Criterios homologados, acordados por el Consejo Interterritorial, que deben cumplir los CSUR para ser designados como de referencia del Sistema
Nacional de Salud

43R1. ESCLEROSIS MULTIPLE

La Esclerosis Multiple (EM) se conoce como entidad clinico-patolégica desde hace mas de 130 afios, aunque su etiologia aun es desconocida. La
EM se caracteriza por la aparicion de lesiones focales en el sistema nervioso central (SNC), denominadas “placas” en las que lo mas Ilamativo es
la inflamacion, la pérdida de mielina (desmielinizacion), la pérdida de axones (neurodegeneracion) y la gliosis. Estas lesiones suelen ser multiples
y estan distribuidas por todo el SNC.
Desconocemos su causa, pero el cuadro clinico de la EM es consecuencia de los procesos neuropatoldégicos mencionados. El proceso de
desmielinizacion produce una alteracion en la conduccién de las vias mielinizadas normales, lentificandose la conduccion e incluso bloqueandose,
lo que da lugar a la aparicién de los sintomas de la enfermedad. Los sintomas transitorios se relacionan con la inflamacién/desmielinizacion y los
sintomas definitivos con la pérdida axonal/neuronal y la gliosis.
La caracteristica clinica mas llamativa de la EM es su gran variabilidad; los sintomas y signos estan determinados por la localizacion de las lesiones.
Las lesiones muestran predileccion por ciertas partes del SNC (periventriculares, nervio y quiasma optico, tronco encefalico, pedunculos
cerebelosos, médula), dando lugar a complejos sintomaticos: debilidad, parestesias, alteracion de la visién, diplopia, nistagmo, disartria, temblor
intencional, ataxia, alteracion de la sensibilidad profunda, disfuncion vesical, paraparesia, alteraciones emocionales y deterioro cognitivo.
Se distingue en la enfermedad una fase preclinica, en la que por casualidad pueden detectarse lesiones en RM sin que haya tenido lugar ninguna
manifestacion clinica. Mas tarde, en el 90% de los casos se inicia un curso en brotes (forma remitente-recurrente- EMRR). Tras algunos afios, se
pasa a una fase transicional (cuando el paciente acumula discapacidad de 3-4 en la escala EDSS) y posteriormente se pasa a la fase
secundariamente progresiva (EMSP). Hay un 10% de los pacientes con un curso progresivo desde el inicio, la forma primariamente progresiva
(PP).
El diagnostico clinico de la EM se realiza tomando en consideracion la existencia de criterios clinicos de diseminacion espacial (presencia de
sintomas y signos que indiquen la existencia de dos lesiones independientes en el SNC) y de dispersion temporal (dos o0 mas episodios de disfuncion
neuroldgica). En la actualidad, con la clinica y con la ayuda de los métodos de investigacion paraclinicos (LCR, potenciales evocados, resonancia
magnética), es posible descartar con bastante seguridad otras enfermedades y tener cada vez més pronto un diagnéstico de certeza de la EM. Existen
criterios diagndsticos, asi como escalas de discapacidad y de calidad de vida que se usan comunmente.
Desde el inicio de los CSUR de esclerosis maltiple, hemos asistido a modificaciones importantes:

1. La frecuencia de la enfermedad esta en claro aumento, incluidas las edades extremas: nifios menores de 15 afios y adultos mayores de 65

afnos.



2. El ndmero de pacientes con formas progresivas (primarias o secundarias) esta aumentando y la enfermedad son precisas estrategias
terapéuticas diferentes y ensayos clinicos especificos para estas formas clinicas.

3. Se han descrito entidades clinicas como la neuromielitis optica (NMO), el trastorno de espectro neuromielitis optica (NMOSD), la
enfermedad de anticuerpos MOG (MOGAD) y otros sindromes clinicos autoinmunes que forman parte del diagnéstico diferencial y que
exigen experiencia clinica acreditada y también de la posibilidad de disponer de recursos diagndsticos de laboratorio especificos que ayuden
en su diagndstico y en su manejo. Ademas, estas entidades precisan de tratamientos muy especificos, con un manejo cada vez mas complejo
y un impacto econdmico elevado. En los ultimos afios hemos asistido al desarrollo de nuevos y mas potentes tratamientos, haciendo mas
compleja la decision terapéutica (tratamiento de alta eficacia, estrategia de escalado o estrategia de induccion).

4. Larelacion eficacia/seguridad es una decision cada vez mas dificil, lo que justifica la necesidad de disponer de unidades de referencia con
experiencia que establezcan las estrategias mas adecuadas y homogéneas en todo el territorio nacional en la actualidad.

5. El impacto econdmico de los tratamientos es mas elevado por lo que sera necesario utilizarlos con criterios de eficiencia.

