodgica es necesaria tras las visitas médicas, debido
a que en muchas ocasiones el impacto emocional es elevado, con una puntuacién de acuer-
do de 4,25 para pacientes y 4,78 para familiares en este ftem. Asimismo, se ha podido
observar que una gran parte de los entrevistados tenian poco contacto en su dia a dia con
sus familiares teniendo en cuenta sus situaciones personales complicadas, que nos podrian
llevar a pensar en una necesidad de un contacto con la familia mas estrecho.

Para las personas con una ENM y sus familiares, mantener un enforno social que muestre
comprension por la situacién, permite compartir con los demas el impacto emocional vivido vy,
en consecuencia, disminuirlo (4,75 y 4,89 sobre 5). La comunicacion de sentimientos y emo-
ciones, el soporte de los demds, compartir la experiencia de la enfermedad con miembros de
las AAPP (4,88 sobre 5 para pacientes, y 4,78 para familiares), guardar buenos recuerdos
sobre los momentos finales con la persona afectada, o realizar actividades que den sentido
a la vida, permite manejar la fase avanzada de la enfermedad, y también el duelo.

Finalmente, las ayudas econémicas siguen siendo insuficientes y no garantizan la indepen-
dencia econémica de esta poblacion, lo que significa que no existe equidad frente a una
persona que no esté enferma. Lla accesibilidad ha mejorado en los Gltimos afos, pero existe
un 100% de acuerdo en que se debe garantizar una vivienda adaptada, un acceso efectivo
a lugares como los centros de estudio, lugar de trabajo, y a las viviendas de los familiares, vy
més ayudas econdmicas para la compra de materiales (como sillas de ruedas, ortopedia. ..
necesarios para estos pacientes.
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ANEXOS

Anexo |. GUION DE ENTREVISTA

A continuacién, realizaremos una serie de preguntas donde su participacion es voluntaria. Lo
informacién recogida serd confidencial.

Dimensiones Preguntas

Sintomas y control

sCudles son los sinfomas experimentados?

5Cémo se realiza el control de los sintomas? (cuidados paliativos, cuidados en domicilio...)
sQué actividades de control y abordaje realizan?

2Qué dificuliades experimentan?

2Qué informacion ha recibido o hubiera necesitado recibir sobre los sintomas y su control2
sQué tipo de soporte necesitaria en relacion a cuidados paliativos?e

Impacto familiar

Impacto de la enfermedad en la familia

2Cémo ha impactado la enfermedad en las siguientes dimensiones?

Esfera individual (social, fisica, psicolégica, profesional)

Esfera familiar en conjunto.

sQué tipo de ayuda necesitaria/hubiese necesitado para que este impacto sea/hubiese
sido menor?

Organizacién familiar

2Como se organiza la familia para atender los cuidados y necesidades de la persona
afectada? pQué dificuliades experimentan?

sQué aspectos lo facilitan?

sQué estrategias y cambios en la organizacion familiar han experimentado para afrontar
la nueva situacion?

sComo es su dia a dia?

sQué dinamicas familiares se han visto afectadas por la enfermedad?

sQué hubiera necesitado conocer de forma previa en cuanto al impacto familiar?

Comunicacién con las
personas cercanas

sDe qué temas relacionados con la situacion actual necesita hablar

con ofras personase s Qué efecto le provoca hablar de estos tfemas?

5Qué cualidades cree que tiene una persona para que decida hablar con ella?
sQué estrategias Utiles para usted ha utilizado para comunicarse?

2Qué le hubiera facilitado la comunicacion?

El afrontamiento

2Cémo afronfa la inceridumbre de la enfermedad?
2Qué estrategias utiliza a nivel individual y familiar para afrontar la idea de fase avanzada?
2Qué cree que le hubiera ayudado a afrontar este proceso?

Manejo de emociones

5Segin su vivencia, cudles son las emociones més presentes a diario?

sQué estrategias utiliza para manejar las emociones?

sQué tipo de soporte necesitaria para el afrontamiento y el manejo de emociones?
(informacién, asistencial, social etc.).

sExperimenta esfrés? 3Cémo lo maneja?

El duelo y el luto

sHa vivido un proceso de duelo?

5Coémo se ha sentido durante este proceso?

2Qué recursos podrian facilitar el proceso de duelo?
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Dimensiones Preguntas

sQué influencia piensa que el soporte espiritual puede tener en el afronfamiento?

D Tl sQué idea tiene sobre el soporte espiritual®

2Qué estrategias de mejora propondria en relacion a las necesidades detectadas?
*El entrevistador daré feedback sobre las necesidades expuestas por el participante.

Propuestas de mejora

Anexo Il. GUION DELPHI (pacientes)

Codigo del participante: 1° Ronda

Necesidades de las personas con
enfermedades neuromusculares en fase
avanzada de la enfermedad. Estudio Delphi

El Instituto Universitario de Pacientes de la Universidad Internacional de Cataluiia (UIC) junto
con la Federacion Espaniola de Enfermedades Neuromusculares (ASEM| esta desarrollando un
estudio con el objefivo de describir las necesidades biopsicosociales de las personas con enfer-
medades neuromusculares y de sus familiares. A fravés de 7 entrevistas en profundidad realizadas
en la provincia de Barcelona, se han detectado distintas necesidades en esfte émbito. Para cone-
cer el grado de acuerdo de las personas afectadas por una ENM vy sus familiares de diferentes
comunidades autébnomas, se plantea el desarrollo de un estudio Delphi de dos rondas.

En lo primera ronda debe valorar mediante una puntuacién del 1 al 5 el grado de acuerdo
en relacion a que las necesidades descritas son representativas de las experimentadas por usted.
Ademds, puede realizar comentarios sobre el contenido de las mismas, puede proponer reformu-
laciones, e incluir o eliminar nuevas necesidades. En la segunda ronda, se reenviaré un documen-
fo similar en el que se presentaré el grado de consenso para cada necesidad por el conjunto de
parficipantes, y se pediréd que la vuelva a puntuar y comentar si lo cree oportuno.

DIMENSION 1: DIAGNOSTICO/ SINTOMAS Y CONTROL

Exprese su grado de acuerdo con estas necesidades teniendo en cuenta las experimentadas por usted.

1.1 El dolor es uno de los sintomas principales y que mas impacto tiene para la
persona, por lo que su control es prioritario.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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1.2 Es necesario recibir informacién detallada sobre los signos de alarma (p. ej. fiebre-

infeccion respiratoria) para saber cuando acudir a los servicios de urgencias.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacién:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

1.3 Es necesaria informacion detallada sobre los sintomas respiratorios ya que son los

mas importantes y los que requieren mas atencion (p. e/. Evitar las temperaturas exire-
mas es importante para evitar complicaciones respiratorias, uso inhaladores, uso méquinas
de soporte respiratorio).

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntie del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacién:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

1.4 Es preferible aguantar un poco el dolor para tomar menos medicacion analgésica.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

1.5 La fisioterapia tanto domiciliaria como hospitalaria ayuda a un mejor control de
los sintomas del paciente.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacién:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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1.6 Es necesario que la persona que ayuda “cuidador/a” en el control de los sintomas
y/o en las actividades de la vida diaria tenga una formacién profesionalizada.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

1.7 Deberia haber mas disponibilidad de “profesionales” para ayudar a realizar las
actividades de la vida diaria.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

1.8 Alguno de los cuidadores o acompaiiantes no han tenido los conocimientos
necesarios para prestar una atencion de forma correcta.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

1.9 He necesitado mas recursos de soporte ventilatorio de los que me han
proporcionado.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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1.10 Es importante recibir informacion para tener un buen cuidado de la piel y realizar
los cambios posturales de forma correcta.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
1.11 Tras el diagnéstico, hubiera necesitado mas informacién para realizar el control
de los sintomas de forma efectiva.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

1.12 Pienso que el diagnéstico de la enfermedad se deberia haber realizado de forma
mas rapida.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
1.13 Hubiese necesitado mas informaciéon sobre como la enfermedad iba
a ir evolucionando.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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DIMENSION 2: IMPACTO FAMILIAR

Exprese su grado de acuerdo con estas necesidades teniendo en cuenta las experimentadas

por usted.

2.1 La percepcion de soledad es una de las principales consecuencias del impacto de

la enfermedad.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

2.2 Se han de adaptar los horarios de los miembros de la familia para organizar los
momentos en los que el familiar/cuidador puede atender a las necesidades de la

persona afectada por la enfermedad.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

2.3 Es necesario disponer de test genéticos fiables y asequibles para poder decidir de
forma informada el deseo de tener o no descendencia.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacién:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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DIMENSION 3: COMUNICACION CON LAS PERSONAS CERCANAS

Exprese su grado de acuerdo con esfas necesidades teniendo en cuenta las experimentadas
por usted.

3.1 La comunicacién con personas no familiarizadas con las ENM es importante para
visibilizar estas enfermedades y normalizarlas.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

3.2 Hubiera necesitado que los aspectos sensibles de la enfermedad (p. ej. diagnésti-
co) se hubieran transmitido de forma mas cuidadosa.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntie del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

3.3 Siento que algunos profesionales no ven al paciente como una persona, sino como
una enfermedad.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

3.4 Evito hablar sobre la enfermedad porque pienso que distanciaré a las personas
con las que hablo.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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3.5 Para hablar sobre la enfermedad y cémo me siento con otra persona necesito que
ésta sea empadatica y respetuosa.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
DIMENSION 4: EL AFRONTAMIENTO

Exprese su grado de acuerdo con estas necesidades teniendo en cuenta las experimentadas
por usted.

4.1 El primer paso para poder disminuir el impacto emocional es aceptar la enfermedad.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
4.2 El relacionarse con otras personas es imprescindible para un mejor estado emocional.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

4.3 Tras la informacién del diagnéstico médico hubiera necesitado mas acompaiia-
miento en aspectos emocionales.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacién:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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4.4 Los profesionales sanitarios que prestan atencién psicolégica se deberian implicar
mas con la persona.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

4.5 El acompaiamiento entre iguales (personas con una ENM) facilita el correcto
afrontamiento de la enfermedad.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
4.6 He necesitado rodearme de personas positivas para aumentar el bienestar.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

4.7 He necesitado atencion por el psicologo y/o psiquiatra para tratar el impacto
emocional.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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4.8 La lentitud de la evolucion de la enfermedad disminuye la percepcion

de mal pronéstico.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

4.9 Necesito sentirme Util en la sociedad (realizando alguna actividad que te dé sentido)
para tener estado emocional positivo.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
4.10 La emocion que mas predomina en mi dia a dia es la tristeza.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

4.11 La situacion que mas estrés me genera es cuando necesito y no puedo disponer
de una persona que me ayude.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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4.12 Prefiero que mi circulo de amigos sean personas fuera del ambito de las ENM.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

4.13 El impacto psicolégico de la enfermedad ha provocado que no quiera salir
de casa.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntie del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

4.14 Las creencias espirituales pueden ayudar al correcto afrontamiento
de la enfermedad.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
4.15 La atencion por partes de las asociaciones de pacientes es necesaria
para un mejor afrontamiento tras el diagnéstico y para explicar la evolucién

de la enfermedad.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacién:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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DIMENSION 5: RELACION CON EL ENTORNO

Exprese su grado de acuerdo con esfas necesidades feniendo en cuenta las experimentadas por

usted.

5.1 Deberian mejorar el cuidado de las infraestructuras publicas adaptadas
a personas con discapacidad (ascensores, rampas autobus, metro).

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

5.2 Las personas con una ENM deben tener garantizada una vivienda
adaptada y accesible.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

5.3 En alguna ocasion, los profesionales sanitarios de hospitales y centros socio sani-
tarios no han sabido atender correctamente las necesidades de la persona con una

ENM (posturales, higiene, prevenciéon de ulceras...).

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacién:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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5.4 He necesitado mas recursos sanitarios en domicilio (cama adaptada, groa...) de los
que he recibido.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
5.5 Mi casa no esta adaptada a las necesidades de una persona con ENM.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntie del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

5.6 En algun momento las barreras arquitecténicas han provocado que la persona con
ENM no quiera salir de casa.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
5.7 Las ayudas econémicas son insuficientes.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacién:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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5.8 Se han de mejorar las condiciones laborales en puestos de trabajo adaptados a las
personas con una ENM.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

5.9 No creo conveniente que las personas con una ENM se pongan en los mismos
grupos escolares o laborales que una persona con una discapacidad mental.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
DIMENSION 6: ATENCION EN LA FASE AVANZADA DE LA ENFERMEDAD.

Exprese su grado de acuerdo con esfas necesidades feniendo en cuenta las experimentadas
por usted.

6.1 La atencion del paciente con ENM se ha de mejorar en los servicios de urgencias y
traslado en ambulancias por parte de los profesionales implicados.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

6.2 Es necesario disponer de unidades de cuidados paliativos especializados para
atender los sintomas de personas con una ENM en etapa avanzada.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:
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6.3 Necesito mas informacion sobre los sintomas que ocurren en el final de vida de
una ENM.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

6.4 Creo que es necesaria una formacion especifica para que los profesionales
sanitarios de las unidades de cuidados paliativos puedan ofrecer un buen control

de los sinftomas derivados de la ENM en fase avanzada.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacion:
Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

6.5 Seria necesario que las unidades de cuidados paliativos pudieran ofrecer servicios
como hospital de dia en la fase avanzada de la enfermedad.

Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad.
Puntte del 1 (nada de acuerdo) al 5 [totalmente de acuerdo).

Puntuacién:

Adjunte comentarios sobre esta necesidad:

En cumplimiento de la LOPD 15/1999 v de la LSSIFCE 34,/2002, se informa que los datos de
cardcter personal que suministre el receptor del presente documento se incorporaran a un fichero
automatizado de la UIC con el fin de ser utilizados para comunicaciones periddicas. El inferesado
puede ejercifar respecto a sus datos los derechos de acceso, rectificacion, cancelacion y oposi-
cion enviando una carta a la Universitat Internacional de Catalunya (Immaculada, 22 - 08017
Barcelona.) o un correo electrénico a datos@uic.es
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ANEXO Ill. DATOS DESCRIPTIVOS

El Instituto Universitario de Pacientes de la Universitat Internacional de Catalunya estd realizando
el estudio "Necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada”. A
continuacion, adjuntamos una serie de datos sociodemogrdficos para poder describir el perfil de
los participantes. La informacion recogida serd confidencial y no se podré identificar de ningin

modo a los participantes.
Variables socio-demogrdficas:

® Fecha de nacimiento

® SexoH / M
® Perfil del entrevistado (puede marcar més de unal: Cuidador / Familiar / Paciente

e Situacién laboral: Trabajador por cuenta propia o ajena
En paro

Jubilado
Con incapacidad laboral
Estudiante

Oftro

e Nivel de estudios complefados: Sin estudios
Primarios
Secundarios
Universitarios

Variables clinicas:

Afos desde el diagnéstico de la enfermedad: ...
Tratamientos recibidos:

® Médicos (Falta definir las posibles respuestas)

® Psicologicos [Falta definir las posibles respuestas)

e Sociales (Falta definir las posibles respuestas)
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ANEXO IV. HOJA INFORMATIVA (ENTREVISTA SEMIESTRUCTURADA)

Estimado Sr / @

Nos gustaria invitarle a participar en el estudio “Necesidades de las personas con enfermeda-
des neuromusculares en fase avanzada”. Este estudio, desarrollado por el Instituto Universitario de
Pacientes de la Universidad Internacional de Catalunya junto a ASEM, tiene el objetivo de cono-
cer cudles son las necesidades percibidas de las personas con una enfermedad neuromuscular en
fase avanzada y de sus familiares. Este estudio permitird identificar las tematicas principales para
que permitan posteriormente elaborar una guia que responda a algunas de estas inquietudes y
necesidades. Ademds, buscard recoger propuestas de mejora de la afencion a las necesidades
defectadas.

la informacion para el estudio se obtendrd a través de entrevistas semiestructuradas, en las que
se realizaran preguntas relativas el control de los sinfomas en el domicilio, el impacto para la fo-
milia, la organizacion familiar, el afrontamiento y el manejo de las emociones, o la comunicacion
de personas cercanas, enfre ofros. Posteriormente, las necesidades detectadas en las entrevistas
serén valoradas por personas afectadas por ENM de distintas comunidades auténomas a fravés

de un estudio Delphi.

