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1. PROLOGO

Un dos cambios mdis significativos que experimentou a atencién sanitaria e os sistemas de saude
nas ultimas décadas é o incremento constante da implicacion dos pacientes. A participacion
individual dos pacientes inclue o dereito e a responsabilidade de influir no tratamento e de
participar na toma de decisions compartidas. Ademais, a participacion tamén pode ser colectiva, o
que permite a contribucion dos pacientes na definicion da asistencia sanitaria e dos servizos,
recursos e politicas comunitarias.

A valoracion das necesidades, expectativas e satisfaccion dos usuarios e usuarias é un aspecto clave
na xestion dos procesos asistenciais, pois permite obter a informacion necesaria para adaptar estes
as suas demandas, nun proceso continuo de mellora. Por este motivo, no Proceso asistencial
integrado para o diagndstico e o tratamento do paciente con déficit de alfa-1 antitripsina (DAAT)
que se levou a cabo en Galicia, consultduselles aos pacientes con esta enfermidade sobre a sua
experiencia e satisfaccion en relacion coa atencion sanitaria recibida a través dunha enquisa
realizada pola Asociacion de Pacientes Alfa-1 Espana.

O DAAT é unha enfermidade de diagndstico tardio e os pacientes referiron que este pode variar
desde alguns meses ata varios anos e décadas. En todos estes casos, realizouselles unha proba
xenética para confirmar o diagndstico e, na maioria, tamén se lles realizou aos familiares de
primeiro grao.

A maioria dos pacientes da enquisa botou en falta disporier de informacién sobre a enfermidade e
sobre as opcions de tratamento, o plan de abordaxe & enfermidade e os beneficios, riscos e
implicacions do tratamento farmacoldxico. Ante un modelo de atencién sanitaria que nos ultimos
anos promove o empoderamento dos pacientes, é esencial facilitar informacién sobre a
enfermidade para que sexan ferramentas de soporte na toma de decisiéns e potencien a sua
implicacion e autonomia. Neste sentido, a transmision de informacion sobre a enfermidade aos
pacientes é un reto e unha drea de mellora identificada para o futuro.

En relacion coa atencién recibida polo profesional sanitario, un gran ndmero de pacientes
considéraa satisfactoria, e tamén valoran como correcta a organizacion da atencion. Porén, os
pacientes refiren que en poucas ocasions se estableceron obxectivos ou metas claras para
modificar habitos e mellorar a sua calidade de vida. Considerando que o DAAT é unha enfermidade
rara, de baixa prevalencia, os pacientes poderian beneficiarse dos grupos de apoio para persoas que
conviven con esta enfermidade. En cambio, sequndo os datos da enquisa de opinion, moi poucas
veces o sector sanitario animou a acudir un destes grupos.

Con referencia ao soporte emocional recibido como paciente desta enfermidade rara, os datos da
enquisa indican, salvo algunhas excepcions, que é pouco frecuente que se lles pregunte aos
pacientes por como afecta a enfermidade a sua vida persoal; que se lles axude a planificar a
atencion necesaria para a sua enfermidade, mesmo en momentos dificiles, e que se contacte con
eles despois da visita ou da consulta médica para saber o seu estado e a sua situacion persoal.

En canto ao tratamento do DAAT, non todos os pacientes diagnosticados son candidatos para
recibir un tratamento aumentativo con alfa-1 antitripsina. Neste sentido, a satisfaccion dos
enquisados que si recibiron este tratamento farmacoldxico é elevada.
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Coriecer as necesidades, as expectativas e a satisfaccion dos pacientes con DAAT permitiu ter unha
vision centrada no paciente sobre a abordaxe da enfermidade. Tendo en conta que a atencion
dunha persoa con DAAT é complexa, con moitas necesidades e retos ainda por resolver, este
documento é o primeiro paso para mellorar o circuito asistencial que reciben estes pacientes, desde
a sospeita diagndstica ata o tratamento e sequimento da enfermidade.
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2. CONTEXTUALIZACION

O déficit de alfa-1 antitripsina (DAAT) é unha alteracién xenética identificada como o trastorno
hereditario mais frecuente en adultos, caracterizada por niveis reducidos de alfa-1 antitripsina
circulante, que predispdén a ter afectacion pulmonar, hepdtica e mais raramente cutanea e/ou
circulatoria sistémica® % Isto determina un estudo exhaustivo do portador desta alteracion,
cunha valoracidén integral entre distintas especialidades®. Incliese dentro da clasificacion das
enfermidades raras ou minoritarias debido & sua prevalencia, situada entre 1/2175 e 1/5164 en
Espafia’.

Nas ultimas décadas, ampliouse de forma intensa o cofiecemento sobre a patoxenia e a historia
natural da enfermidade, pero seguen existindo moitos retos no que se refire ao seu manexo.
Quizais o mais importante sexa o seu diagndstico precoz. Como enfermidade minoritaria, é
preciso ter en mente a sla existencia para sospeitar que paciente poida ter un DAAT. E
importante que todos os profesionais sanitarios dispofian de informacién e ferramentas para
detectar o DAAT o mais precozmente posible. Isto é especialmente relevante no ambito da
atencion primaria (AP), o primeiro e, posiblemente, mais importante chanzo no diagnéstico.

A afectacién do DAAT é fundamentalmente pulmonar, e pode causar EPOC, enfisema e
bronquiectasias, e a gravidade destas afectacidons depende do grao de DAAT. O curso clinico e o
prognostico desta enfermidade é absolutamente distinto en funcién de ser ou non fumador, polo
que existe unha relaciéon directa co consumo acumulado de cigarros e o declive da funcion
pulmonar para estes pacientes. Neste sentido, o abandono do habito tabaquico, que é sempre
altamente recomendable, neste contexto cobra ainda mais relevancia e considérase tamén un
dos retos do tratamento desta enfermidade.

Seguen existindo dubidas sobre cal é o mellor método diagndstico para avaliar a situacién do
paciente e o seu seguimento a longo prazo. A determinacion cuantitativa da AAT en soro
constitiue a base do diagndstico do DAAT e tamén as tecnoloxias de imaxe, sobre todo a
tomografia computadorizada (TC) do térax; esta gafiou moito en definicién e probablemente
superou as probas funcionais tanto para a deteccién inicial do dano pulmonar coma para o seu
seguimento. A TC non é unha técnica inocua, polo que é imprescindible dosificar o seu uso en
base 4 evolucién clinica e funcional de cada paciente. Non hai guias estritas respecto diso, unha
carencia importante que compre emendar nos préximos anos.

O DAAT é unha enfermidade crénica, sen tratamento curativo, que indefectiblemente progresa
de forma mdis ou menos rapida. O descubrimento da estrutura e da funcién da proteina AAT e 0
seu subseguinte illamento e purificacidn permitiu levar a cabo unha terapia aumentativa co
obxectivo de previr a progresidon do enfisema pulmonar?. Débese ter en conta que a AAT non se
pode sintetizar, que se debe obter de multiples doantes e que en principio supdn que o paciente
tefia que estar sometido a un tratamento para sempre. Estas situacions levan consigo dous
importantes retos relacionados co tratamento: un é dispofier dunha cantidade suficiente do
farmaco de forma continuada e o outro buscar a mellor dosificacion que combine eficacia e
comodidade para o paciente.

A atencidn dunha persoa con DAAT é complexa, con distintas necesidades identificadas e moitos
retos ainda por diante. Parece razoable dispofier dunha ferramenta de utilidade para minimizar a
variabilidade clinica e para aumentar a coordinacién e a atencién continuada dos pacientes. Por
tal motivo, proponse a elaboracion deste documento, é dicir, para que lle sexa de axuda na toma
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de decisiéns a calquera dos médicos implicados, desde o seu diagndstico ata o seu seguimento,
cunha perspectiva integral entre os servizos de pneumoloxia, atencién primaria, enfermeria,
farmacia hospitalaria (FH), incluida tamén a visiéon do paciente.
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6. PROCESO ASISTENCIAL (PA)

6.1. Introducion

Un proceso asistencial integrado (PAI) é unha ferramenta que permite identificar e ordenar o
conxunto de actuacidons do ambito sanitario (estratexias preventivas, probas diagnosticas e
actividades terapéuticas) a través das cales se define a corresponsabilidade de todos e todas as
profesionais co paciente no sequimento asistencial. Ten como finalidade incrementar o nivel de
saude e o grao de satisfaccion da poboacién que recibe os servizos, entendidos estes nun sentido
amplo (aspectos organizativos, asistenciais, entre outros). Un PAIl caracterizase por estar
centrado na persoa como suxeito activo, por garantir a continuidade asistencial, por incluir sé
aquelas actividades que si achegan valor engadido, por buscar a participacién de todos os
profesionais implicados e a sua satisfaccion, e por ser flexible para adaptarse a novos
requirimentos e incorporar melloras®.