Ademas de los habituales, los pacientes que se atenderian en estas unidades serian:
1. Pacientes de debut en edades extremas: nifios menores de 15 afios y adultos mayores de 65 afos.
2. Pacientes con un diagnostico diferencial complejo: se requiere una gran experiencia en este tipo de casos y/o es necesario disponer de un
entrenamiento muy especializado en el manejo de las técnicas diagndsticas:
e EM con afectacion simultanea del sistema nervioso periférico (SNP) o miopatia
e Fenotipo de esclerosis multiple (EM) de predominio medular (> 5 lesiones) con carga lesional cerebral minima (<5 lesiones)
e Paciente con criterios diagndésticos clinico-radioldgicos para esclerosis maltiple que presentan serologia positiva confirmada para
aquoporina 4 (AQP4) y/o glicoproteina oligodendrocitica de la mielina (MOG)
e Criterios diagnosticos incompletos para aquoporina 4 (AQP4) y/o glicoproteina oligodendrocitica de la mielina (MOG)
e Lesion desmielinizante Gnica en SNC con elevada discapacidad o progresion secundaria (esclerosis solitaria)
3. Pacientes con EM grave-compleja: desde el principio de la enfermedad tiene un curso mas agresivo de lo habitual:
¢ Incremento de la puntuacion en la escala de discapacidad EDSS (Expanded Disability Status Scale) > 1 punto en los Gltimos 12 meses
EM con curso agresivo-fulminante
Elevada tasa anualizada de brotes: >2 brotes en los ultimos 12 meses
Elevada carga lesional medular (> 5 lesiones medulares)
Lesion/es pseudotumoral/es
Trastorno Espectro Neuromielitis Optica (TENMO) o Enfermedad Asociada a la Glicoproteina Oligodendrocitica de la Mielina
(MOGAD) con un primer brote con repercusion funcional residual (secuela) grave
4. Pacientes con alta complejidad terapéutica:



e Brote grave refractario a tratamiento esteroideo parenteral
e Lesion desmielinizante Gnica en SNC con elevada discapacidad o progresion secundaria (esclerosis solitaria)
e Embarazo con EM de alta actividad y de dificil manejo derivado del tratamiento modificador de la enfermedad instaurado
e Debut como Trastorno Espectro Neuromielitis Optica (TENMO) o Enfermedad Asociada a la Glicoproteina Oligodendrocitica de la
Mielina (MOGAD) con > 2 brotes/afio
e Diagn6stico de Trastorno Espectro Neuromielitis Optica (TENMO) o Enfermedad Asociada a la Glicoproteina Oligodendrocitica de la
Mielina (MOGAD) en tratamiento modificador de la enfermedad con > 1 brotes/afio.
e Deterioro cognitivo con repercusion académica, laboral, social y/o familiar
e Alteracion psiquitrica grave
e Limitacion de opciones terapéuticas por efectos adversos o contraindicacion de los tratamientos modificadores de la enfermedad
disponibles.
e Efecto adverso grave y/o persistente del tratamiento modificador de la enfermedad en curso
e Paciente con comorbilidades: enfermedad cerebrovascular o cardiovascular, neoplasia, infeccion latente o activa, enfermedad
autoinmune sistémica
5. Pacientes con necesidad de tratamiento sintomatico especifico:
¢ Neuralgia del trigémino y otros dolores neuropaticos
e Disfuncién vesical-esfinteriana y/o sexual grave
e Espasticidad refractaria a tratamiento habitual (> 2 extremidades con una puntuacion > 3 en la escala modificada de Ashworth)
e Fatiga grave refractaria a tratamiento: puntuacion en la escala MFIS > 56
El elevado nivel de especializacion que se precisa para el abordaje de un paciente con esclerosis multiple grave-compleja y con comorbilidades ha
mejorado debido a la curva de aprendizaje que ha proporcionado la existencia de los CSUR y de esta forma los resultados en salud del manejo de
casos complejos en los centros CSUR esta permitiendo revertir ese conocimiento en el manejo de casos complejos hacia los centros remitentes. En
la actualidad muchos pacientes con EM grave y compleja se siguen beneficiando y siguen precisando de la asistencia en estos centros con mayor
especializacion y experiencia.
Por otra parte, la existencia de unidades CSUR de esclerosis multiple en Espafia ha contribuido a mantener el principio de equidad al haber hecho
posible el acceso a estas estrategias a pacientes que de otra manera no podrian disponer de una segunda opinion con las suficientes garantias.
Estas unidades atenderan a pacientes con EM de cualquier edad; en caso de nifios, lo hara un facultativo con experiencia en patologia
neuroldgica pediatrica.