En este sentido, le invitamos al estudio ya que esperamos, mediante su experiencia, poder
explorar estas necesidades conjuntamente. Las entrevistas tienen una duraciéon aproximada
de entre 60 y Q0 minutos. La misma serd grabada en formato audio para posteriormente po-
der ser analizada. Ademas, se preguntaran mediante un cuestionario confidencial y personal
algunos aspectos como la fecha de nacimiento, el sexo, o la situacion laboral, entre ofros,
para poder describir de manera anonima a los participantes en el estudio. Los investigadores
se comprometen a garantizar la confidencialidad de la informacién obtenida, por lo que su
nombre o cualquier ofro dato que le pueda identificar nunca apareceran en ningin documen-
to derivado de las entrevistas.

la aceptacion o rechazo a participar no le afectard en ningin caso. Puede dejar de par-
ficipar en el estudio cuando le parezca oportuno sin que ello ocasione ningun inconveniente.
Si accede a participar, deberd firmar la hoja de consentimiento informado, lo que implica
que usted consiente el registro y el andlisis de la informacion que nos proporcione. El equipo
investigador la infroducird en una base de datos protegida que imposibilitard su identificacion
mediante un sistema de disociacién, de acuerdo con la ley Organica 15/1999 de Protec-
cién de Datos de Caracter Personal. Si usted desea mds informacion, por favor contacte con
Isabel Amo, del Instituto Universitario de Pacientes de la Universidad Internacional
de Cataluiia a través del correo iamo@uic.es o el nUmero de teléfono 93.504.20.19.
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ANEXO IV. HOJA INFORMATIVA (DELPHI)

Estimado Sr / q,

Nos gustaria invitarle a participar en el estudio “Necesidades de las personas con en-
fermedades neuromusculares en fase avanzada”. Este estudio, desarrollado por el Instituto
Universitario de Pacientes de la Universidad Internacional de Catalunya junto a ASEM, tiene
el objetivo de conocer cudles son las necesidades percibidas de las personas con una enfer-
medad neuromuscular en fase avanzada y de sus familiares. Este estudio permitird identificar
las temdticas principales para que permitan posteriormente elaborar una guia que responda @
algunas de esfas inquietudes y necesidades. Ademds, buscard recoger propuestas de mejora
de la atencion a las necesidades defectadas.

En una primera fase, se han realizado entrevistas semiestructuradas, y se han defectado
diversas necesidades relativas a aspectos como el control de los sintomas en el domicilio, el
impacto para la familia, la organizacién familiar, el afrontamiento v el manejo de las emocio-
nes, o la comunicacién de personas cercanas, entre ofros. Esta segunda fase, que correspon-
de al estudio Delphi, tiene el objetivo de conocer el grado de acuerdo de las personas con
enfermedades neuromusculares en fase avanzada y de sus familiares sobre las necesidades
defectadas.

En este sentido, le invitamos al estudio ya que esperamos, mediante su experiencia, poder
conocer su grado de acuerdo en relacién a las necesidades defectadas. Para ello, se envio-
ran dos rondas de un cuestionario Delphi online las necesidades detectadas. Esperamos que
usted pueda las puede puntuar y enviar comentarios al respecto. Ademds, se preguntarén
mediante un cuestionario confidencial y personal algunos aspectos como la fecha de naci-
miento, el sexo, o la situacién laboral, entre ofros, para poder describir de manera anénima
a los participantes en el estudio. Los investigadores se comprometen a garantizar la confiden-
cialidad de la informacion obtenida, por lo que su nombre o cualquier otro dato que le pueda
identificar nunca apareceran en ningin documento derivado de las entrevistas.

la aceptacion o rechazo a participar no le afectard en ningin caso. Puede dejar de par-
ficipar en el estudio cuando le parezca oportuno sin que ello ocasione ningun inconveniente.
Si accede a participar, deberd firmar la hoja de consentimiento informado, lo que implica
que usted consiente el registro y el andlisis de la informacion que nos proporcione. El equipo
investigador la infroducird en una base de datos protegida que imposibilitara su identificacion
mediante un sistema de disociacién, de acuerdo con la ley Organica 15/1999 de Protec-
cién de Datos de Caracter Personal. Si usted desea mdés informacion, por favor contacte con
Isabel Amo, del Instituto Universitario de Pacientes de la Universidad Internacional
de Cataluiia a través del correo iamo@uic.es o el nUmero de teléfono 93.504.20.19.




NECESIDADES DE LAS PERSONAS CON ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES EN FASE AVANZADA Y SUS FAMILIARES

ANEXO V. HOJA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO
PARTICIPANTE

He leido o me ha sido leida la hoja informativa relativa al estudio “Necesidades de las perso-
nas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada” y he comprendido fofa la informa-
cion que se me ha facilitado, por lo que otorgo el consentimiento para permitir mi participacién

en dicho estudio.

Nombre y apellidos {en mayisculas)

Fecha: ....... /o /o
Firma
INVESTIGADOR

Por la presente, certifico que he explicado a la persona arriba firmante la naturaleza vy los
objetivos del estudio: “Necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares en
fase avanzada”.

Nombre y apellidos (en mayusculas)

Instituto Universitario de Pacientes UIC BCN
Josep Trueta, s/n, 08195, Sant Cugat del Valles

Tel. 93 504 20 19 / iupacientes@uic.es
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	INTRODUCCIÓN
	INTRODUCCIÓN

	Las enfermedades neuromusculares (ENM) son un conjunto de más de 150 enfermedades neurológicas, que se caracterizan por la afectación de algún componente de la unidad motora y su principal manifestación es la debilidad muscular progresiva, que conduce a discapacidades físicas pronunciadas e incapacitantes. (1) La afectación de los distintos grupos musculares compromete en mayor o menor medida el funcionamiento del sistema respiratorio, principal determinante de la morbi-mortalidad. La insuficiencia respirat
	La Sociedad Española de Neurología (SEN) estima que el 20% de los casos de enfermedades raras corresponden a enfermedades neuromusculares hereditarias y que más de 60.000 personas padecen una enfermedad neuromuscular en España. La esclerosis lateral amiotrófica (ELA), la miastenia y las distrofias musculares son las enfermedades neuromusculares más prevalentes. (3) Aunque las causas de las enfermedades neuromusculares son muy diferentes e incluso muchas de las enfermedades son de origen desconocido, muchas 
	-
	-

	Debido a la complejidad del manejo de los múltiples problemas asociados a las ENM su abordaje terapéutico debe ser multidisciplinar con equipos en los que se integren diferentes profesionales como neurólogos, neumólogos, cardiólogos, médicos rehabilitadores, fisioterapeutas, especialistas en nutrición o psicólogos. Los cuidados hacia estos pacientes deben permitir maximizar su calidad de vida, sus capacidades funcionales, promover la detección precoz de complicaciones y facilitar la completa integración del
	-
	-

	Aun así, la mayoría de las ENM no son susceptibles de tratamiento curativo y, por lo tanto, los cuidados paliativos estarían indicados en este tipo de pacientes. Estos cuidados pretenden mejorar la calidad de vida de los pacientes y sus familias, que enfrentan un problema asociado con una enfermedad que amenaza la vida, ayudando en el manejo de los síntomas, el control del dolor y el soporte psicosocial y espiritual al paciente y su familia. Así pues, es importante acompañar a los pacientes afectados por un
	-
	-

	A diferencia de otras enfermedades, como el cáncer, la literatura no revela una definición o categorización clara para la etapa de final de vida de las ENM. Un grupo de expertos la definió en función de criterios funcionales (valores de capacidad vital forzada y eventos hipercápnicos). Como consecuencia, el manejo de este grupo heterogéneo de trastornos suele estar fragmentado en comparación con el programa de cuidados paliativos bien organizado para pacientes con cáncer. (5)
	-
	-

	Así pues, en etapas finales de vida de ENM, los pacientes rara vez tienen planes de atención avanzados. La política de atención al final de la vida en el Reino Unido, por ejemplo, aboga por discusiones abiertas entre los profesionales de la salud y los pacientes a medida que se acerca el final de la vida. Por consiguiente, es importante acompañar a los pacientes afectados por una ENM, sus padres y cuidadores a tomar decisiones compartidas junto con el equipo de salud sobre los cuidados en la etapa de final 
	Por ello, creemos que es necesario conocer las vivencias y necesidades biopsicosociales de las personas con enfermedades neuromusculares y sus familias en la fase avanzada de la enfermedad con el fin de ofrecer una atención integral que ayude a mejorar su calidad de vida y a planificar el tipo de atención deseado.
	-

	OBJETIVO DEL ESTUDIO
	OBJETIVO DEL ESTUDIO

	OBJETIVO GENERAL
	Describir las vivencias y necesidades biopsicosociales de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada y de sus familiares.
	-

	OBJETIVO ESPECÍFICO
	Conocer el grado de acuerdo sobre las necesidades detectadas de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada y de sus familiares.
	-

	METODOLOGÍA
	METODOLOGÍA

	DISEÑO DE ESTUDIO
	La metodología que se ha seguido para este estudio ha sido la cualitativa fenomenológica, ya que se trata de comprender un fenómeno en base a la experiencia subjetiva de los participantes. La técnica de recogida de datos ha sido la entrevista semiestructurada. Este diseño ha permitido detectar las necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada y de sus familiares. 
	Para conocer el grado de acuerdo en referencia a estas necesidades por parte de familiares y pacientes de otras comunidades autónomas, posteriormente se han sometido a la técnica de consenso Delphi. Para ello se han depurado las necesidades y se ha creado un cuestionario que se ha enviado en dos rondas.  
	PARTICIPANTES
	Para detectar las necesidades se han realizado 10 entrevistas semiestructuradas, de las cuales 7 se han llevado a cabo presencialmente en la comunidad autónoma de Cataluña, y 3 por vía telefónica con participantes de Aragón, Castilla-La Mancha y Andalucía. 
	El cuestionario Delphi se ha enviado a 20 personas con ENM en fase avanzada o familiares de las comunidades autónomas de interés. Los criterios de inclusión han sido que fuesen personas con una ENM en fase avanzada mayores de 18 años; familiares que ejerzan el rol de cuidador principal de una persona con ENM en fase avanzada; con plenas capacidades de comprensión y comunicación; que firmen el consentimiento informado.
	El acceso a los participantes se ha realizado a través de la Federación Española de Enfermedades Neuromusculares (Federación ASEM). El procedimiento de información sobre el estudio se ha realizado a través de correo electrónico y/o vía telefónica y ha incluido la presentación del protocolo de estudio y de la hoja informativa sobre el mismo. Este proceso ha respetado las últimas leyes de protección de datos (LOPD 15/1999 y LSSI-CE 34/2002).
	INSTRUMENTOS DE RECOGIDA DE DATOS
	Los instrumentos de recogida de datos para este estudio han sido el guion de entrevista semiestructurada (anexo I) y el cuestionario Delphi (anexo II). Además, se ha desarrollado un cuestionario con variables descriptivas para caracterizar a los participantes (anexo III).
	-
	-

	El guion de entrevista semiestructurada se ha desarrollado en base a la revisión de la literatura y ha sido validado por el grupo de trabajo conformado por miembros de la junta directiva de Federación ASEM. Este equipo está formado por Cristina Fuster Checa, presidenta de la entidad; Xavier de Vega Font, psicólogo y coordinador técnico de la entidad; y Mónica Suárez Felgueroso, abogada y relaciones institucionales de la Federación ASEM. El cuestionario Delphi se ha desarrollado en base a las necesidades det
	-

	RIGOR
	Para dar rigor al estudio, se han tenido en cuenta los criterios de fiabilidad y validez propios de la investigación cualitativa, como la credibilidad, la dependencia, la confirmabilidad y la transferibilidad. Las acciones particulares han implicado la selección de ejemplos particulares surgidos en las entrevistas, mediante la incorporación de frases literales (verbatims) que respaldan los resultados del estudio. Las categorías finales, que representan los principios que dan cabida a los datos recurrentes d
	ANÁLISIS DE LOS DATOS
	Para el análisis de los datos se ha seguido la estrategia de comparaciones constantes mediante los 6 pasos descritos por Miles et al. (1994) (9), que comprenden la codificación de los datos, de las notas, las observaciones y las entrevistas; la grabación de ideas y reflexiones de los investigadores sobre los datos; la clasificación los datos para identificar frases similares, patrones, temas, secuencias y aspectos importantes; la comparación de las similitudes y diferencias entre los datos y la extracción p
	-

	CONSIDERACIONES 
	CONSIDERACIONES 
	ÉTICAS

	El protocolo de este estudio ha sido enviado para su aprobación al Comité de Ética de la Investigación de la Universitat Internacional de Catalunya. Sigue todas las cláusulas que se encuentran en la Declaración de Helsinki, el Código de Buenas Prácticas en Investigación Clínica, así como las leyes vigentes en el Estado español en materia de confidencialidad. Los participantes han recibido toda la información relativa al estudio mediante la hoja informativa (anexo IV) para poder elegir libre y voluntariament
	-
	-

	La confidencialidad de los participantes ha sido respetada en todas las fases del proyecto, en ningún caso aparece o se puede identificar el nombre de los participantes. Los datos sociodemográficos se han recogido de forma anónima, y han sido almacenados y confinados por los investigadores del Instituto Universitario de Pacientes de la Universitat Internacional de Catalunya. 
	-

	RESULTADOS
	RESULTADOS

	RESULTADOS ENTREVISTAS SEMIESTRUCTURADAS
	Se han realizado un total de 10 entrevistas semiestructuradas con una duración media de 1h 18’ minutos, siendo de 48 minutos la de menor duración y de 154 la de mayor. Los participantes fueron un 70% mujeres, con una media de edad de 46,2 años, y en un 50% con estudios universitarios finalizados. La mitad de los entrevistados eran personas con una ENM, mientras que el 50% restante estaba compuesto por cuidadores familiares y familiares. Solo el 10% eran trabajadores por cuenta propia o ajena. Los años desde
	-

	Tabla 1. Datos descriptivos de los participantes en las entrevistas semiestructuradas
	NormalParagraphStyle
	Table
	TR
	Sexo
	Sexo
	Sexo