Esta ferramenta detalla o itinerario dos pacientes e o conxunto de actuacidns, decisidns,
actividades e tarefas que se encadean de forma secuencial para atender un problema asistencial
especifico coa maxima calidade. A ordenacion dos diferentes fluxos de traballo segundo os
criterios de cada servizo/institucion/area sanitaria/profesional, de forma que acheguen valor
engadido, vai dirixido a aumentar a satisfaccion do paciente e a facilitar as tarefas dos
profesionais. Isto contribue a:

e Mellorar a eficiencia e a calidade dos servizos prestados.

e Diminuir a variabilidade na practica clinica.

e Garantir a articulacion e a coordinacién entre os distintos interlocutores involucrados no
proceso.

e Garantir a continuidade da asistencia sanitaria entre diferentes niveis asistenciais.

Ademais, a definicion duns indicadores de avaliacion dun PAI permite monitorizar o proceso e
obxectivizar especificamente as melloras logradas®.

6.2. Metodoloxia

A importancia de actualizar e de homoxenizar o manexo dos pacientes con DAAT en Galicia, asi
como a necesidade de incidir no diagnoéstico co fin de detectar novos casos de DAAT, e facelo
con maior precocidade, expuxo a adecuacion de elaborar un documento que puidese mellorar a
continuidade asistencial no manexo do paciente con DAAT desde atencidn primaria ata atencion
hospitalaria (AH).

Por tanto, co fin de poder crear un proceso asistencial para os pacientes con DAAT en Galicia,
desefiouse unha metodoloxia participativa que incluiu os profesionais médicos (especialistas en
pneumoloxia e atencién primaria) implicados no diagndstico, tratamento e seguimento do
paciente con DAAT. Posteriormente, decidiuse incluir farmacia hospitalaria e enfermeria, tamén
implicados na atenciéon ao paciente con DAAT, co que se dotou o proceso dunha visién mais
diversa e integral. Asi mesmo, incorporouse a vision do paciente.
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Ademais, no grupo de traballo contouse coa opinién dos e das pacientes de Galicia membros da
Asociacion de Pacientes Alfa-1.

O proxecto desenvolveuse en duas etapas. A continuacién, detallanse estas etapas e as distintas
fases de cada unha delas.

ETAPA 1

Esta etapa levouse a cabo entre 0 ano 2019 e 2020. Na imaxe 1, exemplificanse as distintas fases
desta etapa.

Fase 1 e fase 2: Conceptualizacion e reunion de arranque cos coordinadores do
proxecto. Realizouse unha primeira reunién de inicio de proxecto cos coordinadores, o
doutor Adolfo Baloira e a doutora Maria Torres, para presentar a proposta de plan de
traballo, describir os puntos clave e definir o cronograma do proxecto. Posteriormente,
realizouse unha procura de literatura sobre procesos asistenciais no ambito do DAAT que
quedou recollida nun documento de sintese da evidencia cientifica.

Fase 3: Sesion participativa para a descricion e a formalizacion do PA. Esta reunion tivo
lugar o 18 de xufio de 2019, en Santiago de Compostela, e nela participaron todos os
membros do comité cientifico. Nesta sesion realizaronse as seguintes actividades:

* Presentacion ao equipo de traballo dos obxectivos e da metodoloxia do proxecto.

» Presentacion dos conceptos bdsicos relacionados coa elaboracidn dun proceso
asistencial e o seu marco tedrico e practico.

» Elaboracion do PA cunha metodoloxia participativa:

» Definicion da misién, do alcance, das persoas destinatarias e dos limites do
PA.

» Elaboracion do fluxograma do PA.

» Indicacion dos préximos pasos: definicién dos grupos de traballo que elaborarian
os contidos de cada unha das actividades do fluxograma e o calendario de
entregas e revisions previas a elaboracién do informe final.

Fase 4: Elaboracion da version preliminar do PA e revisions por parte dos
coordinadores. Despois da reunidn participativa, elaborouse unha acta da sesién, que se
lles enviou a todos os asistentes o dia 2 de setembro de 2019, na que se recollia un
resumo da sesidén participativa, o fluxograma preliminar do proceso para describir, a
reparticion de tarefas, os proximos pasos e un modelo metodoldxico que lles facilitase
aos autores e autoras a elaboracion e o seguimento dos items para cubrir na sua
descricion das actividades, co fin de asegurar un documento final de contido unificado. Os
autores dispuxeron ata mediados de novembro de 2019 para entregar as suas descricions.
A partir de entdn, procedeuse a unificacion dos contidos nun documento Unico, un
informe preliminar do PA, e compartiuse este documento cos coordinadores, co que se
iniciou unha rolda de revision e incorporacidon de cambios (xaneiro-marzo 2020). Tras esta
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revision, compartiuse novamente o documento cos autores e autoras para que
supervisasen as modificacions propostas e incluisen revisions.

e Fase 5: Elaboracion do documento final. En outubro de 2020, procedeuse a unha rolda
final de revision do documento cos coordinadores e autores, para proceder & sua
presentacion oficial 0 16 de decembro de 2020, de maneira telematica.

ETAPA 2

A etapa 2 desenvdlvese entre novembro de 2021 e decembro de 2022. Nesta etapa, incorporanse
duas novas especialidades: enfermeria e farmacia hospitalaria, e utilizase como base de traballo
o documento final do PA da etapa 1. Na imaxe 2, exemplificanse as fases desta etapa.

Fases 6 e 7: Conceptualizacion para a inclusion de farmacia hospitalaria e enfermeria, procura
bibliografica e sintese da evidencia. Para a inclusidon destas novas especialidades realizouse en
novembro de 2021 unha reunidn coas coordinadoras de pneumoloxia e cos coordinadores das
novas especialidades. Definiuse o alcance das modificacions do PA previo debido & sua
incorporacion (diagrama, actividades, niveis asistenciais etc.). Posteriormente, realizouse unha
procura bibliografica e unha sintese da evidencia enfocada especificamente para estas novas
especialidades que se lles enviou a todas as persoas participantes.

Fases 8 e 9: Reunion presencial participativa e traballo de expertos. En maio de 2022,
realizouse unha reunién presencial por cada especialidade cun amplo grupo de expertos para
incorporar as novas fases do proceso no documento inicial e para incluir os puntos de vista de
farmacia hospitalaria e enfermeria. Despois da reunién, realizouse un traballo de gabinete por
parte dos expertos de cada especialidade seqguindo un modelo metodoléxico para facilitar o
traballo da descricion das actividades dentro do proceso asistencial (xufio-agosto 2022).

Fase 10: Elaboracion do informe preliminar e inclusion da vision do paciente. Unha vez
finalizado o traballo de expertos, procedeuse & unificaciéon dos contidos e a incorporacion das
novas achegas ao novo informe preliminar do PA. Este informe preliminar validarono
posteriormente os coordinadores de enfermeria e farmacia hospitalaria. Neste momento,
incluiuse a visién dos pacientes.

A valoracion das necesidades, expectativas e satisfaccion das persoas usuarias é un aspecto
clave na xestidon de procesos asistenciais, pois permite obter a informaciéon necesaria para
adaptar estes as demandas dos usuarios nun proceso continuo de mellora. Por este motivo,
considerouse adecuado engadir ao documento do proceso asistencial o punto de vista do
paciente a través dun prologo. O proélogo realizouse a partir dunha enquisa aos pacientes
vehiculizada a través da Asociacion de Pacientes Alfa 1 Espafia. Esta enquisa pddese consultar no
anexo 1.