	Edad
	Edad
	Edad


	Perfil 
	Perfil 
	Perfil 
	 
	entrevistado


	Situación 
	Situación 
	Situación 
	laboral


	Nivel 
	Nivel 
	Nivel 
	 
	estudios 
	 
	completados


	Tipo 
	Tipo 
	Tipo 
	 
	enfermedad


	Edad 
	Edad 
	Edad 
	 
	diagnóstico 


	Tratamientos 
	Tratamientos 
	Tratamientos 
	elegidos



	E1
	E1
	E1
	E1


	Hombre
	Hombre
	Hombre
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	Fuente: elaboración propia.
	La tabla 2 muestra los resultados obtenidos las entrevistas semiestructuradas. A través del análisis de los datos se han detectado 5 categorías y 22 subcategorías. Estas presentan similitudes con el guion utilizado en el desarrollo de las entrevistas. Los resultados se sustentan en experiencias reales de los participantes, que se adjuntan entre comillas mediante verbatims, que confirman los resultados expuestos a continuación.   
	-

	Tabla 2. Categorías y subcategorías surgidas de las entrevistas semiestructuradas
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	Fuente: elaboración propia.
	1.  Diagnóstico, síntomas y control 
	1.  Diagnóstico, síntomas y control 
	 
	por el paciente y la familia

	ATENCIÓN PSICOLÓGICA EN LA VISITA MÉDICA
	La comunicación de malas noticias, desde el momento del diagnóstico, supone una experiencia dolorosa a nivel individual y familiar. Los participantes han tenido experiencias duras en relación a este momento, ya que en ocasiones han sido informados de forma poca cuidadosa. La información que se transmite durante el transcurso de la enfermedad lleva incluida el concepto de “enfermedad incurable”, lo que provoca un impacto emocional significativo para el paciente y la familia. A pesar de que la transmisión de 
	-

	 E9: “La transmisión de la enfermedad fue dura, nos dijeron qué enfermedad era y que no tenía cura, entonces cambié de profesional, y la otra me lo explicó un poco mejor. La ayuda psicológica es imprescindible… las consultas cuando te van a dar el informe tendrían que haber un psicólogo.
	-

	E7: ”Los padres recibieron una información muy contundente, se ha de ser más cuidadoso”.
	E1: “Hay médicos que vas a ellos y sales hecho polvo”.
	LOS SÍNTOMAS Y SU CONTROL
	El manejo de los síntomas por parte del paciente y/o la familia pasa a tener un papel central en sus vidas. Los participantes explican cómo los principales síntomas son los derivados de la afectación muscular. La pérdida de fuerza muscular implica cada vez una mayor pérdida de la autonomía de la persona con la ENM y, en consecuencia, aumenta la necesidad de disponer de dispositivos y personas a su alrededor que faciliten la consecución de las actividades básicas de la vida diaria (ABVD) y las actividades in
	-
	-
	-

	 E1: “Necesito una persona que me acompañe, me vista y desvista… no hay muchas posibilidades de conseguir acompañantes/ayudantes”.
	-

	 E4: “Es adolescente y a veces no entiende que haya que estar un poco condicionada por ella… me sabe mal, pero... tampoco tenemos dinero para comprar una ayuda externa”.
	 E9: “Hubiese necesitado soporte, una ayuda de un cuidador 2 o 3 veces al día para hacer los cambios, las higienes…ahora que ha pasado todo creo que hice mucho el bruto…me podría haber hecho daño, lo levantaba como podía para llevarlo al sillón. Luego ya decidí coger la grúa para hacer las movilizaciones”.
	Esta falta de movilidad puede provocar la aparición de puntos de presión, por lo que los cuidados de la piel son una prioridad dentro de los cuidados. Para ello, se requiere información sobre hidratación de la piel, cuidado de los puntos de presión o sobre movilizaciones periódicas para evitar la aparición de úlceras. Algunos de los participantes han tenido que gestionar úlceras complicadas y hubieran necesitado más soporte de especialistas en este campo para el manejo en domicilio.
	E1: “Hidratación de la piel, cuidado con las llagas. En verano se tiene que vigilar mucho…”.
	 E2: “Está todo el tiempo estirada pero no tiene llagas, se le cuida mucho con cremas y cambios de posición. Están muy pendientes de dónde puede tener rozaduras para evitar llagas. La piel es más delicada”.
	-

	 E9: “Hubiese necesitado más información sobre el manejo de heridas, un cursillo de este tipo… Las personas que tenemos personas a nuestro cargo necesitamos información sobre estos aspectos… una persona especializada que te lo explique”.
	Posteriormente a la falta de movilidad, los síntomas respiratorios son los que más presentes se encuentran durante el transcurso de la enfermedad. Existe unanimidad en que su manejo debe ser prioritario, por lo que en algunas ocasiones el neumólogo se convierte en el profesional de referencia. Por otro lado, implica que el paciente y la familia deban dominar el uso de inhaladores y dispositivos de ventilación mecánica no invasiva. En fases avanzadas, puede haber una afectación sobre el músculo cardíaco, y t
	-

	 E3: “Existe tendencia a que la musculatura pierda tono, fuerza. A nivel esperanza de vida afecta, una complicación respiratoria...”.
	 E1: “El tema respiratorio es la espada de Damocles, a nivel respiratorio es una afectación muy grave, muy afectado”.
	 E8: “Me hubiera gustado saber cómo reaccionar ante una parada cardiorrespiratoria. Una persona con una ENM tiene afectado el músculo cardíaco, pero cuando llegó el momento nadie te había dicho cómo se tenía que hacer. No sabía hacer la reanimación…”.
	Las piezas claves para el manejo de los síntomas musculares y respiratorios son la fisioterapia y el deporte adaptado, principalmente la piscina. El fisioterapeuta tiene un rol principal debido a la vertiente física pero también la fisioterapia respiratoria. Dada la importancia de estos tratamientos, en Cataluña se financia de forma pública la atención por el fisioterapeuta, hasta 2 horas semanales. El deporte tiene además un beneficio social, ya que es un espacio para establecer relaciones sociales. La opo
	-

	 E3: “Sobre todo de dos cosas, estiramientos y sobre todo ejercicios respiratorios con unos aparatos para hacer ejercicios y un asistente de tos. “Hay que controlar mucho la capacidad respiratoria tanto a nivel de volumen de aire como a nivel de fuerza, de tos.” 
	 E1: “Yo aplico la fórmula del “2 + 2 + 2”: 2 días de piscina + 2 días de fisio + 2 días de gimnasia y el domingo también voy a la piscina”. Nos relacionamos con otros y nos lo pasamos bien. Es un estímulo para salir de casa y relacionarse. Te relacionas…gente…y me hago visible”. “Hay que visibilizar lo que la gente no ve…”.
	 E4: “Antes hacía piscina, lo que pasa que por cuestiones laborales nuestras nos es bastante imposible compatibilizar tantas cosas.” 
	FUENTES DE INFORMACIÓN PARA EL CONTROL DE LOS SÍNTOMAS
	Los pacientes y los familiares participantes coinciden en que su experiencia con la enfermedad les ha llevado a ser “expertos en su cuidado”. Necesitan tener información que van adquiriendo paulatinamente debido a la lenta evolución de la enfermedad. Además de la propia experiencia, las asociaciones de pacientes (AAPP) son las fuentes más fiables y ricas de información para el manejo de la enfermedad. Allí disponen de información científica proveniente de congresos, jornadas y charlas de expertos profesiona
	-

	 E2: “Necesitaría más información que la que recibí hace 37 años. Los médicos están más formados e informados. “Lo que ella ha perdido ya no lo va a recuperar. Lo que pasa es que yo quiero seguir estando informada. Me alegro por la gente que empieza ahora. Pero yo la información que tuve en su día era muy muy escueta.”.
	No es común que los profesionales ofrezcan información comprensible sobre los síntomas y su control para los pacientes y familiares. La comunicación con lenguaje técnico dificulta este intercambio. Por este motivo los entrevistados explican que los profesionales sanitarios deben recomendar fuentes de información fiables, como asociaciones de pacientes, o fuentes en Internet. 
	 E4: “No saben cómo comunicar, es horrible. No saben bajar de nivel...un lenguaje muy técnico... dígame que le pasa y que le pasará”.
	E3: “Darle fuentes de información asociaciones, fundaciones, Internet, que están preparadas para entenderlas”.
	NECESIDAD DE UN EQUIPO ESPECIALIZADO MULTIDISCIPLINAR: 
	EL PAPEL DEL MÉDICO PALIATIVISTA
	La sintomatología, derivada de la afectación paulatina de distintos sistemas, requiere un seguimiento multidisciplinar y especializado. Los pacientes y familiares necesitan sentir que se realiza un trabajo integrado entre los profesionales y que la patología se está controlando en su conjunto.
	-

	 E4: “Control por neurólogo, rehabilitación… Ahora pérdidas de orina y de vientre (estreñimiento). La escoliosis es controlada por traumatología y neumólogo, lleva BIPAP (Sistema de Bipresión Positiva). El control se hace cada 6 meses un pack general de todas las especialidades. Las escalas físicas del fisioterapeuta que se van pasando progresivamente para ver la evolución…”.
	Una familiar cuidadora principal, que ha vivido la fase avanzada de la enfermedad, explica cómo durante los últimos meses recibió acompañamiento por el médico paliativista, como persona que controlaba los síntomas en su conjunto. De este modo, a través de visitas de seguimiento gestionaban conjuntamente el manejo de la sintomatología compleja y múltiple. 
	-

	 E10: “Las unidades de cuidados paliativos se pusieron en contacto conmigo para hacer una consulta, no hubo ingreso solamente fue consulta. Hicieron como una pequeña… un control general de los síntomas en conjunto, cardíaco respiratorio, también tenía problemas de alimentación. Hacíamos un repaso para intentar valorar la situación y valorar lo que podíamos hacer”. 
	2. La asistencia sanitaria actual y las ENM
	2. La asistencia sanitaria actual y las ENM

	PERCEPCIÓN DE LAS UNIDADES DE HOSPITALIZACIÓN EN FASE AVANZADA
	Existe la percepción para el familiar de que los cuidados que ellos proporcionan atienden de forma más integral y efectiva las necesidades de una persona con ENM que los que pueden darse en una unidad de ingreso en fase avanzada, como es un centro socio sanitario o una unidad de cuidados paliativos. Así, intentan evitar el ingreso a toda costa, aunque en alguna ocasión hubiese sido necesario por sobrecarga del cuidador. Tener la percepción de que estos cuidados no serán efectivos motiva al cuidador a asumir
	-

	Los entrevistados han expuesto experiencias propias o vividas por personas cercanas, que ponen de manifiesto cómo en muchas ocasiones la atención que se recibe de estos centros no está adaptada a las necesidades de una persona con una ENM. Paradójicamente, los participantes defienden que la existencia de este tipo de centros de día es necesaria para el cuidado de este tipo de pacientes, ya que, en caso de un alto grado de dependencia, los cuidadores principales requieren poder descansar para evitar el efect
	-

	 E2: “En los sociosanitarios no están preparados para este tipo de pacientes. No cubren las necesidades que tienen e incluso pueden llegar a realizar algún cambio en las medicaciones que desestabilice a los pacientes. Es necesario una preparación específica para el cuidado postural, movilidad, piel...de este tipo de paciente.... iba a estar tres semanas, pero a la semana y media me la tuve que traer a casa. El personal no está preparado”.
	-

	E3: “El futuro no es fácil. Sobre todo, por tema de asistencia, yo creo que es el punto más clave”. 
	E6: “Cuando tuvo el accidente, la solución fue ir a un sociosanitario, fue una muy mala experiencia”.
	PLANIFICANDO LA ATENCIÓN EN LA FASE AVANZADA DE LA ENFERMEDAD: 
	VOLUNTADES ANTICIPADAS Y CUIDADOS PALIATIVOS
	El acceso a cuidados paliativos puede no ser comprendido por el familiar, puesto que lo asocia al final de vida. La percepción es similar de las unidades de cuidados paliativos. A pesar de no haber requerido ingresos, como miembro de una asociación se tiene la percepción de que en este ámbito hay muchos profesionales sanitarios que no están preparados para atender a las necesidades particulares de las ENM en fase avanzada. La dificultad para encontrar recursos que ofrezcan correctos cuidados en la fase avan
	-

	 E10: “No [existen unidades de cuidados paliativos adaptadas]. No creo que el sistema esté preparado para eso, es un tema muy interesante. También se ha de cambiar la cultura de lo que significan los cuidados paliativos, cómo la gente se asusta porque cree que es para los últimos momentos, pero no, son de vital importancia para desde el momento del diagnóstico para llevar bien la enfermedad”.
	 E9: “Un día me ofrecieron ingresarlo [unidad de paliativos] y yo no entendía por qué, yo lo estaba cuidando bien. [Este tipo de ingreso] está bien por descanso tuyo, yo no quiero llevarlo, porque sé que allí no va a haber una persona pendiente de él 24h, y va a estar toda la noche con la misma posición. Yo lo cambio mucho durante la noche para que no le salgan úlceras. Las personas que están trabajando la gran mayoría no están preparadas para atender este tipo de paciente… es que hay que estar pendiente de
	 E6: “Están mirando, sé que en otros países se hace, viviendas en que cada uno tiene su habitación y después espacios compartidos para personas con estas enfermedades”.
	-

	Para algunos participantes, la planificación de las actuaciones en la fase avanzada de la enfermedad debe ser en una fase estable de la misma. Este procedimiento es complejo puesto que de algún modo “anticipa el desenlace” en un momento en que quizá la persona afectada por la ENM está estable. En caso de mayoría de edad, explica que son los pacientes los que tienen que decidir sobre el abordaje en fase final.
	-

	En la actualidad no hay ninguna estrategia que te diga cuándo hay que hacerlo, cómo hay que hacerlo o cuál es la persona adecuada para hacerlo. La falta de protocolos hace que la planificación de las decisiones anticipadas se vaya posponiendo y pueda provocar que se realicen procedimientos distintos a los que se hubiesen decidido.
	-

	 E8: “Hablaban del testamento vital y, claro, a la mujer no le encajaba muy bien lo del testamento vital… no puede ser que a una persona… la forma de decirlo no sé…”.
	-

	 E10: “Actualmente no se está haciendo en la fase estable de la enfermedad… no todas las familias están preparadas para hablar de las últimas voluntades en una fase estable”.
	LA NECESIDAD DE PROFESIONALES SANITARIOS ESPECIALIZADOS EN ENM
	Los entrevistados han experimentado diferencias notables en el resultado de la terapia realizada por el fisioterapeuta en caso de que fuese en centros especializados. Por ejemplo, en rehabilitación… ha realizado muchos ejercicios de fisioterapia. Los efectos de la misma en la fuerza muscular de piernas y otros difería mucho cuando la realizaba en un fisioterapeuta de un centro especializado a otros generalistas. A nivel farmacológico, el manejo de los síntomas por parte de una persona con ENM es distinto qu
	-

	 E9: “Para una rehabilitación de una rotura, un ictus… entonces sí, pero para este tipo de enfermos no, y lo he llevado a muchísimos centros de rehabilitación”. Se notaba muchísimo la diferencia de las personas que estaban trabajando en uno de estos centros especializados”.
	-