Fase 11: Elaboracion do documento final integrado e aprobacion final. En outubro de 2022,
presentouse o documento final integrado e realizouse unha reunién de validacién do documento
final cos expertos e expertas que participaron nas duas etapas do proxecto.
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6.3. Mision, alcance e limites do proceso asistencial (PA)

Mision: Mellorar a detecciéon precoz de pacientes con DAAT, asi como o circuito asistencial,
mediante un proceso de diagnostico coordinado entre médicos de AP e o servizo de pneumoloxia.

Alcance:

Limite de entrada: Paciente con sospeita de DAAT en calquera nivel asistencial.
Limites de saida:

e Paciente no que se descarta DAAT.

e Xenotipo de “non risco”. Paciente remitido para sequimento a AP.

e Pacientes con transplante hepatico ou pulmonar.

e Paciente de baixo risco con funcién pulmonar normal e estable tras un periodo
minimo de 5 anos

e Exitus.

Limites marxinais:

- Pacientes con afectacion exclusivamente extrapulmonar

- Poboacion pediatrica.

- Paciente con patoloxias graves con expectativa de vida moi limitada
(pacientes terminais).

Destinatarios: AP, pneumoloxia, farmacia hospitalaria, enfermeria
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6.4. Diagrama
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6.5. Descricion das actividades

Na descricion das actividades do PA, tivéronse en conta aspectos relacionados coa persoa, coa
evidencia cientifica, coa seguridade do paciente e co uso racional dos medicamentos.

Como aspectos transversais, na descricidén das actividades, ademais, tivose en conta o seguinte:

e Os momentos de informacion e comunicacion co paciente/coidador.

e Avaloracion inicial.

e Os tratamentos utilizados (farmacoldxico e non farmacoldxico).

e Os tempos aproximados de resposta.

e Unha perspectiva integrada entre niveis asistenciais (AP, AE e interdisciplinar).

e Os rexistros efectuados (p. ex.: rexistro na historia clinica etc.).

e Os documentos resultantes do proceso asistencial (p. ex.: receita, informe de alta etc.).

A continuacién, preséntase a descricion das actividades do PA. Para cada unha das actividades
incluidas e numeradas no fluxograma, replicarase o apartado correspondente.
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1. Paciente subsidiario de solicitude de concentracion sérica de AAT

Actividade Paciente subsidiario de solicitude de concentracion sérica de AAT

Calquera médico especialista de atenciéon primaria ou especialista

Quen hospitalario que se pofia en contacto co paciente e sospeite unha posible
relacidon do seu proceso de enfermidade co DAAT.
e Paciente en proceso diagnéstico de EPOC.
e Paciente con diagnéstico de EPOC sen determinacion de AAT previa.
e Paciente con antecedentes familiares de DAAT.
e Paciente con diagnéstico de enfisema pulmonar.

Cando™* . Pac?ente adulto con bronquiec‘Fasias. '

e Paciente adulto con asma parcialmente reversible.
e Paciente con hepatopatia.
e Paciente con dispnea progresiva sen unha causa clara.
e Pacientes con vasculites sistémicas ANCA+, paniculite necrosante.
e Diminucién do pico de alfa-1 proteinas no proteinograma.

Onde e Atencidn primaria.
e Servizo hospitalario onde se sospeitou esta relacion.

e Solicitude de concentracion sérica de AAT na peticidn electrénica de
analitica. A determinacién de AAT mediante inmunonefelometria
cinética® é o método mais comun.

e Analitica sanguinea con perfil hepdtico na solicitude electrénica
analitica.

Como e Rexistro na historia clinica IANUS do consumo tabaco, segundo a
férmula paquetes/ano.

e Realizacion ou solicitude de probas de funciéon pulmonar, no propio
centro de saude, no caso de atencién primaria, ou no servizo de
pneumoloxia nos casos restantes.

e Solicitude de radiografia de térax tras o diagndstico de DAAT ou en
casos de existencia de patoloxia pulmonar evidente.
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2. Valoracion de concentracion de AAT

Decisor [AAT] <120mg/dl®

e Calquera médico especialista de atenciéon primaria ou especialista
Quen hospitalario que se pofia en contacto co paciente e sospeite unha
posible relaciéon do seu proceso de enfermidade co DAAT e solicite
esta determinacion analitica.

Cando e Tras a obtencion do resultado analitico da concentracion de AAT
mediante nefelometria.

Onde e Atencidn primaria.
e Servizo hospitalario onde se solicitou esta determinacion analitica.

e Resultado de concentracion sérica de AAT:
SE a concentracion de AAT estd entre 120-200 mg/dL, o rango normal®.

o SlI. Concentracién sérica de AAT <120 mq/dL®

Consecuencia: realizase interconsulta a pneumoloxia a través do
xestor de peticidéns electrdénicas (XPE), achegando os resultados
analiticos cos valores de AAT e o perfil hepatico, a radiografia de
térax e as probas de funcion pulmonar, se se realizaron. Paso ao
momento 4 do proceso.

Factores
decisores o NON. Concentracidn sérica de AAT >120 mq/dL®

Consecuencia: determinacion da concentracién de proteina C
reactiva (PCR) para descartar que a AAT estea elevada por unha
situacion aguda:

» Se a concentracién de PCR é elevada, débese repetir a
determinacion da concentracién de AAT sérica en situacion
estable.

= Se a concentracion de PCR é normal, descartase DAAT.
Saida do proceso.
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3. DAAT descartado

Actividade DAAT descartado

e Calquera médico especialista de medicina familiar ou comunitaria ou
especialista hospitalario que solicitase a concentracion sérica de AAT
ante a sospeita/correlacién diagnodstica.

Quen

e Na consulta de revisidn/seguimento, para valorar os resultados

Cando analiticos.

o Concentracion de AAT de referencia (rango normal): [AAT]
=120-200 mg/dL.

Onde e Atencion primaria.
e Servizo hospitalario onde se sospeitou esta relacién.

Saida do proceso

Descartase o DAAT se a concentracién se atopa dentro de rango.
Como
e Rexistro na historia clinica IANUS da concentracion de AAT.

e Seguimento do proceso crénico do paciente segundo os protocolos
establecidos para o devandito proceso.
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4. Derivacion a pneumoloxia

Actividade Derivacion a pneumoloxia. Interconsulta

e Calquera médico especialista de atencidon primaria ou especialista

Quen hospitalario que contacte co paciente e sospeite unha posible relacion do
seu proceso de enfermidade co DAAT.

Cando e Na consulta de revision/seguimento para valorar os resultados analiticos.

e Paciente con AAT <120mg/dL".

e Atencion primaria.

Onde e Servizo hospitalario onde se detectaron concentraciéns de AAT
<120mg/dL.

Se a deteccion e a derivacién se realizou en AP:

e Crear episodio na historia clinica IANUS: “Outras enfermidades
respiratorias” R99 ou asocialo ao episodio crénico EPOC R95.

e Na nota SOIP (Subxectivo/Obxectivo/Impresién  diagndstica/Plan
terapéutico), describir brevemente a anamnese e a exploracion fisica cos
resultados das probas complementarias realizadas.

e Crear interconsulta, a través do GPE, ben en formato e-interconsulta ou
consulta presencial, en funcion dos datos obtidos de AAT:

- Concentracion sérica de AAT inferior ao 35 % do valor medio
esperado ou 60 mg/dL (medida por nefelometria)’.
Como Realizarase e-interconsulta preferente.
- Concentracion sérica de AAT superior ao 35 % do valor
medio esperado ou 60 mg/dL (medida por nefelometria)’.
Realizarase consulta presencial ou e-interconsulta normal.