	 E10: Los fisioterapeutas: se observa mucha diferencia en la atención entre centros especializados y no especializados. “Hay fisioterapeutas que no están acostumbrados a tratar las complicaciones de un paciente con una ENM. Queda mucho por hacer….
	-
	-

	 E6: “Por ejemplo, si alguna vez tengo lumbago o algo similar, no puedo tomar relajantes musculares, porque me caigo… este es el problema”.
	-

	Otros participantes explican experiencias con acompañantes, cuidadores o transportistas y, en general, han experimentado una atención no adaptada a estas características específicas. Algunos participantes explican haber tenido dificultad para encontrar asistentes que pudieran proporcionar una atención correcta. Todo esto provoca que finalmente el cuidador familiar acabe realizando cuidados las 24 horas.
	 E10: “Conozco a gente que utiliza ese formato de ambulancia (de transporte al centro sanitario) y sí que es verdad que falta un poco…. Es un paciente diferente que tiene una patología complicada, las sillas son más grandes, no se puede mover nada, necesitan que una persona vaya con ellos 24h al día, el tiempo de espera cuando tienen que hacerse pruebas en un hospital tienen que esperar 3 o 4 horas hasta que la ambulancia pueda volver… falta formación e información de la patología”.
	-
	-

	E1: “Muchas dificultades para encontrar personas que nos atiendan, vacaciones...etc.”.
	 E2: “El personal que tiene el ayuntamiento en estas empresas que hacen el servicio de trabajadoras familiares no está cualificado... No está cualificado para una enferma como la que es mi hija”. 
	-

	SOPORTE PSICOLÓGICO EN LOS CENTROS SANITARIOS
	La atención emocional proporcionada por los profesionales sanitarios es, en general, satisfactoria. Los participantes explican varias situaciones en que la atención recibida ha comportado empatía, sensibilidad y cuidados humanizados. Aun así, también han vivido experiencias traumáticas, donde han sentido que no se ha tenido en cuenta su situación de vulnerabilidad.
	Las habilidades relacionales de los profesionales sanitarios pueden tener un efecto en la experiencia de la enfermedad. Los participantes explican que no hay apoyo psicológico en las unidades que tratan a personas en la fase avanzada de la enfermedad. Muchos de ellos explican que las asociaciones de pacientes han asumido esta necesidad y son las responsables de proporcionar los servicios a través de psicólogos contratados.
	-
	-

	 E10: “El tema de los ingresos… hay mucha falta de empatía de los profesionales.  Es una enfermedad que no tiene cura, falta el tema emocional, para mí es un punto muy importante. La experiencia es que falta mucha empatía, he tenido experiencias muy malas. La falta de empatía a un familiar que está pasando un momento difícil, que no te escuchan de lo que a tu hijo le va bien”.
	3. Impacto familiar e individual
	3. Impacto familiar e individual

	ADAPTACIÓN FAMILIAR E INDIVIDUAL
	La adaptación familiar a la ENM varía según los participantes, ya que depende de diversos aspectos tanto internos, como la dinámica familiar preestablecida, el estado emocional de la unidad familiar o los lazos entre los miembros de la familia; como externos, como la conciliación laboral, accesibilidad del hogar o aspectos económicos. Para los cuidadores familiares, el impacto a nivel individual se percibe en distintas esferas, en la física relacionada con el descanso inadecuado, y en la social debido a la 
	-
	-

	La comunicación tiene que ser fluida entre los miembros de la familia de modo que garantice que siempre queda una persona al cuidado de la persona afectada.
	 E6: “No tener un cierto dinamismo, no poderse mover, no ser autónomo… muchas veces también socialmente hace que estas personas se queden atrás, ¿no? No pueden seguir el ritmo”.
	-

	 E3: “La coordinación tiene que ser buena, al menos informarnos de dónde vamos, las horas que vamos a estar fuera; es súper importante”.
	 E6: “Tengo un horario y va muy bien. Es importante la organización. Te ayuda a mantener un horario el tener actividades. Si no, te vas dejando, duermes más...Te has de mover cada día”.
	Las familias tratan de adaptar las dinámicas familiares a las necesidades que la ENM requiere, pero siempre intentando modificar lo mínimo posible las rutinas habituales. Un ejemplo recurrente de ello es la planificación de las vacaciones. Así, se organizan para buscar lugares más accesibles, normalmente más cercanos.
	-

	 E7: “Vacaciones seguramente, ya que no se puede hacer un tipo de vacaciones que no podemos hacer. Ahora es más complejo para él viajar, ha de ser hotel adaptado, transporte adaptado, que haya grúas para poder moverte”.
	 E4: “No he dejado de hacer nada. Hemos ido a Croacia, a Grecia, ahora nos vamos a Finlandia en una motorhome”.
	En relación a las dinámicas familiares, la ENM en algunos casos ha unido más a la pareja, y en otros casos la ha distanciado. La figura del cuidador familiar principal normalmente es asumida por la mujer. El impacto que estos cuidados tienen en su vida social es muy notable. 
	 E4: “No ha afectado como pareja, pero hubiera necesitado que fuese más compartido con la pareja”.
	 E2: “Yo no tengo vida ninguna. Ni vida social ni nada. Mi obsesión es levantar y cuándo podré dormir otra vez”.
	E8: “Como familia, nos unió más”.
	EL FACTOR HEREDITARIO Y EL SENTIMIENTO DE CULPA
	Algunos participantes, principalmente familiares, han experimentado sentimientos de culpabilidad derivados de la ENM. El componente genético de la enfermedad implica que muchos de los entrevistados exijan herramientas de test genético accesibles y sensibles. 
	-

	 E2: “Yo me volqué completamente en ella. Además, yo me he sentido culpable durante muchísimos años”. 
	 E6: “Nivel diferente de impacto. Al ser hereditarias, muchos padres lo pasan muy mal, tiene un fuerte impacto. Depende de la familia. En su caso han ido hacia delante y afrontando lo que iba apareciendo”.
	 E1: “A nivel médico se está haciendo mucho hincapié en el tema de la información a nivel genético…antes no se hacía, pero es que tampoco se conocía tanto.”
	IMPACTO LABORAL 
	Como muestran los datos sociodemográficos de los participantes, el impacto laboral es una de las principales esferas afectadas debido a que “a la larga, estos cuidados se pueden traducir en 24h de atención, y a que las empresas no ofrecen una suficiente flexibilidad como para poder compatibilizar ambas tareas, ni adaptar los puestos de trabajo a las capacidades de una persona con una ENM. Esta situación provoca que se deban distribuir los roles de cuidador y/o trabajador entre los miembros de familia.
	-

	 E3: “Al tratarse de negocio familiar, el padre intenta estar en casa para ayudarle cuando él necesita ayuda más de fuerza física, por ejemplo, ducha, levantarse... Su madre y su hermana se organizan el resto del día, ya se pueden ir organizando”.
	 E4: “Necesitas mucho tiempo para poder gestionarlo, los empleadores deberían tener en cuenta la situación personal de los trabajadores para facilitar estas situaciones familiares. A mí me ha caído todo, todo lo que... médicos, escuelas... él se ha dedicado a trabajar”.
	4. Afrontamiento y duelo en la fase avanzada
	4. Afrontamiento y duelo en la fase avanzada

	EVOLUCIÓN DE LA ENFERMEDAD E INCERTIDUMBRE
	Hay participantes que lo viven con ansiedad y participantes que tienen una visión más positiva.  Una de las participantes, cuidadora (madre de una paciente) comenta afrontar mal la incertidumbre de la enfermedad, y tener ansiedad por los síntomas y la evolución. También comenta que el fallecimiento de su hija sería una liberación, ya que su hija no tiene calidad de vida y cada vez está peor. En cambio, otro participante declara que es necesario saber vivir con incertidumbre y que prefiere no preocuparse. En
	-
	-

	 E2: “Aquellos fueron unos años horribles, era levantarme por la noche y ver si respiraba. Era un sin vivir, esa ansiedad que ella ha desarrollado, yo digo que se la he transmitido yo, si es que eso se puede transmitir. Porque yo viví en una angustia permanente. A día de hoy, si os he de decir la verdad...estamos en una situación tan mal...que... hasta lo vería una liberación... pero la ves sufrir tanto y la calidad de vida que tiene, y que ella lo repite mil veces...”.
	 E1: “Al ser lenta tiene la ventaja de que te deja ir haciendo tu vida, pero de todas maneras es traumática; yo a lo mejor tengo problemas para coger el cuchillo y cuando encuentras la fórmula para cogerlo… resulta que entonces no puedes coger el tenedor y es siempre una lucha”.
	-

	 E6: “Al ser una enfermedad evolutiva te obliga a hacer adaptaciones constantes en tu vida”.Una de las participantes está preocupada porque se hace mayor y está perdiendo autonomía, lo que a la larga hará que tenga que buscar soluciones para sus cuidados y no vivir sola. Nos comenta que las asociaciones de pacientes están estudiando el tema de la vivienda compartida para gente que tenga dificultades para moverse. Es uno de los temas que interesa a estos pacientes, al igual que la vejez, que es uno de los te
	-

	 E2: “Lo que me sobrepasa es que ella pase estos días que ha estado llorando... y mamá ya no puedo más así...a mí me pide que la ayude y que... Me acuerdo cuando venían los de paliativos decían, ¿pero tú sabes lo que le estás pidiendo a tu madre? Cuando tiene una crisis muy fuerte...”. 
	 E3: “Yo sé lo que sé. Sé que voy a tener menos fuerza en el futuro, que las complicaciones respiratorias son un punto muy importante, y con estas cosas y otras más me voy manejando. No pretendo saber lo que me va a pasar”. 
	 E7: “En esta enfermedad siempre has de estar contento, porque siempre estarás mejor de lo que estarás mañana”.
	LA ACEPTACIÓN DE LA ENFERMEDAD
	El proceso al que se deben enfrentar en este momento incluye la “aceptación de la enfermedad”, que para muchos de los entrevistados es un primer paso para poder hacer frente a la nueva realidad. Las experiencias relatadas coinciden en identificar este proceso como un factor que modula directamente el impacto emocional. Algunas de las personas que no aceptan la enfermedad evitan hablar de la misma y tratan la situación de forma distante, lo que en ocasiones puede generar más malestar a nivel psicológico y em
	-
	-

	 E2: “Ella nunca, nunca, nunca ha aceptado la enfermedad. A los 6 años ya empezó con el primer psicólogo. El marido se volcó en el trabajo. No quería ver la enfermedad. No quería ni preguntar que le habían dicho los médicos cuando volvían del hospital.
	 E9: “Yo tenía mucha fuerza de voluntad, lo que más ayudó fue aceptar y asimilar la enfermedad enseguida”. “Tengo amigas que no han aceptado la enfermedad, no la han aceptado de ninguna manera y han tenido que recurrir a psicólogos particulares…”.
	-

	ESTRATEGIAS PARA AFRONTAR LA ENFERMEDAD
	En cuanto a las estrategias que utilizan a nivel individual y familiar para afrontar la idea de fase avanzada, tener un entorno social favorable es muy importante. Una de las participantes confiesa que cada vez es más difícil para ella afrontar la enfermedad, ella intenta rodearse de gente que le aporte cosas positivas para estar bien. Otro participante resalta el hecho de que las pequeñas cosas son las que te ayudan (por ejemplo, ir a tomar un café con una amiga), el vivir el día a día.
	Las relaciones en entornos con personas afectadas por ENM permiten sentirse comprendido y poder hablar de la enfermedad con fluidez. Por otro lado, pueden hacer más presente la enfermedad, debido a que también se puede convivir con situaciones de pérdida que supongan un impacto. Tener varias fuentes de sociabilización puede ser beneficioso, ya que como explica un participante, proporciona diversas opciones en caso de que “alguien te falle”.
	-

	 E1: “En esta vida es muy importante el cómo te sientes rodeado”.    
	 E3: “Tuvo unos años buenos, en los grupos de juventud. Pero ella siempre ve el vaso medio vacío. En la asociación entró en el grupo de teatro, hasta que se mezclaron disminuidos psíquicos con físicos y esto complicó la actividad, además de sumarle la cantidad de fallecimientos de miembros de la asociación, por lo que finalmente se desintegró el grupo”.
	-

	 E4: “Necesita hacer amigos diferentes de diferentes entornos por si le rechazan de un grupo tenga más opciones. En la asociación de pacientes no van ni tienen amigos como tal, me da miedo que sólo tenga amistades con enfermedad. Necesita ampliar, hacer amigos en otros lados. Que no se encuentre que en la escuela se le ponen de culo. Necesita tener más gente diferente para abrir conocimiento de otra gente”.
	 E6: “Con las amigas pues lo que pasa… una se va de viaje aquí, otra allá… y tú siempre te quedas aquí…”.
	También es muy importante no culpar ni a la familia ni las personas cercanas de la falta de información y formación. Otra participante comenta que la meditación (taichí) y escuchar música clásica, le ha ayudado con el afrontamiento de la enfermedad y a relajarse. Otro paciente comenta que es importante trabajar desde pequeño la fortaleza mental, “has de ser fuerte y no debes rendirte.” 
	-

	 E2: “A mí me ayuda el vivir el día a día. Y si me apuras la mañana y la tarde, porque a lo mejor por la mañana se despierta bien y por la noche mal”.
	E8: “Centrarse en el día a día ayuda a paliar la incertidumbre de la fase avanzada”.
	Sentirse valioso y realizar actividades que den sentido a la vida ayuda a mejorar el afrontamiento de la enfermedad. Un participante comenta que el hecho de sentirse útil le ha ayudado muchísimo para afrontar el proceso de la enfermedad. Incluso un familiar-cuidador comenta que tener otro tipo de carácter la hubiera ayudado a afrontar el proceso.
	-

	 E1: “La gente que me rodea, la gran mayoría tienen problemas, me ayuda el querer estar al lado de esas personas que están mal y las quieres ayudar”.
	IMPACTO EMOCIONAL
	Cada participante experimenta emociones a diario dependiendo de su realidad. Mientras alguno refiere tristeza, otros sienten emociones como la culpabilidad, la impotencia, la frustración, la apatía, el miedo y el vacío. Algún participante explica que el trabajo le ayuda a desconectar y son sus horas de ‘descanso’. La frustración que sienten los pacientes está relacionada con el querer hacer una cosa y no poder cuando quieres y cómo quieres. El tener que depender de los demás frustra y genera impotencia. 
	-

	 E2: “Sobre todo tristeza, apatía, vacío... no sé cómo explicarlo... es algo como que estás vacía para sentir emociones de alguna manera, que ya no sientes”.
	 E4: “Para mí, son las horas de descanso, ir a trabajar allá son mis horas de... que yo no pienso. Lo siento mucho, pero no pienso en ella, pienso en el trabajo y está muy bien”.
	 E6: “Va a días. Hay días que estoy contenta y otros días que no me hablen”.
	E10: “Siento cansancio, mucho cansancio y miedo… como padres”.
	Uno de los participantes comenta que lo que provoca más estrés es que no vengan a levantarle por la mañana, sobre todo los fines de semana que no hay nadie en su casa ya que su hijo suele estar fuera, y tiene que pensar cómo organizarse. Otra participante, cuidadora, comenta experimentar estrés, por miedo a no oír a su hija por las noches. Asimismo, comenta que le podría ayudar que viniera alguien a dormir para poder descansar. Aunque es complicado encontrar a alguien que esté preparado para llevar a cabo u
	-
	-