» Recomendacién de xerar un sistema de alerta no laboratorio onde se
realiza a determinacion sérica de AAT para que, no caso de que a
concentracion de AAT <60 mg/dl ou <35 % de valor desexado esperado,
emita unha "alerta” ao servizo de pneumoloxia correspondente. Neste
caso, crearase unha consulta informativa desde pneumoloxia cara a AP,
para informar do seguimento do paciente por parte do servizo de
pneumoloxia.
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5. Consultas pneumoloxia (solicitude xenotipo/fenotipo e valoracion dos

resultados)

Actividade

Consulta pneumoloxia (solicitude de fenotipo/xenotipo e valoracion de

resultados)

Quen e Pneumoloxia.
Cando e Tras a deteccion de concentracién sérica de AAT baixa (<120 mg/dl) e
derivacion®™
Onde e Atencion hospitalaria. Servizo de pneumoloxia.
Realizase a valoracion da concordancia do fenotipo/xenotipo coa
concentracion sérica de AAT.
En caso de solicitarse o fenotipo:
e Se se trata do fenotipo S, Z, M e existe concordancia coa
concentracion de AAT - non é imprescindible realizar xenotipo.
e Se non existe concordancia > débese solicitar xenotipo > reavaliar
concordancia.
o Se hai dubidas—> secuenciacion completa do xene.
O estudo do fenotipo realizase mediante wunha técnica de
inmunoelectroforese.
Como

Existen varias técnicas para o estudo do xenotipo, que se pode realizar en
sangue total, sobre pinga de sangue desecada ou en frote oral. A técnica de
xenotipado mais utilizada é a PCR, cuxa principal limitacion é que non
permite a deteccidn de todas as variantes nulas ou raras. Nos casos en que
non sexa diagndstica, haberia que realizar un estudo de secuenciaciéon do
xene SERPINA1, que codifica a sintese de alfa-1-antitripsina.

En caso de confirmar xenotipos deficitarios, débese realizar un estudo de
valoracién de patoloxia asociada ao DAAT.

Enfermeria, ainda que non é o responsable de realizar a solicitude dos
estudos, tamén comproba que o fenotipo/xenotipo fose solicitado a todos os
pacientes que lles corresponda e realiza os avisos necesarios a pneumoloxia
sobre os resultados.
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Indicador: Relacion de pacientes con concentracions de [AAT] <120 mg/dL que tefien o
fenotipo/xenotipo determinado

Relacion de pacientes con concentracions de [AAT] <120 mg/dL que teiien o

Indicador

fenotipo/xenotipo determinado

e Pacientes con concentracion sérica de AAT <120 mg/dL: nimero de
pacientes aos que se lles solicitou e mediu por nefelometria a
concentracion en sangue de AAT e esta estd por debaixo do valor

. indicado.

Definicion de ) L ) . . )

e Pacientes con determinacién de fenotipo/xenotipo: nimero de pacientes

termos i R
con [AAT] <120 mg/dL para os cales se realizou a determinacion de
xenotipo por PCR e o resultado é S, Z, ou M ou se se completou con
secuenciacion.
Cileulo e Numerador: N de pacientes con xenotipo/fenotipo determinado.
e Denominador: N de pacientes con [AAT] sérica <120mg/dL.
Tipo de .
. p. Indicador de resultado.
indicador
Dimension Eficacia diagnodstica.
Este indicador debe permitir medir a concordancia entre a concentracion
sérica de AAT e o diagndstico xenético:
- Canto mais proxima a 1sexa a relacion (r), maior concordancia habera
Fundamento . .
ou no grupo de pacientes valorado: se r =1, todos os pacientes con
e s determinacidn sérica <120mg/dL presentaran xenotipo deficitario.
xustificacion

- Cando r <1, maior sera a proporcion de pacientes aos que se lles
realizou o xenotipo e non se detectou ningunha variante alélica
deficitaria.

Descricion da

.. Pacientes con DAAT confirmado por concentraciéns séricas e por estudo
poboacion do

. e xenético.
indicador
e Datos:
Datos para - Numero de pacientes con determinacién de fenotipo e/ou
recoller e xenotipo.
fontes - Numero de pacientes con [AAT] <120mg/dL.
e Fonte: historia ou rexistro clinico.
Estandares .
.. Non dispoiiible.
disponibles

Periodicidade Revision anual do indicador.
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6. Estudo de valoracion de DAAT

Actividade  fpstydo de valoracion do DAAT

Quen e Pneumoloxia.

e (O estudo de valoracidon de DAAT realizarase cando haxa:
a) A confirmacidon dunhas concentracions baixas de AAT.
b) O achado dun xenotipo deficitario.

Cando . . .

c) Pacientes con DAAT confirmado de alto risco que sofren un
empeoramento da funcién pulmonar (pacientes que retornan a este
punto desde o punto 11 do proceso).

Onde e Atencidn hospitalaria. Servizo de pneumoloxia.
Como e Realizarase unha valoracion inicial consistente en:

— A historia clinica:
a) Datos de filiacion.
b) Momento do diagnéstico do déficit de AAT.
c) Caso indice ou non indice.
d) Historia de tabaquismo e exposicion laboral a téxicos.
e) Antecedentes de enfermidades respiratorias, principalmente
EPOC, asma, e bronquiectasias.
f) Valoracién de sintomas respiratorios.

— Unha exploracion fisica que incluira:
a) O indice de masa corporal (IMC).
b) Centrarase en patoloxia respiratoria: o enfisema e a EPOC, e non
se esquecera relacion entre DAAT e bronquiectasias e DAAT e
asma (controvertida).
c) Valorarase tamén a patoloxia hepatica, vasculite e paniculite.

— As seguintes probas complementarias:

a) Analise de sangue con hemograma, bioquimica (que incluird a
determinacion de IgA e probas de funcion hepatica (AST, ALT,
bilirrubina total e directa, albumina e ANCA) e coagulacion (INR).

e No caso de atoparse alteradas as probas de funcién
hepatica, valorarase a consulta ao servizo dixestivo.

b) Probas de funcion pulmonar.

b.1) Espirometria e proba broncodilatadora.
b.2) Capacidade de difusion.
b.3) Volumes pulmonares.

c) Oximetria e/ou gasometria arterial.

d) Estudos radioloxicos:

1. Radiografia simple de torax (proxeccién postero-anterior
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e lateral).

2. Valorar a indicacion de realizar TCAR toracica, sendo
recomendable a medicién da densidade pulmonar por TC,
cando sexa posible realizala.

Caractevristicas/criterios de calidade

a) O tempo de demora no estudo de valoracion dun paciente con DAAT non
debe superar os 3 meses.

b) Documento resultante: da valoracion do paciente deberia xurdir un
informe clinico no que se especifique:
i. O diagndstico do déficit de AAT, concentracidns e
fenotipo/xenotipo de DAAT.
ii. A presenza de enfermidade pulmonar:
a) EPOC: tipo e estadio seguindo criterios GOLD" -
GesEPOC™.
b) Presenza de bronquiectasias.
c) Diagndstico de asma.
iii. Enfermidades potencialmente asociadas a DAAT (patoloxia
hepdatica- colestase neonatal, hepatite xuvenil, cirrose hepatica
e hepatocarcinoma, vasculite e paniculite necrosante).

c) Informacién a pacientes
i. Aos suxeitos informaraselles de que se trata dunha enfermidade
hereditaria e deberdselles realizar un estudo familiar.
ii. Consello sobre o seguimento clinico e da funcién pulmonar.

d) Recomendacions a todos os suxeitos con DAAT neste punto:
i.  Evitar a exposicion ao tabaco.
ii.  Evitar outros contaminantes laborais ou ambientais.
iii.  Evitar fdrmacos hepatotdxicos e o consumo de alcol.
iv.  Evitar fontes de infeccion e valorar a necesidade de vacinacion
da gripe (anual), vacina pneumocécica e de hepatite.
O estudo de valoracion de DAAT é unha actividade clave do proceso.
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7. Valoracion da alteracion funcional respiratoria

Decisor O paciente presenta alteracion funcional respiratoria?

Quen e Pneumoloxia.
Cando e Tras un estudo de valoracidon do DAAT (apartado 6 do proceso).
Onde e Atencidn hospitalaria. Servizo de pneumoloxia.

NON. O paciente NON presenta alteracién funcional respiratoria cando™:
o FEV; 280 % do valor de referencia, e
o FEV4/FVC270% e
o DLCO e DLCO/VA = 80 % do valor de referencia.

Consecuencia: débese determinar se o xenotipo é de risco/non risco
(paso ao apartado 8 do proceso).

Factores
decisores

SI. O paciente S/ presenta alteracion funcional respiratoria cando™:
o FEV4/FVC <70 % ou
DLCO ou DLCO/VA <80 % do valor de referencia.

Consecuencia: realizacion de TC toracico de alta resolucion e
valoracién de realizar un tratamento estandar para a EPOC (paso ao
apartado 12 do proceso).
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8. Valoracion do risco do xenotipo

Decisor O paciente presenta xenotipo de alto risco?

Quen e Pneumoloxia.

e Tras un estudo de valoracion do DAAT (apartado 6 do proceso) e logo de

Cando comprobar que non hai alteracién funcional respiratoria (decisor 7 do
proceso).
Onde e Atencion hospitalaria. Servizo de pneumoloxia.

e NON. O paciente NON presenta xenotipo de alto risco cando’®:
o Xenotipos (ou fenotipos): MZ, MS ou SS.

Consecuencia: paso ao apartado 9 do proceso (paciente con DAAT de
baixo risco sen necesidade de tratamento nin seguimento).

e SI. O paciente S/ presenta xenotipo de alto risco cando’"™:
o Xenotipos (ou fenotipos): ZZ, SZ, nulos ou combinacidns de alelos Z,
S, raros e nulos entre si.

Factores
decisores

Consecuencia: paso ao apartado 10 do proceso (seguimento do
paciente con DAAT de alto risco).

30



Proceso asistencial para o diagnéstico e tratamento do paciente con déficit de alfa-1 antitripsina (DAAT)

9. Paciente con DAAT de baixo risco sen necesidade de tratamento nin
seguimento

Actividade Paciente con DAAT de baixo risco sen necesidade de tratamento nin

seguimento

Quen e Pneumoloxia.

e Tras o estudo de valoracidon do DAAT (apartado 6 do proceso) e no caso de
Cando que o paciente non presente un fenotipo/xenotipo de alto risco (decisor 8
do proceso).

Onde e Atencién hospitalaria. Servizo de pneumoloxia.

Saida do proceso

O médico rexistrara na historia clinica electrdnica a seguinte informacion:

o Valor das concentracions séricas de AAT, especificando as unidades de
medida e o método analitico empregado.

Resultado do fenotipo ou xenotipo (debera ser MZ, MS ou SS).
Especificar a normalidade dos resultados das probas funcionais
respiratorias (PFR).

o Diagnéstico: "déficit de alfa-1 antitripsina de baixo risco, sen patoloxia
respiratoria asociada”. Recoméndase prescindir de abreviaturas tipo
DAAT ao emitir o diagndstico, para evitar erros.

o Recomendacions ao paciente: habitos de vida saudables e recomendar
sempre non fumar no caso de persoas fumadoras e moderacién 4 hora de
consumir bebidas alcohélicas.

o Informacion ao médico de atencion primaria: “non é preciso seguimento
por pneumoloxia”.

Como

O médico emitira un informe clinico no que se incluird a informacion
especificada no apartado anterior. Neste informe deben transcribirse os
resultados das PFR, ante a eventualidade de que o paciente se traslade a
outra comunidade auténoma na que non poida consultarse a historia clinica
electronica do Sergas.
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10. Seguimento do paciente con DAAT de alto risco

Actividade

Seguimento do paciente con DAAT de alto risco

e Pneumoloxia.

uen

Q e Enfermeria.

Cando e Durante toda a historia natural da enfermidade.

Onde e Atencidn hospitalaria. Servizo de pneumoloxia.

Como Pneumoloxia
> A enfermidade pulmonar no DAAT é enormemente heteroxénea. Por
iso, 0 seguimento adaptarase a cada paciente de forma individual.
> Os fumadores activos adoitan ter, en xeral, unha perda de funcion

pulmonar significativamente mais rdpida, o que obriga a un seguimento mais
proximo™ e,

Cada visita de seguimento recollera:

e Situacion clinica: habito tabaquico, sintomas e exacerbacidns.
e Probas funcionais: espirometria e DLCO.
e Non hai recomendacidn clara sobre cando realizar TCAR™™,

A abordaxe do paciente vira determinado pola sua condicion de
fumador/non fumador:

A. Paciente non fumador activo
a. Funcion pulmonar normal
e Visitas cada 6 meses 0s 2 primeiros anos.
e Posteriormente, se se mantén estable clinica e funcionalmente,
poderiase pasar a visita anual.

b. Funcion pulmonar alterada (FEV, <80 %, FEV/FVC <0,7, DLCO <80

%)
¢ Visita semestral.
e Debido & ampla variacién na perda de funcién pulmonar,
programarase o réxime de visitas de forma individualizada
(semestral/anual), en funcién do grao de deterioracién da funcion
pulmonar, dos sintomas e do nimero de exacerbaciéns (semestral
ou anual).
e E recomendable realizar TCAR toracico se existe unha
deterioracién significativa da funcién pulmonar ou exacerbacions
frecuentes (>2 moderadas/graves ao ano) 7.

B. Paciente fumador activo

a. Paciente de moi alto risco.

b. Obxectivo prioritario: cesamento do habito tabaquico. Debido a alta

probabilidade de deterioracién da funcién pulmonar, o seguimento

programado terd unha cadencia similar, independentemente da
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funcién pulmonar.

c. Seguimento proximo en consulta de tabaquismo, incluido o apoio
psicolodxico se é preciso.

» Se abandona o tabaco, o seguimento farase como no apartado previo,
“non fumador activo”, e podera valorarse un tratamento aumentativo.
e Se non consegue deixar de fumar:
e Visitas iniciais cada 4-6 meses.
e Se a situacioén clinica é funcional e estable, visitas
semestrais, e incluirase sempre consello antitabaco,
valoracién clinica e probas de funcién pulmonar.

Debido a que este é o paciente con maior risco de deterioracién da funcion
pulmonar, o seu seguimento deberd individualizarse e realizaranse as
visitas programadas que se estimen necesarias.

Enfermeria realiza a valoracién de forma conxunta con pneumoloxia,
reforzando e facendo un seguimento dos habitos de vida saudables.
Poderiase implementar unha listaxe que inclua os items que se deben
abordar: dieta, indices nutricionais, exercicio, consumo de tabaco, consumo de
alcol, ocupacién laboral e exposicion a ambiental.




Proceso asistencial para o diagnéstico e tratamento do paciente con déficit de alfa-1 antitripsina (DAAT)

71. Valoracion da FP do paciente durante o sequimento

Decisor Paciente estable sen empeoramento de FP?

Quen e Pneumoloxia.

e Na visita de seguimento semestral no paciente con DAAT que non

presenta patoloxia pulmonar, pero ten xenotipo de risco.
Cando

e Este paciente non recibe ningun tratamento.

Onde e Atencidn hospitalaria. Servizo de pneumoloxia.

e Sl. Paciente estable
O paciente non presenta empeoramento da FP cando®:
a. FEV; >80 % do valor de referencia, e
b. FEV/FVC270%, e
c. DLCO e DLCO/VA 2 80 % do valor de referencia.
Consecuencia: paso ao momento 10 do proceso, seguimento do
paciente con DAAT de alto risco.
Factores
decisores e NON. Paciente non estable
O paciente presenta empeoramento da FP cando™:
a. FEV4/FVC <70 % ou
a. DLCO ou DLCO/VA <80 % do valor de referencia.

Consecuencia: volta ao momento 6 do proceso e estudo de
valoracion do DAAT, coa finalidade de realizar novamente a
valoracion da funcion pulmonar.
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12. Tratamento estandar para EPOC

Actividade Tratamento estandar para EPOC

Quen e Pneumoloxia.
e Enfermeria/Xestor de casos de EPOC.

e Tras a confirmacién de que o paciente presenta patoloxia respiratoria,
Cando unha vez realizadas as probas diagnésticas correspondentes (incluida a
espirometria).