	 E1: “A mí el problemón que me crea el ver que no me vienen a levantar…los fines de semana, que no tengo a nadie y es mi hijo que me tiene que ayudar… y el fin de semana se va…por suerte siempre hay alguien que te puede echar una mano, pero te crea inseguridades”.
	 E2: “Estoy pendiente. Yo no duermo a pierna suelta”. “Le da un ataque de tos o lo que sea y yo no me entero... cómo me quedo yo... y eso me genera mucho estrés”.
	 E4: “Hay cosas que se me escapan, si he de controlarlo todo, no sólo este tema... casa, intendencias, papeles...todo. Al final me saturo”.
	-

	EL DUELO
	Según uno de los participantes, los familiares que pierden un enfermo con ENM sienten culpabilidad por sentirse liberados. Él considera que su familia no tiene muy trabajado el tema del duelo y cree que el hecho de poder explicar y poder compartir son recursos que facilitarían el proceso de duelo.
	-

	Los momentos cercanos a la pérdida, explican los participantes, son más llevaderos puesto que “te sientes acompañado por la gente que se preocupa”. A medida que van pasando los meses, la sensación de pérdida se va acentuando, hasta que:
	 E10: “Al principio, los primeras días y los primeros meses, tienes el apoyo de todo el mundo, a tu alrededor… también depende de cómo hayas vivido… le despedimos como habíamos pensado despedirle… hablaron sus amigos, sus profesores, de la asociación… una despedida muy bonita, eso nos ayudó…”.
	 E8: “Los primeros dos meses son más fáciles porque la gente se preocupa más, luego más adelante todo se vuelve a poner en su sitio y se hace más duro, al principio no se nota tanto pero luego te sientes más desprotegido… En casa nos apoyamos mucho, entre nosotros cubrirnos”.
	-

	E9: “Los primeros días no te das cuenta, pero luego lo pasas peor…”.
	Algunas de las estrategias para afrontar el duelo coinciden con las estrategias para afrontar la fase avanzada de la enfermedad. Estas incluyen hacer actividades que te hagan sentir útil, compartir conversaciones con personas que muestren comprensión, o seguir realizando las actividades que daban sentido a la vida. Además, algún participante explica que le ha ayudado pensar que se ha hecho todo lo posible por atender a la persona, tener buenos recuerdos, o también guardar algún recuerdo físico en el domicil
	-

	 E9: “Las estrategias para superarlo son mediante el recuerdo de buenas situaciones, sensación de que fue feliz… o momentos finales… Quedarse con la sensación que los cuidados en la fase final fueron correctos”.
	 E10: “Me ayuda estar sola con mi hijo en casa, porque las cenizas de mi hijo están en casa, está su habitación… A mí eso me ayuda, saber que no ha cambiado todo de golpe y porrazo…”.
	ACOMPAÑAMIENTO PSICOLÓGICO
	Algunos de los participantes recurren a los psicólogos, psiquiatras y a la familia para hablar y desahogarse, aunque la mayoría buscan otras estrategias. Una de las participantes comenta que si fuera al psicólogo no cambiaría su situación. Además, otro participante explica que un psicólogo no te puede ayudar ya que al no tener la enfermedad no puede llegar a comprender tu realidad, por lo que prefiere el apoyo de la AAPP o de un familiar. En el caso de una familiar cuidadora, le sería de mucha utilidad que 
	-
	-

	Aquellos participantes que han requerido apoyo psicológico lo han buscado en psicólogos privados o de las AAPP. Algunos centros sanitarios ofrecen también terapia familiar para trabajar dinámicas, como la autonomía de la persona con ENM. 
	E4: “Hace falta más información y asesoramiento psicológico”. 
	 E2: “Yo necesito desahogarme... Si no lo saco de aquí o llorando o hablando, yo no hubiera resistido lo que he resistido...no hubiera podido, no hubiera podido. “En Sant Pau tuvimos terapia familiar. A mí me salvó por lo menos porque hasta los 23 años iba conmigo a todos los sitios. Además, con silla manual. Y a partir de la terapia familiar entonces empezó...también nos costó a nosotros dejarla ir sola…”.
	-

	 E1: “Yo creo que es importante, pero yo como he mamado todo lo que es el tejido asociativo…un psicólogo profesional no puede vivir igual la enfermedad que un paciente que tiene la misma enfermedad…No le puede insuflar lo mismo”.
	-

	ASPECTOS ESPIRITUALES
	La mayoría de los participantes no ha vivido el soporte espiritual como una ayuda para afrontar la enfermedad. Uno de los participantes comenta que sentirse útil en la vida ha sido para él su soporte espiritual y el hecho de tener amigos/as también. Aun así, comenta que puede entender que, para otras personas, tener fe pueda ayudar también a afrontar la enfermedad. Otra participante comenta que a ella no le ha servido y que no ha encontrado nada en la religión que le haya podido ayudar. En la misma línea, o
	-
	-

	 E1: “Sentirme útil, a mí me da vida, pues el que cree en Dios pues también le da vida. Para mí el dios es una amiga o un amigo…”.
	 E2: “A otras personas les ayuda...y a lo mejor a mí me hubiera ayudado...a lo mejor me hubiera servido de algo...y no lo habría pasado tan mal. Pero desde luego que no”.
	-

	 E3: “El problema está cuando entidades asumen esa función y lo tergiversan de manera bastante irresponsable y con mala intención”. 
	-

	E4: “Si yo hubiera sido creyente, que no lo soy, hubiera dejado de serlo”.
	LA COMUNICACIÓN COMO ESTRATEGIA DE AFRONTAMIENTO
	Por lo general, los participantes coinciden en que no hablan mucho de su enfermedad con otras personas que no estén también enfermas. Aunque sí que hablan con personas cercanas, como amigos/as. Un participante comenta que, si se relaciona con otra persona, lo intenta hacer desde la normalidad. Aun así, una cuidadora explica que ha dejado de hablar porque no ve mucho interés en el resto de personas de su entorno y hablar sobre estos temas le provoca tristeza. Asimismo, reconocen que pueden comentar según qué
	 E3: “No todo el mundo entiende según qué cosas. Depende del tema, pero yo creo que hablar de algo intensifica eso que estás sintiendo”.
	 E4: “Yo necesitaría explicar más cosas de estas. Pero he dejado ya... Incluso mis padres, ves que dicen, ostras otra vez con el rollo este... con todo el amor del mundo, eh... pero ves que no tienen tanta necesidad de saber lo que nos pasa”. 
	 E4: “Lo que más me preocupa es la relación que tendrá ella con el resto de gente...con las personas de su edad. Es lo que veo más negro…”.
	 E7: “Las personas con enfermedades también hacen una evolución, y muchas veces te alejas de querer explicar nada a nadie, digamos que no lo entenderían porque es una cosa complicada interna… a veces es demasiado difícil de transmitir”.
	-

	Para decidir hablar con otra persona reconocen que el interlocutor ‘debe hablar el mismo idioma’, debe existir el respeto mutuo. La gente que está en su misma situación es la que más les puede entender. Que el interlocutor muestre un cierto interés sincero, también ayuda en la comunicación.
	-

	 E2: “El problema que yo tengo es que me encuentro que me dicen: ay, pero yo como te voy a explicar lo mío, con lo que tú tienes”. 
	 E4: “Que demuestre un interés sincero, no aquello de forzado como... ahora le tengo que preguntar a esta cómo está la niña”. 
	 E4: “Los padres no sabían cómo hacerlo, se agobiaban. Había una fiesta de cumpleaños de una amiga en una casa que no tenía ascensor y no le dijeron nada”. “Ha sido un tema de padres, que les hacía angustia el cómo tratarla, el desconocimiento de cómo ponerla a dormir...entonces a ella no la invitaban”. “Los padres no son capaces de explicar las cosas bien, por ejemplo.” 
	-

	5.  Relación con el entorno: accesibilidad 
	5.  Relación con el entorno: accesibilidad 
	 
	y soporte social

	PERCEPCIÓN SOCIAL DE LAS ENM
	Los participantes explican que el entorno desconoce mucho sobre las capacidades de las personas con una ENM. Los niños con ENM en ocasiones tienen dificultades para una correcta integración en las aulas, en algún caso se explica que “los dejan de lado”. Los entornos de inclusión ofrecen una oportunidad para que desde una temprana edad se puedan conocer las capacidades de una persona con diversidad funcional. 
	-

	 E3: “Existe mucha desinformación a nivel social sobre este tipo de patologías. Se ha de formar e informar a profesionales y a la sociedad para que comprendan la situación y las capacidades de estos pacientes. Él ha podido hacer una educación normal, ya que a nivel cognitivo no ha tenido ningún problema”. “Es súper importante que desde etapas de pre adolescencia se tenga este tipo de contacto”. 
	-

	 E4: “Algunos padres lo dicen, otros no, pero el tener [a una persona con ENM] en clase les ha aportado un beneficio a los niños de la clase porque han visto que hay gente diferente”. 
	 E2: “En el colegio también le costaba. Muchísimo, muchísimo... Nunca se integró… Los niños la miraban, pero los padres no los educaban o explicaban un poco lo que sucedía”. 
	ACCESIBILIDAD
	Los problemas de accesibilidad siguen presentes en la actualidad y dificultan la vida diaria de las personas con una ENM en fase avanzada. Diversos entrevistados han experimentado situaciones como no poder ir a visitar a sus familiares ya que estos no disponen de ascensor o espacios suficientes para la silla de ruedas. Aunque existen ayudas para la adaptación de la primera vivienda, son inferiores al coste total de las mismas.
	-
	-

	E1: “No puedo ir a ver a mi madre a su casa porque no cabe la silla en el ascensor”.
	E4: “Los abuelos no tienen ascensor en casa y ahora no los pueden visitar”.
	E6: “Hubo cambios cuando ya no podía subir a casa de mi madre”.
	 E3: “Adaptar la casa es complicado, por ejemplo, la grúa ha sido imposible instalarla en la casa por la cama ergonómica, no les cabe”.
	Las infraestructuras de los medios de transporte han mejorado mucho durante los últimos años. Las reivindicaciones de distintos colectivos con diversidad funcional han fundamentado en gran parte estas mejoras. Como ejemplo, un entrevistado creó un movimiento para poder mejorar el transporte y así poder estudiar, ya que sus padres trabajan y era difícil llevarlo en coche cada día. Se convirtió en una campaña viral, que consiguió llegar a medios incluso nacionales.
	 E6: “El año que empecé la universidad el tema del transporte era un tema muy clave, generalmente era un problema. A veces te han de ayudar a subir o bajar del metro, vas con mucho cuidado para que no te rompan la silla”.
	-

	 E4: “Va al colegio sola con su hermana. Usan los transportes públicos, pero hay poco mantenimiento de rampas de los autobuses, se rompen mucho. Si no funciona la rampa van a pie. A veces se rompe cuando están arriba del autobús y no pueden bajar”.
	-

	 E6: “En su momento el tema del transporte [era un problema], ahora no”. “El transporte es una de las bases para disminuir la incapacidad”.
	 E2: “No pudo trabajar nunca. Estudió, ingresó en una escuela de dibujo y artes y oficios. Tuvieron problemas de accesibilidad al instituto que provocó que tuvieran que ir a ensenyament y finalmente le instalaron una especie de oruga. Pero esto a ella le afectó mucho y provocó que no se integrara en el grupo. A los dos años lo dejó”.
	-

	AYUDAS SOCIALES E IMPACTO ECONÓMICO
	Las ayudas económicas para cubrir el sobrecoste que tiene la discapacidad, aún hoy en día no son suficientes. No es lo mismo el coste de un coche adaptado que no adaptado. Hay, pero son insuficientes y son para cubrir necesidades básicas. A pesar de esto, la situación es mejor que años atrás, y existen diversas ayudas sociales y económicas, aunque no cubren la totalidad de las necesidades de las personas con una ENM. Un participante explica cómo desde el ayuntamiento de su ciudad se proporciona el programa 
	-

	 E4: “...tampoco sabemos si tenemos acceso a más, porque son tantos papeles a hacer que seguro que me he dejado alguna cosa”. 
	 E6: “A nivel de ayudas yo no encuentro que te expliquen bien lo que puedes pedir, los asistentes sociales no te lo explican”.
	-

	 E6: “Te dan una ayuda para comprar las sillas, pero no la paga entera. Son ayudas insuficientes, te dan 3800 € por sillas de 10.000-12.000 €”.
	-

	La independencia económica es uno de los principales retos para los participantes. La incapacidad laboral, las dificultades para el acceso a estudios superiores o la falta de adaptación de los empleadores a las necesidades de este colectivo, hace que se encuentren en desventaja a nivel económico. Esto implica una barrera que condiciona la forma de vida y lo que puede alcanzar una persona con discapacidad.
	-

	 E3: “El poder o no ser independiente afectará a términos de representación social… En este país tenemos un problema muy grave, económico, con las ayudas de dependencia”. “Para que realmente exista una igualdad de oportunidades, es una cosa muy clave”. 
	RESULTADOS DELPHI
	En la primera ronda, se enviaron los cuestionarios a un total de 20 participantes, de los cuales se recibieron 18 correctamente cumplimentados. En la segunda ronda, se reenviaron los cuestionarios a los 18 participantes con la puntuación atribuida en la primera ronda y las medias para cada necesidad por el conjunto de participantes, recibiendo 10 cuestionarios. Un 66,6% corresponden a mujeres, de una media de edad de 50,6 años. Más de la mitad de los participantes había finalizado estudios superiores (66,6%
	-
	-
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	Fuente: elaboración propia.
	A través de los resultados de las entrevistas semiestructuradas se construyeron dos cuestionarios Delphi, uno para pacientes con 49 ítems y otro para familiares con 53 ítems. De estos ítems, 48 eran similares para los dos grupos. Ambos fueron validados por un grupo de expertos en el ámbito de las ENM. Se pidió a los participantes que atribuyeran una puntuación del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo) según el grado de acuerdo en relación a si las necesidades descritas eran representativas de las
	-

	Los resultados del estudio Delphi han mostrado un acuerdo o total acuerdo (puntuación >4) para un total de 24 necesidades. Entre ellas, los ítems “Es necesaria información detallada sobre los síntomas respiratorios ya que son los más importantes y los que requieren más atención”; “Debería haber más disponibilidad de “profesionales” para ayudar a realizar las actividades de la vida diaria”; “El primer paso para poder disminuir el impacto emocional es aceptar la enfermedad”; “Es necesario disponer de test gen
	-
	-

	Tabla 4. Necesidades con una puntuación de acuerdo >4 ordenadas de más a menos grado de acuerdo
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM


	Personas con una ENM
	Personas con una ENM
	Personas con una ENM


	Familiares
	Familiares
	Familiares



	TR
	% de total acuerdo con la necesidad
	% de total acuerdo con la necesidad

	Puntuación media y desviación estándar
	Puntuación media y desviación estándar

	% de total acuerdo con la necesidad
	% de total acuerdo con la necesidad

	Puntuación media y desviación estándar
	Puntuación media y desviación estándar


	Es necesaria información detallada sobre los síntomas respiratorios ya que son los más importantes y los que requieren más atención. 
	Es necesaria información detallada sobre los síntomas respiratorios ya que son los más importantes y los que requieren más atención. 
	Es necesaria información detallada sobre los síntomas respiratorios ya que son los más importantes y los que requieren más atención. 