Onde e Atencién hospitalaria. Servizo de pneumoloxia.

e Tratamento en base as recomendacions das guias de practica clinica
como GOLD e/ou GesePOC™ ™,
e Anivel xeral, a estratexia terapéutica global para EPOC consistiria en:
o Deshabituacion tabdquica, en caso de se tratar dunha persoa
fumadora activa.
o Inmunizacién: vacinacién antigripal anual e antipneumocécica.
Promocién da actividade fisica.
Como o Prescricién do tratamento farmacoléxico adecuado segundo as
guias de préctica clinica™ ™.
Rehabilitacién respiratoria.
Valorar a indicacion de osixenoterapia domiciliaria e/ou
ventilacién non invasiva.

Enfermeria e a xestora de casos de EPOC participan nestas tarefas,
realizando actividades de educacién e promocién da saude, con especial
énfase na instrucion do tratamento inhalado e no control da adherencia e
dos signos e sintomas de alarma.
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Indicador

Nuimero de pacientes (con EPOC e DAAT) con tratamento adecuado para

patoloxia respiratoria/Nimero de pacientes con EPOC e DAAT valorados

Definicion de

e Pacientes con EPOC e DAAT: pacientes diagnosticados de EPOC que

presentan ademais DAAT confirmado, de acordo cos criterios descritos
anteriormente.

termos e Paciente con tratamento adecuado: paciente ao que se lle pautou un
tratamento correcto de acordo coas suas necesidades terapéuticas para

ambas as patoloxias.
e Numerador: numero total de pacientes con EPOC e determinacidon de DAAT

Cilculo con tratamento adecuado para patoloxia respiratoria (EPOC).

e Denominador: nUmero total de pacientes con EPOC e DAAT valorados.

Tipo de Indicador de resultado, asociado a valoracién de inicio de tratamento estandar
1P para EPOC en pacientes con determinacion de DAAT, independentemente do
indicador e

tratamento especifico para DAAT.
Dimensién | Eficiencia de prescricion.
A prescricion dun tratamento correcto para a EPOC é un criterio necesario para
valorar o tratamento aumentativo.
e Canto mais proxima a 1 sexa a relacion (r), maior serd a
Fundamento - . .
proporcién de pacientes valorados para EPOC e DAAT que estan a ser
ou o .
cpe e s tratados para EPOC. Se r =1, indicara que todos os pacientes valorados
xustificacion

para EPOC e DAAT estan a ser tratados debidamente para EPOC.

e Cando r <1, indicara que existen pacientes con EPOC e DAAT aos que
non se lles prescribiu un tratamento correcto para EPOC.

Descricion da
poboacion do

Pacientes con EPOC e DAAT valorados, con tratamento correcto para EPOC.

indicador
Datos:
e NUmero de pacientes con EPOC e DAAT valorados para inicio de
Datos para tratamento de EPOC.
recoller e e Numero de pacientes con EPOC e DAAT con tratamento correcto para
fontes EPOC.
Fonte: Para o cédlculo do numerador deberanse revisar os casos individuais para
valorar se o tratamento é adecuado.
Eftanf!.ares Non hai evidencia/datos previos. Poderiase estimar polo menos un 90 %.
disponibles
Periodicidade | Semestral.

Indicador: Nimero de pacientes (con EPOC e DAAT) con tratamento adecuado para patoloxia
respiratoria/nimero de pacientes con EPOC e DAAT valorados
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13. Valoracion da concentracion de AAT

Decisor Valoracion da concentracion de AAT <60 mg/dL

Quen e Pneumoloxia.
e Tras a comprobacion de que o paciente ten un diagndstico
Cando correcto de DAAT, que ten EPOC e que xa se comprobou que
recibe un tratamento estandar para a EPOC correcto.
Onde e Atencién hospitalaria. Servizo de pneumoloxia.
e Si.[AAT] <60 mg/dL”™
O paciente poderia ter indicacién para tratamento
aumentativo. Realizar valoracién integral para este
(tabaquismo, nivel de FEV; evolucién do FEV,,
presenza/evoluciéon de enfisema), tratamento estdndar da
EPOC correcto™*.
. o Consecuencia: paso a actividade 14 do proceso
Factores decisores .
(tratamento aumentativo).
e NON. [AAT] >60 mg/dL” "
Non indicacién para o tratamento aumentativo.
o Consecuencia: paso a actividade 15 do proceso
(seguimento do paciente cada 6-12 meses).
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Indicador

Pacientes con indicacion de tratamento aumentativo con determinacion de

IgA circulante

Definicion de

e Pacientes con indicacidn de tratamento aumentativo son aqueles pacientes
con DAAT confirmado ([AAT]<60 mg/dL) con xenotipo de risco (PiZZ, PiZ
(nulo), Pi (nulo, nulo), PiSZ) e que cumpren todos os criterios establecidos

termos para recibir tratamento para DAAT.
e Pacientes que tefien unha determinacion de IgA.
Cilculo e Numerador: pacientes con determinacién de IgA circulante.
e Denominador: pacientes con indicacion de tratamento aumentativo.
Tipo de
.. Indicador de proceso.
indicador P
Dimension Eficiencia.
O déficit de inmunoglobulina IgA é a inmunodeficiencia primaria mais comun.
En Espaiia, afecta a, aproximadamente, unha de cada 163 persoas cada ano™.
Fundamento | En ocasions, os hemoderivados empregados no tratamento aumentativo
ou presentan trazas de IgA e, dado que os pacientes con déficit de IgA poden ter
xustificacion | anticorpos antilgA circulantes, sera fundamental confirmar que aos pacientes

aos que se lles vai propofier un tratamento aumentativo non presenten este
déficit®.

Descricion da
poboacion do

Toda a poboacion a que se valore iniciar o tratamento aumentativo.

Cando a relacién (r) sexa moi proxima a 1, indicara que os pacientes candidatos

indicador | 44 tratamento aumentativo teran realizada a determinacién de IgA.
Traducién dos termos utilizados no indicador aos elementos especificos de
datos e identificacién das fontes de obtencidn.
Datos para
recoller e e Datos: porcentaxes de pacientes con indicacion de tratamento
aumentativo que tefien unha determinacién basal de IgA.
fontes q g
e Fonte: Fontes de datos de pacientes valorados (para o denominador) e
fontes de datos de informaciéon medible (para o numerador).
Estandares . .
o Non hai, deberia ser do 100 %.
disponibles
Periodicidade | Unha vez, pretratamento.

Indicador: Pacientes con indicacion de tratamento aumentativo con determinacion de IgA

circulante
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14. Tratamento DAAT aumentativo

Actividade Tratamento aumentativo DAAT

e Pneumoloxia.
e Comisién Farmacoterapéutica para o Tratamento de Pacientes con DAAT.

Quen e Enfermeria de hospital de dia/Xestora de casos EPOC.
e Farmacia hospitalaria.
Indicarase en tratamento con concentrados de AAT **3¢ por via endovenosa
cando o paciente cumpra todos os criterios de tratamento establecidos " :
e Idade >18 anos
e DAAT grave demostrado por concentracions séricas de AAT <60mg/dL.
e Non fumador ou exfumador desde hai mais de 6 meses.
Cand e EPOC con FEV; <80 % con tratamento farmacoléxico e non farmacoléxico
ando

optimo.

e Xenotipo Pi ZZ ou variantes raras deficitarias.

e Enfisema pulmonar demostrado por probas de funcién pulmonar e/ou TAC
de torax.

e Non déficit de IgA.

e Compromiso de recibir reqularmente o tratamento.

e Atencion hospitalaria. Servizo de pneumoloxia.
Onde e Hospital de dia.
e Consultas externas do servizo de farmacia hospitalaria (autoadministracién).

Como
O tratamento aumentativo con AAT consiste na administracién da proteina en
forma de soro por via endovenosa®***’. En estudos observacionais, demostrouse
que a terapia de aumento de AAT reduce a mortalidade, asi como a retardacion
da progresion do enfisema, evidenciado a través da medicion da TC**%, Tamén
se demostrou a eficacia continuada do tratamento na prevenciéon do enfisema
nun periodo de estudo de 4 anos®.