	100
	100

	5 (0)
	5 (0)

	100
	100

	5 (0)
	5 (0)


	Debería haber más disponibilidad de “profesionales” para ayudar a realizar las actividades de la vida diaria.
	Debería haber más disponibilidad de “profesionales” para ayudar a realizar las actividades de la vida diaria.
	Debería haber más disponibilidad de “profesionales” para ayudar a realizar las actividades de la vida diaria.

	100
	100

	5 (0)
	5 (0)

	100
	100

	5 (0)
	5 (0)


	Es necesario disponer de test genéticos fiables y asequibles para poder decidir de forma informada el deseo de tener o no descendencia. 
	Es necesario disponer de test genéticos fiables y asequibles para poder decidir de forma informada el deseo de tener o no descendencia. 
	Es necesario disponer de test genéticos fiables y asequibles para poder decidir de forma informada el deseo de tener o no descendencia. 
	 
	 


	100
	100

	5 (0)
	5 (0)
	5 (0)


	100
	100

	5 (0)
	5 (0)


	El primer paso para poder disminuir el impacto emocional es aceptar la enfermedad.
	El primer paso para poder disminuir el impacto emocional es aceptar la enfermedad.
	El primer paso para poder disminuir el impacto emocional es aceptar la enfermedad.

	100
	100

	5 (0)
	5 (0)

	100
	100

	5 (0)
	5 (0)


	Deberían mejorar el cuidado de las infraestructuras públicas adaptadas a personas con discapacidad (ascensores, rampas autobús, metro).
	Deberían mejorar el cuidado de las infraestructuras públicas adaptadas a personas con discapacidad (ascensores, rampas autobús, metro).
	Deberían mejorar el cuidado de las infraestructuras públicas adaptadas a personas con discapacidad (ascensores, rampas autobús, metro).
	 
	 


	100
	100

	5 (0)
	5 (0)

	100
	100

	5 (0)
	5 (0)


	Las personas con una ENM deben tener garantizada una vivienda adaptada y accesible.
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	La fisioterapia tanto domiciliaria como hospitalaria ayuda a un mejor control de los síntomas del paciente.

	87,5
	87,5
	87,5


	4,88
	4,88
	4,88
	 
	(0,35)


	100
	100
	100


	5 (0)
	5 (0)
	5 (0)



	La comunicación con personas no familiarizadas con las ENM es importante para visibilizar estas enfermedades y normalizarlas.
	La comunicación con personas no familiarizadas con las ENM es importante para visibilizar estas enfermedades y normalizarlas.
	La comunicación con personas no familiarizadas con las ENM es importante para visibilizar estas enfermedades y normalizarlas.

	87,5
	87,5
	87,5


	4,88
	4,88
	4,88
	 
	(0,35)


	88,8
	88,8
	88,8


	4,78
	4,78
	4,78
	 
	(0,67)



	Es importante recibir información para tener un buen cuidado de la piel y realizar los cambios posturales de forma correcta.
	Es importante recibir información para tener un buen cuidado de la piel y realizar los cambios posturales de forma correcta.
	Es importante recibir información para tener un buen cuidado de la piel y realizar los cambios posturales de forma correcta.

	62,5
	62,5
	62,5


	4,5 
	4,5 
	4,5 
	 
	(0,76)


	100
	100
	100


	5(0)
	5(0)
	5(0)



	El relacionarse con otras personas es imprescindible para un mejor estado emocional.
	El relacionarse con otras personas es imprescindible para un mejor estado emocional.
	El relacionarse con otras personas es imprescindible para un mejor estado emocional.

	75
	75
	75


	4,75
	4,75
	4,75
	 
	(0,46)


	88,8
	88,8
	88,8


	4,89
	4,89
	4,89
	 
	(0,33)



	La atención por partes de las asociaciones de pacientes es necesaria para un mejor afrontamiento tras el diagnóstico y para explicar la evolución de la enfermedad.
	La atención por partes de las asociaciones de pacientes es necesaria para un mejor afrontamiento tras el diagnóstico y para explicar la evolución de la enfermedad.
	La atención por partes de las asociaciones de pacientes es necesaria para un mejor afrontamiento tras el diagnóstico y para explicar la evolución de la enfermedad.

	87,5
	87,5
	87,5


	4,88
	4,88
	4,88
	 
	(0,35)


	88,8
	88,8
	88,8


	4,78
	4,78
	4,78
	 
	(0,67)



	Es necesario recibir información detallada sobre los signos de alarma (p. ej. fiebre-infección respiratoria) para saber cuándo acudir a los servicios de urgencias. 
	Es necesario recibir información detallada sobre los signos de alarma (p. ej. fiebre-infección respiratoria) para saber cuándo acudir a los servicios de urgencias. 
	Es necesario recibir información detallada sobre los signos de alarma (p. ej. fiebre-infección respiratoria) para saber cuándo acudir a los servicios de urgencias. 

	62,5
	62,5
	62,5


	4,75
	4,75
	4,75
	 
	(0,46)


	77,7
	77,7
	77,7


	4,56
	4,56
	4,56
	 
	(0,88)



	Tras la información del diagnóstico médico hubiera necesitado más acompañamiento en aspectos emocionales.
	Tras la información del diagnóstico médico hubiera necesitado más acompañamiento en aspectos emocionales.
	Tras la información del diagnóstico médico hubiera necesitado más acompañamiento en aspectos emocionales.

	62,5
	62,5
	62,5


	4,25
	4,25
	4,25
	 
	(1,16)


	77,7
	77,7
	77,7


	4,78
	4,78
	4,78
	 
	(0,44)



	Se han de mejorar las condiciones laborales en puestos de trabajo adaptados a las personas con una ENM.
	Se han de mejorar las condiciones laborales en puestos de trabajo adaptados a las personas con una ENM.
	Se han de mejorar las condiciones laborales en puestos de trabajo adaptados a las personas con una ENM.

	87,5
	87,5
	87,5


	4,63
	4,63
	4,63
	 
	(1,06)


	100
	100
	100


	5 (0)
	5 (0)
	5 (0)



	Sería necesario que las unidades de cuidados paliativos pudieran ofrecer servicios como hospital de día en la fase avanzada de la enfermedad.
	Sería necesario que las unidades de cuidados paliativos pudieran ofrecer servicios como hospital de día en la fase avanzada de la enfermedad.
	Sería necesario que las unidades de cuidados paliativos pudieran ofrecer servicios como hospital de día en la fase avanzada de la enfermedad.

	62,5
	62,5

	4,5(0,76)
	4,5(0,76)
	 


	77,7
	77,7

	4,78(0,55)
	4,78(0,55)
	 



	Creo que es necesaria una formación específica para que los profesionales sanitarios de las unidades de cuidados paliativos puedan ofrecer un buen control de los síntomas derivados de la ENM en fase avanzada.
	Creo que es necesaria una formación específica para que los profesionales sanitarios de las unidades de cuidados paliativos puedan ofrecer un buen control de los síntomas derivados de la ENM en fase avanzada.
	Creo que es necesaria una formación específica para que los profesionales sanitarios de las unidades de cuidados paliativos puedan ofrecer un buen control de los síntomas derivados de la ENM en fase avanzada.
	 


	87,5
	87,5

	4,75(0,71)
	4,75(0,71)
	 


	77,7
	77,7

	4,56(1,01)
	4,56(1,01)
	 



	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM


	Personas con una ENM
	Personas con una ENM
	Personas con una ENM


	Familiares
	Familiares
	Familiares



	TR
	% de total acuerdo con la necesidad
	% de total acuerdo con la necesidad

	Puntuación media y desviación estándar
	Puntuación media y desviación estándar

	% de total acuerdo con la necesidad
	% de total acuerdo con la necesidad

	Puntuación media y desviación estándar
	Puntuación media y desviación estándar


	Las ayudas económicas son insuficientes.
	Las ayudas económicas son insuficientes.
	Las ayudas económicas son insuficientes.
	Las ayudas económicas son insuficientes.


	62,5
	62,5

	4,36(1,06)
	4,36(1,06)
	 


	66,6
	66,6

	4,57(0,5)
	4,57(0,5)
	 



	El acompañamiento entre iguales (personas con una ENM) 
	El acompañamiento entre iguales (personas con una ENM) 
	El acompañamiento entre iguales (personas con una ENM) 
	El acompañamiento entre iguales (personas con una ENM) 
	facilita el correcto afrontamiento de la enfermedad.


	62,5
	62,5

	4,38(0,74)
	4,38(0,74)
	 


	77,7
	77,7

	4,56(1,01)
	4,56(1,01)
	 



	La atención del paciente con ENM se ha de mejorar en los 
	La atención del paciente con ENM se ha de mejorar en los 
	La atención del paciente con ENM se ha de mejorar en los 
	La atención del paciente con ENM se ha de mejorar en los 
	servicios de urgencias y traslado en ambulancias por parte 
	de los profesionales implicados.


	75
	75

	4,38(1,19)
	4,38(1,19)
	 


	66,6
	66,6

	4,22(1,20)
	4,22(1,20)
	 



	Es necesario disponer de unidades de cuidados paliativos 
	Es necesario disponer de unidades de cuidados paliativos 
	Es necesario disponer de unidades de cuidados paliativos 
	Es necesario disponer de unidades de cuidados paliativos 
	especializados para atender los síntomas de personas con 
	una ENM en etapa avanzada.


	37,5
	37,5

	4,00(1,31)
	4,00(1,31)
	 


	100
	100

	5
	5


	En alguna ocasión, los profesionales sanitarios de hospitales 
	En alguna ocasión, los profesionales sanitarios de hospitales 
	En alguna ocasión, los profesionales sanitarios de hospitales 
	En alguna ocasión, los profesionales sanitarios de hospitales 
	y centros socio sanitarios no han sabido atender correcta
	-
	mente las necesidades de la persona con una ENM (postura
	-
	les, higiene, prevención de ulceras…).


	62,5
	62,5

	4,13(1,46)
	4,13(1,46)
	 


	66,6
	66,6

	4,11(1,45)
	4,11(1,45)
	 



	Como cuidador familiar hubiera necesitado disponer de re
	Como cuidador familiar hubiera necesitado disponer de re
	Como cuidador familiar hubiera necesitado disponer de re
	Como cuidador familiar hubiera necesitado disponer de re
	-
	cursos para poder tomarme algún día libre.


	-
	-

	-
	-

	88,8
	88,8

	4,67(1,00)
	4,67(1,00)
	 



	Ser cuidador familiar ha implicado la pérdida del rol propio 
	Ser cuidador familiar ha implicado la pérdida del rol propio 
	Ser cuidador familiar ha implicado la pérdida del rol propio 
	Ser cuidador familiar ha implicado la pérdida del rol propio 
	debido a la gran cantidad de cuidados que se requieren.


	-
	-

	-
	-

	66,6
	66,6

	4,56(0,73)
	4,56(0,73)
	 



	Es necesario conocer el pronóstico de la enfermedad para 
	Es necesario conocer el pronóstico de la enfermedad para 
	Es necesario conocer el pronóstico de la enfermedad para 
	Es necesario conocer el pronóstico de la enfermedad para 
	organizar el futuro familiar.


	-
	-
	-


	-
	-
	-


	66,6
	66,6
	66,6


	4,44
	4,44
	4,44
	 
	(1,13)





	Fuente: elaboración propia.
	La dimensión final es afrontada de forma distinta entre los participantes afectados con una ENM y sus familiares. Los familiares han puntuado más alto los ítems “Es necesario disponer de unidades de cuidados paliativos especializados para atender los síntomas de personas con una ENM en etapa avanzada” (5 vs 4) y “Sería necesario que las unidades de cuidados paliativos pudieran ofrecer servicios como hospital de día en la fase avanzada de la enfermedad” (4,78 vs 4,5). En los comentarios adoptados por los fam
	-

	Por otro lado, los ítems que menos acuerdo han conseguido, así como las puntuaciones medias inferiores han sido “He necesitado más recursos de soporte ventilatorio de los que me han proporcionado”; “He necesitado atención por el psicólogo y/o psiquiatra para tratar el impacto emocional”; “Las creencias espirituales pueden ayudar al correcto afrontamiento de la enfermedad”; y “Para que como familiar no me afecte tanto la enfermedad, la he negado”, como se observa en la siguiente tabla.
	-
	-

	Tabla 5. Necesidades con un menor acuerdo entre los participantes
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM
	Necesidades relacionadas con las ENM


	Personas con una ENM
	Personas con una ENM
	Personas con una ENM


	Familiares
	Familiares
	Familiares



	TR
	% de total acuerdo con la necesidad
	% de total acuerdo con la necesidad

	Puntuación media y desviación estándar
	Puntuación media y desviación estándar

	% de total acuerdo con la necesidad
	% de total acuerdo con la necesidad

	Puntuación media y desviación estándar
	Puntuación media y desviación estándar


	He necesitado más recursos de soporte ventilatorio de los que me han proporcionado.
	He necesitado más recursos de soporte ventilatorio de los que me han proporcionado.
	He necesitado más recursos de soporte ventilatorio de los que me han proporcionado.

	0
	0

	1(0)
	1(0)

	0
	0

	2,38(1,51)
	2,38(1,51)
	 



	He necesitado atención por el psicólogo y/o psiquiatra para tratar el impacto emocional.
	He necesitado atención por el psicólogo y/o psiquiatra para tratar el impacto emocional.
	He necesitado atención por el psicólogo y/o psiquiatra para tratar el impacto emocional.
	 


	12,5
	12,5

	1,50(1,41)
	1,50(1,41)
	 


	33,3
	33,3

	2,89(1,83)
	2,89(1,83)
	 



	La emoción que más predomina en mi día a día es la tristeza
	La emoción que más predomina en mi día a día es la tristeza
	La emoción que más predomina en mi día a día es la tristeza

	0
	0

	1,38(0,74)
	1,38(0,74)
	 


	11
	11

	2,78(1,30)
	2,78(1,30)
	 



	Las creencias espirituales pueden ayudar al correcto afrontamiento de la enfermedad.
	Las creencias espirituales pueden ayudar al correcto afrontamiento de la enfermedad.
	Las creencias espirituales pueden ayudar al correcto afrontamiento de la enfermedad.
	 


	0
	0

	1,88(0,83)
	1,88(0,83)
	 


	11
	11

	3,11(1,05)
	3,11(1,05)
	 



	Para que como familiar no me afecte tanto la enfermedad, la he negado.
	Para que como familiar no me afecte tanto la enfermedad, la he negado.
	Para que como familiar no me afecte tanto la enfermedad, la he negado.
	 


	-
	-
	-


	-
	-
	-


	0
	0
	0


	1,22
	1,22
	1,22
	 
	(0,44)




	Fuente: elaboración propia.

	DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES
	DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES

	El estudio de las necesidades de las personas con una ENM en fase avanzada y de sus familiares mediante dos técnicas de recogida de datos distintas, ha conseguido generar evidencia en un ámbito poco estudiado. Además, la técnica Delphi ha permitido corroborar los hallazgos detectados en la fase previa de entrevistas semiestructuradas.
	-

	De los participantes, tanto de las entrevistas como de las encuestas, nos hemos encontrado con problemas de participación por parte de los pacientes debido al avance de su patología con afectaciones del habla y posibilidades de comunicación en general, lo que ha provocado que en muchas ocasiones sea el propio familiar/ cuidador quién haya tenido que responder. Consideramos que, en estas situaciones en concreto, se pierde una parte importante de información de tipo emocional y de necesidades desde la visión 
	-

	Los resultados de las entrevistas muestran cómo esta enfermedad tiene una afectación multi-sistémica, por lo que su manejo es complejo. A nivel neuromuscular, la pérdida de movilidad supone una disminución de la autonomía que deriva en la necesidad de asistencia y cuidados por terceras personas. La falta de disponibilidad de este acompañamiento es una de las mayores fuentes de estrés para los participantes, hecho que se pone de manifiesto en los resultados del estudio Delphi, donde el ítem “Debería haber má
	-

	Los participantes de este estudio han puesto de manifiesto la necesidad de un cuidado integral desde el sistema sanitario, y se detecta en los cuidados paliativos una posible vía para la desfragmentación de la asistencia sanitaria por especialidades. Para ello, se debería difundir la idea que los cuidados paliativos no significan “final de vida”, sino que pueden paliar los síntomas presentes en la fase estable de la enfermedad. Aunque para algún participante del estudio Delphi, plantear aspectos sobre el fi
	-
	-

	La experiencia con la enfermedad y su lenta evolución “ha permitido” a los entrevistados aprender de forma paulatina cómo manejar los síntomas que iban apareciendo; aun así, requieren información actualizada sobre cuidados del sistema respiratorio (grado de acuerdo de un 100% en el estudio Delphi), de la piel (4,5 sobre 5 para los pacientes y 5 sobre 5 para familiares) o de actuaciones en caso de emergencia (4,75 sobre 5 para los pacientes y 4,56 para los familiares), entre otros. Las asociaciones de pacien
	-
	-

	La idea de fase avanzada genera incertidumbre y miedo a los entrevistados, tanto a familiares como a participantes afectados por una ENM. En muchos casos por la falta de confianza de que el sistema sanitario les va a poder atender de forma adecuada una vez llegue el momento de requerirlo. No existe la percepción de que los profesionales sanitarios, ni las unidades de hospitalización de cuidados paliativos, ni los centros socio sanitarios, estén preparados para tratar de forma óptima las necesidades de una p
	-
	-

	Esta situación implica para muchas familias la decisión de asumir los cuidados las 24h del día a pesar de haber necesitado ayuda en algún momento, ante el temor de que frente a un ingreso pueda empeorar el estado de salud de su familiar. Por este motivo piensan que es necesario “Que las unidades de cuidados paliativos pudieran ofrecer servicios como hospital de día en la fase avanzada de la enfermedad”, con una puntuación media de 4,5 sobre 5 para pacientes y un 4,78 sobre 5 para familiares.
	El impacto biopsicosocial a nivel individual y familiar está presente desde la fase del diagnóstico. Para la persona afectada por una ENM, la pérdida de movilidad condiciona la esfera social, laboral y emocional. Algunos participantes explican cómo sienten que se han ido “quedando atrás”, por no haber podido seguir el ritmo de sus círculos sociales. Las unidades familiares han requerido un reajuste de la dinámica familiar, provocando que el cuidador familiar tenga que abandonar el trabajo o la vida social p
	-

	Emociones como la tristeza, la rabia, el miedo, la culpabilidad o la sensación de vacío forman parte en el día a día de los participantes en el estudio. El afrontamiento positivo de la situación requiere un paso previo compartido por los entrevistados, “Aceptar la enfermedad” (100% de acuerdo en el estudio Delphi, para familiares y pacientes). Quizá este motivo, además de los lazos estrechos con el mundo asociativo, explica que los asistentes no hayan utilizado en su mayoría soporte psicológico, y verbaliza
	-

	Para las personas con una ENM y sus familiares, mantener un entorno social que muestre comprensión por la situación, permite compartir con los demás el impacto emocional vivido y, en consecuencia, disminuirlo (4,75 y 4,89 sobre 5). La comunicación de sentimientos y emociones, el soporte de los demás, compartir la experiencia de la enfermedad con miembros de las AAPP (4,88 sobre 5 para pacientes, y 4,78 para familiares), guardar buenos recuerdos sobre los momentos finales con la persona afectada, o realizar 
	-

	Finalmente, las ayudas económicas siguen siendo insuficientes y no garantizan la independencia económica de esta población, lo que significa que no existe equidad frente a una persona que no esté enferma. La accesibilidad ha mejorado en los últimos años, pero existe un 100% de acuerdo en que se debe garantizar una vivienda adaptada, un acceso efectivo a lugares como los centros de estudio, lugar de trabajo, y a las viviendas de los familiares, y más ayudas económicas para la compra de materiales (como silla
	-

	CUADRO RESUMEN
	Más recursos para investigación y tratamientos
	Más recursos para investigación y tratamientos
	Más recursos para investigación y tratamientos

	Más información por parte de los 
	Más información por parte de los 
	Más información por parte de los 
	especialistas sobre pronóstico, 
	evolución de la enfermedad y 
	actuación en casos de emergencias 
	en la fase avanzada de la 
	enfermedad


	Recomendación por parte de los 
	Recomendación por parte de los 
	Recomendación por parte de los 
	especialistas de realizar ejercicio 
	físico (por ejemplo, piscína) y 
	fisioterapia


	Asistencial
	Asistencial

	Profesionalizar a través de 
	Profesionalizar a través de 
	Profesionalizar a través de 
	formaciones a los cuidadores-
	asistentes de pacientes con ENM y 
	mejorar sus condiciones laborales


	Mejorar el sistema sanitario de 
	Mejorar el sistema sanitario de 
	Mejorar el sistema sanitario de 
	atención en fase avanzada y que se 
	trate al paciente y a su familiar en 
	las unidades de paliativos desde una 
	visión integral


	Necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares 
	Necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares 
	en fase avanzada 
	y sus familiares

	Creación de hospitales de día 
	Creación de hospitales de día 
	Creación de hospitales de día 
	especializados adaptados a las 
	necesidades de pacientes con ENM


	Mejorar el soporte emocional, 
	Mejorar el soporte emocional, 
	Mejorar el soporte emocional, 
	ofrecer apoyo psicológico tras el 
	diagnóstico


	Ofrecer vivienda compartida para 
	Ofrecer vivienda compartida para 
	Ofrecer vivienda compartida para 
	gente que tenga dificultades de 
	movilidad


	Entorno adaptado para viajar
	Entorno adaptado para viajar
	Entorno adaptado para viajar

	(largas distancias y transporte urbano)
	(largas distancias y transporte urbano)


	Fomentar desde la administración 
	Fomentar desde la administración 
	Fomentar desde la administración 
	un vecindario y una ciudadanía más 
	solidarios


	Más ayudas económicas de la 
	Más ayudas económicas de la 
	Más ayudas económicas de la 
	administración para contratar a 
	ciudadores formales, servicios como 
	fisioterapia, ortopedia...


	Sociales
	Sociales

	Disminuir las barreras 
	Disminuir las barreras 
	Disminuir las barreras 
	arquitectónicasde la via pública


	Potenciar el tema de la 
	Potenciar el tema de la 
	Potenciar el tema de la 
	socialización, sobre todo con los 
	niños (colonias organizadas desde 
	las AAPP)


	Puestos de trabajo adaptados
	Puestos de trabajo adaptados
	Puestos de trabajo adaptados



	Fuente: elaboración propia.
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	ANEXOS
	Anexo I. GUION DE ENTREVISTA
	A continuación, realizaremos una serie de preguntas donde su participación es voluntaria. La información recogida será confidencial.
	Dimensiones
	Dimensiones
	Dimensiones
	Dimensiones
	Dimensiones
	Dimensiones


	Preguntas
	Preguntas
	Preguntas



	Síntomas y control
	Síntomas y control
	Síntomas y control
	Síntomas y control


	¿Cuáles son los síntomas experimentados?
	¿Cuáles son los síntomas experimentados?
	¿Cuáles son los síntomas experimentados?
	 
	¿Cómo se realiza el control de los síntomas? (cuidados paliativos, cuidados en domicilio…)
	 
	¿Qué actividades de control y abordaje realizan? 
	 
	¿Qué dificultades experimentan?
	 
	¿Qué información ha recibido o hubiera necesitado recibir sobre los síntomas y su control?
	 
	¿Qué tipo de soporte necesitaría en relación a cuidados paliativos?



	Impacto familiar
	Impacto familiar
	Impacto familiar
	Impacto familiar


	Impacto de la enfermedad en la familia
	Impacto de la enfermedad en la familia
	Impacto de la enfermedad en la familia
	 
	¿Cómo ha impactado la enfermedad en las siguientes dimensiones?
	 
	Esfera individual (social, física, psicológica, profesional)
	 
	Esfera familiar en conjunto. 
	 
	¿Qué tipo de ayuda necesitaría/hubiese necesitado para que este impacto sea/hubiese 
	sido menor?

	Organización familiar
	Organización familiar
	 
	¿Cómo se organiza la familia para atender los cuidados y necesidades de la persona 
	 
	afectada? ¿Qué dificultades experimentan? 
	 
	¿Qué aspectos lo facilitan?
	 
	¿Qué estrategias y cambios en la organización familiar han experimentado para afrontar 
	 
	la nueva situación?
	 
	¿Cómo es su día a día?
	 
	¿Qué dinámicas familiares se han visto afectadas por la enfermedad?
	 
	¿Qué hubiera necesitado conocer de forma previa en cuanto al impacto familiar?



	Comunicación con las 
	Comunicación con las 
	Comunicación con las 
	Comunicación con las 
	 
	personas cercanas


	¿De qué temas relacionados con la situación actual necesita hablar 
	¿De qué temas relacionados con la situación actual necesita hablar 
	¿De qué temas relacionados con la situación actual necesita hablar 
	 
	con otras personas? ¿Qué efecto le provoca hablar de estos temas?
	 
	¿Qué cualidades cree que tiene una persona para que decida hablar con ella?
	 
	¿Qué estrategias útiles para usted ha utilizado para comunicarse?
	 
	¿Qué le hubiera facilitado la comunicación?



	El afrontamiento 
	El afrontamiento 
	El afrontamiento 
	El afrontamiento 


	¿Cómo afronta la incertidumbre de la enfermedad?
	¿Cómo afronta la incertidumbre de la enfermedad?
	¿Cómo afronta la incertidumbre de la enfermedad?
	 
	¿Qué estrategias utiliza a nivel individual y familiar para afrontar la idea de fase avanzada?
	 
	¿Qué cree que le hubiera ayudado a afrontar este proceso?

	Manejo de emociones
	Manejo de emociones
	 
	¿Según su vivencia, cuáles son las emociones más presentes a diario?
	 
	¿Qué estrategias utiliza para manejar las emociones?
	 
	¿Qué tipo de soporte necesitaría para el afrontamiento y el manejo de emociones? 
	 
	(información, asistencial, social etc.).
	 
	¿Experimenta estrés? ¿Cómo lo maneja?

	El duelo y el luto
	El duelo y el luto
	 
	¿Ha vivido un proceso de duelo?
	 
	¿Cómo se ha sentido durante este proceso?
	 
	¿Qué recursos podrían facilitar el proceso de duelo?



	Dimensiones
	Dimensiones
	Dimensiones
	Dimensiones


	Preguntas
	Preguntas
	Preguntas



	Aspectos espirituales
	Aspectos espirituales
	Aspectos espirituales
	Aspectos espirituales


	¿Qué influencia piensa que el soporte espiritual puede tener en el afrontamiento?
	¿Qué influencia piensa que el soporte espiritual puede tener en el afrontamiento?
	¿Qué influencia piensa que el soporte espiritual puede tener en el afrontamiento?
	 
	¿Qué idea tiene sobre el soporte espiritual?



	Propuestas de mejora
	Propuestas de mejora
	Propuestas de mejora
	Propuestas de mejora


	¿Qué estrategias de mejora propondría en relación a las necesidades detectadas?
	¿Qué estrategias de mejora propondría en relación a las necesidades detectadas?
	¿Qué estrategias de mejora propondría en relación a las necesidades detectadas?
	 
	*El entrevistador dará 
	feedback
	 sobre las necesidades expuestas por el participante.





	Anexo II. GUION DELPHI (pacientes)
	Código del participante: 1ª Ronda
	Necesidades de las personas con 
	Necesidades de las personas con 

	enfermedades neuromusculares en fase 
	enfermedades neuromusculares en fase 

	avanzada de la enfermedad. Estudio Delphi
	avanzada de la enfermedad. Estudio Delphi

	El Instituto Universitario de Pacientes de la Universidad Internacional de Cataluña (UIC) junto con la Federación Española de Enfermedades Neuromusculares (ASEM) está desarrollando un estudio con el objetivo de describir las necesidades biopsicosociales de las personas con enfermedades neuromusculares y de sus familiares. A través de 7 entrevistas en profundidad realizadas en la provincia de Barcelona, se han detectado distintas necesidades en este ámbito. Para conocer el grado de acuerdo de las personas af
	-
	-

	En la primera ronda debe valorar mediante una puntuación del 1 al 5 el grado de acuerdo en relación a que las necesidades descritas son representativas de las experimentadas por usted. Además, puede realizar comentarios sobre el contenido de las mismas, puede proponer reformulaciones, e incluir o eliminar nuevas necesidades. En la segunda ronda, se reenviará un documento similar en el que se presentará el grado de consenso para cada necesidad por el conjunto de participantes, y se pedirá que la vuelva a pun
	-
	-

	DIMENSIÓN 1: DIAGNÓSTICO/ SÍNTOMAS Y CONTROL
	Exprese su grado de acuerdo con estas necesidades teniendo en cuenta las experimentadas por usted. 
	1.1  El dolor es uno de los síntomas principales y que más impacto tiene para la persona, por lo que su control es prioritario.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.2  Es necesario recibir información detallada sobre los signos de alarma (p. ej. fiebre-infección respiratoria) para saber cuándo acudir a los servicios de urgencias. 
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.3  Es necesaria información detallada sobre los síntomas respiratorios ya que son los más importantes y los que requieren más atención (p. ej. Evitar las temperaturas extremas es importante para evitar complicaciones respiratorias, uso inhaladores, uso máquinas de soporte respiratorio).
	-

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.4  Es preferible aguantar un poco el dolor para tomar menos medicación analgésica.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.5  La fisioterapia tanto domiciliaria como hospitalaria ayuda a un mejor control de los síntomas del paciente.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.6  Es necesario que la persona que ayuda “cuidador/a” en el control de los síntomas y/o en las actividades de la vida diaria tenga una formación profesionalizada.   
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.7  Debería haber más disponibilidad de “profesionales” para ayudar a realizar las actividades de la vida diaria.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.8  Alguno de los cuidadores o acompañantes no han tenido los conocimientos necesarios para prestar una atención de forma correcta.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.9  He necesitado más recursos de soporte ventilatorio de los que me han proporcionado.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.10  Es importante recibir información para tener un buen cuidado de la piel y realizar los cambios posturales de forma correcta.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.11  Tras el diagnóstico, hubiera necesitado más información para realizar el control de los síntomas de forma efectiva.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.12  Pienso que el diagnóstico de la enfermedad se debería haber realizado de forma más rápida.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	1.13  Hubiese necesitado más información sobre cómo la enfermedad iba a ir evolucionando.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	DIMENSIÓN 2: IMPACTO FAMILIAR
	DIMENSIÓN 2: IMPACTO FAMILIAR

	Exprese su grado de acuerdo con estas necesidades teniendo en cuenta las experimentadas 
	por usted. 
	2.1  La percepción de soledad es una de las principales consecuencias del impacto de la enfermedad. 
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	2.2  Se han de adaptar los horarios de los miembros de la familia para organizar los momentos en los que el familiar/cuidador puede atender a las necesidades de la persona afectada por la enfermedad.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	2.3  Es necesario disponer de test genéticos fiables y asequibles para poder decidir de forma informada el deseo de tener o no descendencia. 
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	DIMENSIÓN 3: COMUNICACIÓN CON LAS PERSONAS CERCANAS
	Exprese su grado de acuerdo con estas necesidades teniendo en cuenta las experimentadas por usted. 
	 