Actualmente, en Espafa, disponse de diversas opciéns farmacoldxicas de
diferentes purezas®, como Respreeza®*, Prolasplan®> e Prolastina®®. A
semivida destes farmacos pode oscilar entre os 4 e os 7 dias, en funcion da
opcidn terapéutica elixida®**°. Estes farmacos estan dispofiibles en presentacions
de 1 g (20 ou 40 mL, segundo o produto) e Respreeza® dispén ademais das
presentacions de 4 g (76mL) e 5 g (95mL)**.

Todos os farmacos de orixe bioldxica son sometidos a un proceso de inactivacion
viral e de purificacion durante o seu proceso de fabricacion, o que demostrou un
bo perfil de seguridade ao longo dos anos*. Ademais, unha das opciéns
terapéuticas inclie na sua fabricacién dous procesos de inactivacion viral e
medidas de seguridade complementarias que minimizan o risco residual de virus
infecciosos e permiten obter un produto altamente concentrado, puro e sen IgA
detectables*. Os procedementos para inactivar/eliminar virus infecciosos
incliense nos protocolos de fabricacién dos medicamentos derivados do plasma.
As condicions do proceso de fabricacién e a monitorizacién das diferentes etapas
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deben estar claramente definidas e xustificadas“.

Posoloxia

A pauta aprobada pola FDA, a EMA e a ATS/ERS®> ** é de 60mg/kg/7dias****, ainda
que existen outras pautas en PCH que buscan balancear o tratamento coa
calidade de vida do paciente®. O tratamento con Prolastina® e Prolasplan®
debera ser realizado exclusivamente por persoal sanitario especializado® .

No caso de Respreeza®, tras administrar as primeiras perfusiéons na contorna
hospitalaria baixa a supervision dun profesional sanitario, as subseguintes
perfusions poderaas administrar un coidador ou o propio paciente no domicilio
mediante autoadministracion, despois de recibiren unha formacién adecuada®.
Actualmente, disponse de datos limitados sobre o uso destes medicamentos en
forma de tratamento domiciliario®***/autoadministracién®.

Forma de administracion

A solucién reconstituida débese administrar por perfusion intravenosa a unha
velocidade ao redor de 0,08 ml/kg/min®**>® e poderase axustar esta velocidade en
funcién da tolerabilidade do paciente. O tempo total de perfusién da dose
recomendada de 60 mg/kg/min dependerd do volume de solucién para perfundir
e da velocidade tolerada polo paciente®*.

Aprobacion para o tratamento aumentativo

Unha vez identificado o paciente candidato ao tratamento aumentativo, e
previamente ao comezo deste, o médico do servizo de pneumoloxia debera:

e Obter o consentimento informado por parte do paciente ou representante
legal.

e Obter a conformidade do responsable do servizo de farmacia hospitalaria do
centro de saude.

e Tramitar a solicitude de aprobacién para o tratamento aumentativo a través
da plataforma SOLES da Comisidn Farmacoterapéutica Alfa 1-antitripsina do
Sergas.

e E recomendable determinar seroloxias de virus hepatite B e C e virus da
inmunodeficiencia humana.

E importante que se verifiquen previamente os criterios de autorizacién que
utiliza a Comisidn Farmacoterapéutica para a Aprobacion do Tratamento
Aumentativo, especialmente o valor de referencia considerado para a
concentracion sérica de AAT.

Tratamento aumentativo no hospital de dia

Unha vez obtida a autorizacién, iniciarase o tratamento no hospital de dia, coa
pauta posoloxica mais conveniente segundo a situacién clinica do paciente e
tendo en conta as suas preferencias.
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Farmacia hospitalaria realizara:

e A validacién do tratamento prescrito en cada ciclo de administracion.

e A preparacion da dose e a dispensacion da medicacion lista para a sua
utilizacién, que incluira a informacion necesaria na etiqueta para a sua
correcta administracion.

e A rastrexabilidade, é dicir, o rexistro do nome e do lote utilizado en cada
dose preparada.

Enfermeria do hospital de dia realizara:

e A coordinacién co servizo de farmacia para a citacion dos pacientes e
confirmacion previa de asistencia do paciente a cita prevista, o que permite
optimizar o tempo dos distintos servizos implicados, asi como a optimizacion
do numero de viais utilizados cando hai pacientes con doses fraccionadas.

e O control da tensidn arterial, temperatura de maneira previa e, ao finalizar, a
administracién. A saturacion de osixeno s se controlara se o paciente refire
sintomas.

e O control dos efectos adversos inmediatos.

Tratamento aumentativo en réxime de autoadministracion

Avaliar a posibilidade de tratamento domiciliario, xa sexa en réxime de
autoadministracién, tras a adecuada formacién ao paciente e/ou ao coidador?®,
ou ben baixo a supervision do persoal sanitario®*. Contarase cun protocolo de
autoadministracién en cada centro de saude. Esta decision basearase de acordo
con:

e Avaliacién clinica.
e Preferencias e capacidade do paciente e/ou do coidador.
e Valoracion de enfermeria e farmacia hospitalaria sobre:
o Adherencia ao tratamento
o Conciliacién da vida familiar e laboral
o Accesibilidade de vias venosas periféricas
o Contorna social adecuada

Dado que se trata de medicacion de uso hospitalario, a dispensacion debe ser
realizada nas consultas externas do servizo de farmacia hospitalaria, nun
contexto de atencion farmacéutica a un paciente crénico, conxuntamente a
entrega do material funxible necesario. Proporcionardselle ao paciente
informaciéon sobre a conservacion e sobre as normas para a correcta
administracién, ademais de explicarlle os efectos adversos mais frecuentes.

Enfermeria formara os pacientes e/ou os coidadores e dard as instrucions e os
materiais de soporte necesarios para a preparacion da medicacién e canalizacidn
da via venosa periférica. Realizaranse sesidns prdacticas no hospital para
comprobar a tolerancia ao tratamento e verificar que o paciente/coidador fai
correctamente os pasos imprescindibles para unha correcta autoadministracion.
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Estas directrices repetiranse sucesivamente ata completar con éxito a
aprendizaxe. Durante as primeiras infusions é importante que o paciente se
comprometa a autoadministrarse o tratamento en horarios nos que o seu centro
de saude de referencia permaneza en funcionamento, xa sexa de atencién
primaria ou especializada, para previr dificultades na canalizacién e/ou durante a
autoadministracién. Posteriormente, a autoadministracion podera ser realizada
independentemente a estes horarios, malia que se ha de manter un seguimento
por parte de enfermeria como soporte ante posibles consultas.

Indicador: Pacientes con indicacion de tratamento aumentativo que reciben tratamento

Indicador

Pacientes con indicacion de tratamento aumentativo que reciben
tratamento

Definicion de

e Pacientes con indicacion de tratamento aumentativo: aqueles que
cumpren os criterios establecidos no punto 14.

termos e Pacientes en tratamento: aqueles que reciben tratamento con
concentrados de AAT.
e Numerador: numero de pacientes en tratamento aumentativo.
Calculo e Denominador: nUmero de pacientes que cumpren criterios de
indicacion, establecidos no punto 14.
Tipo de
. De resultado.
indicador
Dimension Eficiencia.
Este indicador permite medir a seguinte relacion (r):
e Ser=1,todos os pacientes con DAAT que requiren tratamento
Fundamento ) !
ou aumentativo estan actualmente tratados.
cpe e s e Cando r <1, maior serd o numero de pacientes que deberia estar en
xustificacion

tratamento, pero non o esta.

Descricion da
poboacion do

e Pacientes con DAAT diagnosticado que cumpren criterios para iniciar
tratamento aumentativo e pacientes que estan actualmente con este
tratamento.

e Seria de utilidade cofiecer o nimero de pacientes que non estan en

indicador ] ; ) o )
tratamento e analizar os motivos, xa que isto permitiria reavaliar e
optimizar os protocolos de traballo.
Datos para e Datos: numero de pacientes con indicacion de tratamento aumentativo
e numero de pacientes que estan a recibir este tratamento.
recoller e ) e o o
fontes e Fonte: historia clinica. Base de datos da Comision Farmacoterapéutica

para o Tratamento de Pacientes con DAAT.
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Estandares

. isten.
disponiibles Non exist

Periodicidade | Anual.
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15. Sequimento do paciente cada 6-12 meses

Actividade

Seguimento do paciente con DAAT e patoloxia respiratoria asociada

cada 6-12 meses

e Pneumoloxia.