	3.1  La comunicación con personas no familiarizadas con las ENM es importante para visibilizar estas enfermedades y normalizarlas.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	3.2  Hubiera necesitado que los aspectos sensibles de la enfermedad (p. ej. diagnóstico) se hubieran transmitido de forma más cuidadosa.
	-

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	3.3  Siento que algunos profesionales no ven al paciente como una persona, sino como una enfermedad.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	3.4  Evito hablar sobre la enfermedad porque pienso que distanciaré a las personas con las que hablo.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	3.5  Para hablar sobre la enfermedad y cómo me siento con otra persona necesito que ésta sea empática y respetuosa.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:   
	   
	DIMENSIÓN 4: EL AFRONTAMIENTO 
	Exprese su grado de acuerdo con estas necesidades teniendo en cuenta las experimentadas por usted. 
	 

	4.1  El primer paso para poder disminuir el impacto emocional es aceptar la enfermedad.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.2  El relacionarse con otras personas es imprescindible para un mejor estado emocional.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.3  Tras la información del diagnóstico médico hubiera necesitado más acompañamiento en aspectos emocionales.
	-

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.4  Los profesionales sanitarios que prestan atención psicológica se deberían implicar más con la persona.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.5  El acompañamiento entre iguales (personas con una ENM) facilita el correcto afrontamiento de la enfermedad.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:    
	  
	4.6  He necesitado rodearme de personas positivas para aumentar el bienestar.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:  
	 
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.7  He necesitado atención por el psicólogo y/o psiquiatra para tratar el impacto emocional.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.8  La lentitud de la evolución de la enfermedad disminuye la percepción de mal pronóstico. 
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.9  Necesito sentirme útil en la sociedad (realizando alguna actividad que te dé sentido) para tener estado emocional positivo.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.10 La emoción que más predomina en mi día a día es la tristeza.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.11  La situación que más estrés me genera es cuando necesito y no puedo disponer de una persona que me ayude.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.12  Prefiero que mi círculo de amigos sean personas fuera del ámbito de las ENM.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.13  El impacto psicológico de la enfermedad ha provocado que no quiera salir de casa.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.14  Las creencias espirituales pueden ayudar al correcto afrontamiento de la enfermedad.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	4.15  La atención por partes de las asociaciones de pacientes es necesaria para un mejor afrontamiento tras el diagnóstico y para explicar la evolución de la enfermedad.
	 
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	DIMENSIÓN 5: RELACIÓN CON EL ENTORNO
	Exprese su grado de acuerdo con estas necesidades teniendo en cuenta las experimentadas por usted. 
	5.1  Deberían mejorar el cuidado de las infraestructuras públicas adaptadas a personas con discapacidad (ascensores, rampas autobús, metro).
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	5.2  Las personas con una ENM deben tener garantizada una vivienda adaptada y accesible.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	5.3  En alguna ocasión, los profesionales sanitarios de hospitales y centros socio sanitarios no han sabido atender correctamente las necesidades de la persona con una ENM (posturales, higiene, prevención de ulceras…).
	-

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	5.4  He necesitado más recursos sanitarios en domicilio (cama adaptada, grúa...) de los que he recibido.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	5.5 Mi casa no está adaptada a las necesidades de una persona con ENM.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	5.6  En algún momento las barreras arquitectónicas han provocado que la persona con ENM no quiera salir de casa.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	5.7 Las ayudas económicas son insuficientes.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	5.8  Se han de mejorar las condiciones laborales en puestos de trabajo adaptados a las personas con una ENM.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	5.9  No creo conveniente que las personas con una ENM se pongan en los mismos grupos escolares o laborales que una persona con una discapacidad mental.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	DIMENSIÓN 6: ATENCIÓN EN LA FASE AVANZADA DE LA ENFERMEDAD.
	Exprese su grado de acuerdo con estas necesidades teniendo en cuenta las experimentadas 
	por usted. 
	6.1  La atención del paciente con ENM se ha de mejorar en los servicios de urgencias y traslado en ambulancias por parte de los profesionales implicados.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	6.2  Es necesario disponer de unidades de cuidados paliativos especializados para atender los síntomas de personas con una ENM en etapa avanzada.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	6.3  Necesito más información sobre los síntomas que ocurren en el final de vida de una ENM.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	6.4  Creo que es necesaria una formación específica para que los profesionales sanitarios de las unidades de cuidados paliativos puedan ofrecer un buen control de los síntomas derivados de la ENM en fase avanzada.
	 

	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	6.5  Sería necesario que las unidades de cuidados paliativos pudieran ofrecer servicios como hospital de día en la fase avanzada de la enfermedad.
	Exprese su grado de acuerdo o desacuerdo con esta necesidad. Puntúe del 1 (nada de acuerdo) al 5 (totalmente de acuerdo).
	 

	Puntuación:   
	Adjunte comentarios sobre esta necesidad:      
	En cumplimiento de la LOPD 15/1999 y de la LSSI-CE 34/2002, se informa que los datos de carácter personal que suministre el receptor del presente documento se incorporarán a un fichero automatizado de la UIC con el fin de ser utilizados para comunicaciones periódicas. El interesado puede ejercitar respecto a sus datos los derechos de acceso, rectificación, cancelación y oposición enviando una carta a la Universitat Internacional de Catalunya (Immaculada, 22 - 08017 Barcelona.) o un correo electrónico a dato
	-

	ANEXO III. DATOS DESCRIPTIVOS
	El Instituto Universitario de Pacientes de la Universitat Internacional de Catalunya está realizando el estudio “Necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada”. A continuación, adjuntamos una serie de datos sociodemográficos para poder describir el perfil de los participantes.  La información recogida será confidencial y no se podrá identificar de ningún modo a los participantes.
	 Variables socio-demográficas:
	 

	•  Fecha de nacimiento
	•  Sexo H /  M 
	•  Perfil del entrevistado (puede marcar más de una): Cuidador / Familiar / Paciente 
	•  Situación laboral:     Trabajador por cuenta propia o ajenaEn paro JubiladoCon incapacidad laboralEstudiante Otro
	 
	 
	 
	 
	 

	• Nivel de estudios completados:    Sin estudios PrimariosSecundariosUniversitarios
	 
	 
	 

	Variables clínicas:
	Tipo de enfermedad: .................................................................................................
	Años desde el diagnóstico de la enfermedad: ...............................................................
	Tratamientos recibidos:
	• Médicos  (Falta definir las posibles respuestas)
	• Psicológicos  (Falta definir las posibles respuestas)
	• Sociales (Falta definir las posibles respuestas)
	ANEXO IV. HOJA INFORMATIVA (ENTREVISTA SEMIESTRUCTURADA)
	Estimado Sr / a
	Nos gustaría invitarle a participar en el estudio “Necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada”. Este estudio, desarrollado por el Instituto Universitario de Pacientes de la Universidad Internacional de Catalunya junto a ASEM, tiene el objetivo de conocer cuáles son las necesidades percibidas de las personas con una enfermedad neuromuscular en fase avanzada y de sus familiares. Este estudio permitirá identificar las temáticas principales para que permitan posteriormente ela
	-
	-

	La información para el estudio se obtendrá a través de entrevistas semiestructuradas, en las que se realizarán preguntas relativas el control de los síntomas en el domicilio, el impacto para la familia, la organización familiar, el afrontamiento y el manejo de las emociones, o la comunicación de personas cercanas, entre otros. Posteriormente, las necesidades detectadas en las entrevistas serán valoradas por personas afectadas por ENM de distintas comunidades autónomas a través de un estudio Delphi. 
	-

	En este sentido, le invitamos al estudio ya que esperamos, mediante su experiencia, poder explorar estas necesidades conjuntamente. Las entrevistas tienen una duración aproximada de entre 60 y 90 minutos. La misma será grabada en formato audio para posteriormente poder ser analizada. Además, se preguntarán mediante un cuestionario confidencial y personal algunos aspectos como la fecha de nacimiento, el sexo, o la situación laboral, entre otros, para poder describir de manera anónima a los participantes en e
	-
	-

	La aceptación o rechazo a participar no le afectará en ningún caso. Puede dejar de participar en el estudio cuando le parezca oportuno sin que ello ocasione ningún inconveniente. Si accede a participar, deberá firmar la hoja de consentimiento informado, lo que implica que usted consiente el registro y el análisis de la información que nos proporcione. El equipo investigador la introducirá en una base de datos protegida que imposibilitará su identificación mediante un sistema de disociación, de acuerdo con l
	-
	-

	ANEXO IV. HOJA INFORMATIVA (DELPHI)
	Estimado Sr / a,
	Nos gustaría invitarle a participar en el estudio “Necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada”. Este estudio, desarrollado por el Instituto Universitario de Pacientes de la Universidad Internacional de Catalunya junto a ASEM, tiene el objetivo de conocer cuáles son las necesidades percibidas de las personas con una enfermedad neuromuscular en fase avanzada y de sus familiares. Este estudio permitirá identificar las temáticas principales para que permitan posteriormente ela
	-
	-

	En una primera fase, se han realizado entrevistas semiestructuradas, y se han detectado diversas necesidades relativas a aspectos como el control de los síntomas en el domicilio, el impacto para la familia, la organización familiar, el afrontamiento y el manejo de las emociones, o la comunicación de personas cercanas, entre otros. Esta segunda fase, que corresponde al estudio Delphi, tiene el objetivo de conocer el grado de acuerdo de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada y de sus f
	-
	-

	En este sentido, le invitamos al estudio ya que esperamos, mediante su experiencia, poder conocer su grado de acuerdo en relación a las necesidades detectadas. Para ello, se enviarán dos rondas de un cuestionario Delphi online las necesidades detectadas. Esperamos que usted pueda las puede puntuar y enviar comentarios al respecto. Además, se preguntarán mediante un cuestionario confidencial y personal algunos aspectos como la fecha de nacimiento, el sexo, o la situación laboral, entre otros, para poder desc
	-
	-
	-

	La aceptación o rechazo a participar no le afectará en ningún caso. Puede dejar de participar en el estudio cuando le parezca oportuno sin que ello ocasione ningún inconveniente. Si accede a participar, deberá firmar la hoja de consentimiento informado, lo que implica que usted consiente el registro y el análisis de la información que nos proporcione. El equipo investigador la introducirá en una base de datos protegida que imposibilitará su identificación mediante un sistema de disociación, de acuerdo con l
	-
	-

	ANEXO V. HOJA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO 
	PARTICIPANTE
	He leído o me ha sido leída la hoja informativa relativa al estudio “Necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada” y he comprendido tota la información que se me ha facilitado, por lo que otorgo el consentimiento para permitir mi participación en dicho estudio. 
	-
	-

	Nombre y apellidos (en mayúsculas)
	……………………………………………………………………………………………
	Fecha: ....... / ................./ ............
	Firma:
	INVESTIGADOR 
	Por la presente, certifico que he explicado a la persona arriba firmante la naturaleza y los objetivos del estudio: “Necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada”.
	Nombre y apellidos (en mayúsculas)
	……………………………………………………………………………………………
	Fecha: ....... / ............... ../ ............
	Firma:
	Instituto Universitario de Pacientes UIC BCN
	Josep Trueta, s/n, 08195, Sant Cugat del Vallès
	Tel. 93 504 20 19 / iupacientes@uic.es
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	Actualmente según la Sociedad Española de Neurología (SEN), se estima que hay más de 60.000 personas que tienen una enfermedad neuromuscular en España.  A pesar de que la etiología, la edad de inicio, su curso evolutivo y el grado de discapacidad que genera son diferentes en cada caso, comparten su carácter crónico y progresivo a lo largo del ciclo vital de la persona. 
	Del mismo modo, el hecho de ser una enfermedad con una afectación multisistémica, de gran complejidad y donde coexisten múltiples factores, hace imprescindible que sea abordada trasversalmente desde diferentes disciplinas y ámbitos de la vida de la persona. Por ello, es obligación de la Administración General del Estado analizar, planificar y velar para que las personas que tienen enfermedades neuromusculares sean atendidas de forma integral y coordinada respecto a las diferentes necesidades biopsicosociale
	-

	El presente estudio permite identificar cuáles son las principales necesidades de las personas con enfermedades neuromusculares en fase avanzada y de sus familiares. Entre otras, cabe destacar el impacto biopsicosocial que se produce a nivel individual y familiar desde la fase del diagnóstico, donde se vislumbra un profundo reajuste de la dinámica familiar, que en múltiples ocasiones provoca que incluso el cuidador familiar tenga que abandonar el trabajo y/o su vida social, por el alto nivel de dependencia 
	-

	En esta línea la SEN señala que más del 50 % de los afectados por este tipo de enfermedades presenta el grado Grado III de Gran Dependencia, y la persona necesita ayuda para realizar las actividades de la vida diaria, así como el apoyo indispensable y continuo de otra persona para su autonomía personal.
	-

	Además, es una enfermedad que por la acuciada pérdida de movilidad que genera, en múltiples ocasiones requiere de una importante inversión económica, ya que es necesario adquirir numeroso material ortoprotésico, cambios en la estructura de la vivienda, abandono en algunos casos del empleo de la persona o cuidador principal, que hace que los hogares tengan que enfrentarse a una pérdida de su nivel adquisitivo e incluso a situaciones de pobreza.
	-
	-

	Tampoco podemos finalizar sin reflexionar sobre la necesidad urgente que existe de promocionar y apoyar la investigación científica con el fin de poder prevenir, avanzar en la mejora y rapidez de los diagnósticos, tratar la evolución de la enfermedad y proporcionar sus cuidados paliativos, para mejorar el proceso de atención de este tipo de enfermedades. Además, hay que recordar que el 20 % de las enfermedades raras pertenecen al grupo de enfermedades neuromusculares y que a diferencia de otras patologías, 
	-

	Por esta razón creo que este estudio es de gran importancia para identificar cuáles son los próximos pasos a dar, para poder abordar de forma integral las necesidades que presentan estas personas y sus familias, que aclaman una profunda colaboración y coordinación entre el sistema de atención sanitario, social y de atención a la dependencia.
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