Quen e Enfermeria/Xestor de casos EPOC.
e Farmacia hospitalaria.
Cando e Tras diagndstico de DAAT con enfermidade pulmonar asociada
(enfisema % EPOC).
e Atencion hospitalaria. Servizo de pneumoloxia.
Onde e Unidades especializadas en DAAT.
e Consulta externa de farmacia hospitalaria
Como® O seguimento realizado por pneumoloxia para o DAAT focalizase na

valoracién da patoloxia respiratoria asociada, e consiste en:

Monitorizacion clinica:
o Dispnea (MMRC)*.
o Limitacion do exercicio.
o Impacto/calidade de vida (valorar cuestionarios).
o Agudizaciéns.

e Monitorizacion funcional:
o Espirometria (FEV-).
o Difusion (DLCO).
o Test de marcha de 6 minutos.

e Monitorizacién analitica:
o Bioquimica hepatica.

e Monitorizacion radioloxica:

o Radiografia simple.

o TCAR e densitometria pulmonar® (non dispoiible de forma

rutineira na practica clinica)®.

*A periodicidade da monitorizacion clinica, a modalidade presencial ou
mediante teleconsulta, asi como dos estudos funcionais, analiticos e
radioloxicos, debe individualizarse e axustarse en cada momento &
situacion clinica e funcional do paciente.

Desde enfermeria contintiase o control de:

e Adherencia terapéutica:
o Receita electronica.
o Revision do diario do paciente para os tratamentos en
autoadministracién.
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e Valoracion de vias periféricas, signos de flebite.
e Cumprimento de instrucions.
e Valoracion da calidade de vida e satisfaccion do paciente.

A atencién farmacéutica comprende tres aspectos: seguimento
farmacoterapéutico, formacion e educacion ao paciente e coordinacién co
equipo asistencial. O seguimento farmacoterapéutico céntrase en:

e Efectividade:

o Avaliacion do cumprimento dos obxectivos
farmacoterapéuticos.

o Consultas con outras especialidades, asi como a valoracién de
ingresos hospitalarios e/ou visitas a urxencias.

e Seguridade:
o Avaliacion de posibles efectos adversos e a sla correspondente
notificacidn, se procede, ao sistema de farmacovixilancia.

e Rastrexabilidade:
o Rexistro de lote e caducidade do medicamento dispensado en
cada cita.

e Adherencia:
o Controis periddicos e valoracién do cumprimento de citas.
o Taxa de posesién do farmaco.
o Utilizacién de cuestionarios/escalas de adherencia validados,
como o cuestionario de Morinsky-Green*.

Tamén é importante a educacién e a informacién ao paciente e a
colaboracién co resto do equipo asistencial para reforzar habitos
saudables e mellorar a calidade de vida.

> Recomendacion: seria desexable a implementacion dun programa de
teleconsulta con dispensacion da medicacion a domicilio con recollida
do tratamento nun punto externo do hospital, co fin de facilitar a
conciliacion da vida laboral e familiar dos pacientes.

» Recomendacion: deberianse acordar co equipo clinico os cuestionarios
que se han utilizar para medir os resultados en saude reportados
polos pacientes (PROL patient reported outcomes), asi como a
periodicidade da sua medida.
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8. ANEXO 1

Incorporacion da vision do paciente. Elaboracion da enquisa

Utilizouse a adaptacion ao espafiol da enquisa H-Care Survey, elaborada pola Organizacion
Europea de Enfermidades Raras (en inglés, EURORDIS, European Rare Diseases). Ao non dispofier
de cuestionarios validados que avalien a experiencia da atencion sanitaria das enfermidades
raras ou complexas, esta organizacion decidiu basear a H-Care Survey nunha enquisa validada
para enfermidades crdnicas, a “"Patient Assessment of Care for Chronic Conditions” (PACIC-S). A
enquisa PACIC permite medir canto, nunha escala do 1 ao 5, a experiencia do paciente se
corresponde co modelo de atencién crénica. Este modelo foi desenvolvido polo MacColl Center
for Health Care Innovation e identifica seis elementos que son esenciais para que un sistema de
atencién médica fomente unha atencion sanitaria de calidade para a enfermidade:

e Crear unha organizacion que proporcione unha atencién segura e de alta calidade.

e Mobilizar os recursos da comunidade para satisfacer as necesidades dos pacientes.

e Empoderar e preparar os pacientes para o manexo da sua saude.

e Asegurar unha atencién sanitaria efectiva e eficiente, e que dea soporte ao autocoidado.

e Promover unha atencion sanitaria consistente coa evidencia cientifica e as preferencias
dos pacientes.

e Organizar a informacién para facilitar unha atencion eficiente.
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CUESTIONARIO DA ENQUISA
En referencia @ sua experiencia como paciente con DAAT e a atencidn recibida:
Non responda as preguntas que non correspondan & sua situacion.

1 2 3 4 5
(Nunca) (Moi (Algunhas (A (Sempre)
poucas veces) maioria
veces) das
veces)
Informaronme que tefio diferentes
opcidns de tratamento para elixir cal é a
1 P . P O O O O O
mellor para min (Hospital de
dia/Autoadministracion en domicilio)
Sentinme satisfeito porque a atencion que
2 porq q O 0 0 O O

recibin estaba ben organizada

Axuddronme a establecer obxectivos ou
3 metas especificas para modificar os meus | O O O (|
hdbitos e mellorar a mifia calidade de vida

Entregdronme unha copia escrita do meu
plan de tratamento

Animaronme a que acudise a un grupo ou
5 charla especificos para a mifia O O Il O O
enfermidade rara ou complexa
Preguntdronme sobre os meus habitos ou
costumes relacionados coa saude de

6 maneira directa ou a través dunha O - - = -
enquisa
Axudaronme a preparar un plan de

7 coidados que puidese incorporar & mifia O O O O O
rutina diaria

Axudaronme a planificar a atencién
necesaria para a mifia enfermidade rara

8 O O O O O
ou complexa mesmo en momentos
dificiles
Preguntaronme como lle afecta a mifia

9 vida a enfermidade rara ou complexa que O O O O O
padezo
Contactdronme despois da consulta para

10 gesp P 0 0 O O O
saber como me ia
Explicadronme que as consultas con outros

1 pricaronme g 0 0 m m m
especialistas axudan no meu tratamento
Os profesionais sanitarios axuddronme a

12 lles facer fronte as emocions relacionadas O O O O O

coa saude
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Estd satisfeito/a cos seguintes aspectos da atencidn recibida por parte dos profesionais

sanitarios que o/a asisten na sua enfermidade?

1 2 3 4 5
(Moi (Insatisfeito) (Neutral) (Satisfeito) (Moi
insatisfeito) satisfeito)

Os resultados da atencion ou o

13 O | O O O
tratamento
A informacion que recibiu

14 | sobre os beneficios e os riscos O O O O O

da atencién ou do tratamento
En resumo, a atencién que

15 | recibiu por parte dos O O O O O
profesionais sanitarios

Quere engadir algo mais sobre a atencidn especifica e sobre a stia experiencia como paciente con
DAAT?

Canto tempo transcorreu desde que solicitou asesoramento médico por primeira vez ata que se
lle deu o diagnéstico definitivo de enfermidade rara ou complexa?

Por exemplo, se se elaborou o diagndstico definitivo un ano e seis meses despois de solicitar
asesoramento médico por primeira vez, pode escribir “1” na casa "Anos” e “6” na casa “Meses”.

e Anos:
e Meses:
e Non o lembro

Realizéuselle algunha proba xenética antes de elaborar ou de confirmar o diagndstico?

e Si,amin.
e Si, amin e aos meus familiares de primeiro grao.
e Non.
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