A. Justificacion de la propuesta

» Datos epidemiologicos de la esclerosis | - La EM afecta a adultos jovenes y es potencialmente discapacitante y progresiva.
multiple (incidencia y prevalencia). - Es cada vez més frecuente y ha dejado de ser una enfermedad rara segun criterios de la
OMS.
Prevalencia: variable segln las &reas, pero al menos 132 casos /100.000 habitantes
Incidencia: 6,2/1000.000 habitantes
En Espafia hay al menos 55.000 afectados
- Se han incrementado los casos de debut en nifios menores de 15 afios y en adultos
mayores de 65 afios
- Se han descrito nuevas entidades clinicas como la neuromielitis dptica, el trastorno de
espectro neuromielitis Optica y la enfermedad de anticuerpos y otros sindromes clinicos
autoinmunes que forman parte del diagnostico diferencial.

B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios 0 Unidades para ser designados como de referencia para la
atencion de pacientes con esclerosis multiple

» Experiencia del CSUR:
- Actividad:

* Numero de pacientes que deben |- 1.000 pacientes (nuevos y en seguimiento), nifios y adultos, con esclerosis multiple
atenderse al afio de esclerosis mdltiple | atendidos en el afio en la Unidad, de media en los tres ultimos afios
para garantizar una atencion adecuada: - 30 pacientes nuevos >14 afios, diagnosticados de esclerosis maltiple, atendidos en el
afio en la Unidad de media, en los 3 Gltimos afios
- Al menos 2 pacientes pediatricos nuevos <14 afos, diagnosticados de esclerosis
multiple, atendidos en el afio en la Unidad, de media en los 3 ultimos afios
- La primera consulta de sospecha de EM debe hacerse en un plazo inferior a 30 dias




- Otros datos: investigacién en esta materia,
actividad  docente  postgrado,  formacién
continuada, publicaciones, sesiones
multidisciplinares, etc.:

- Procedimientos realizados a pacientes, adultos y nifios, con esclerosis multiple en el
afio, de media en los 3 ultimos afios:

50 punciones lumbares/liquido cefalorraquideo

30 determinaciones de Ac Anti-NMO

30 determinaciones de Ac Anti-MOG

30 determinaciones de neurofilamentos en suero/afio

250 RM

100 potenciales evocados

25 tomografias de coherencia Optica

- Docencia postgrado acreditada: el centro cuenta con unidades docentes o dispositivos
docentes acreditados para neurologia y pediatria
- La Unidad participa en proyectos de investigacion en este campo.
= El centro dispone de un Instituto de Investigacion acreditado por el Instituto
Carlos 11 con el que colabora la Unidad.
- La Unidad participa en publicaciones en este campo.
- La Unidad realiza sesiones clinicas multidisciplinares, al menos mensuales, que
incluyan todas las Unidades implicadas en la atencién de los pacientes con esclerosis
maltiple para la toma conjunta de decisiones y coordinacion y planificacion de
tratamientos.
* Cuando la Unidad atiende nifios y adultos al menos realizarad dos sesiones
anuales conjuntas con los profesionales que atienden ambos tipos de pacientes.
= El CSUR debe garantizar la presentacion de todos los pacientes de la unidad en
sesion clinica multidisciplinar, quedando reflejado en las correspondientes actas.
= La Unidad recoge en las Historias Clinicas de los pacientes la fecha,
conclusiones y actuaciones derivadas del estudio de cada caso clinico en la sesién
clinica multidisciplinar.
- La Unidad tiene un programa de formacién continuada en esclerosis multiple para los
profesionales de la Unidad estandarizado y autorizado por la direccion del centro.




- La Unidad tiene un programa de formacion en esclerosis multiple y otras enfermedades
desmielinizantes que plantean un diagnostico diferencial con la esclerosis mdltiple,
autorizado por la direccion del centro y dirigido a profesionales sanitarios del propio
hospital, de otros hospitales y de atencidn primaria.

- La Unidad tiene un programa de formacién en esclerosis multiple dirigido a pacientes
y familias, autorizado por la direccion del centro, impartido por personal medico y de
enfermeria (charlas, talleres, jornadas de didlogo...).

» Recursos especificos del CSUR:

- Recursos humanos necesarios para la adecuada
atencion de la esclerosis mdltiple:

- EI CSUR debe garantizar la continuidad de la atencion cuando el paciente infantil pasa
a ser adulto mediante un acuerdo de colaboracion firmado por el Gerente/s de/los centro/s
y los coordinadores de las unidades pediatricas y de adultos.
(Aquellos CSUR que atiendan a poblacién en edad pediatrica, para la derivacion de
pacientes de la unidad, deberan estar coordinados con recursos similares de atencion
de adultos. Aquellos CSUR que atiendan a poblacion adulta deben garantizar la
accesibilidad a la unidad desde cualquier otra unidad pediatrica)
= El acuerdo de colaboracion incluye un protocolo, autorizado por el Gerente/s
de/los centro/s y los coordinadores de las unidades pediatricas y de adultos que
garantiza la continuidad de la atencion cuando el paciente infantil pasa a ser
adulto, ocurra esto en el mismo o en diferente hospital y opte la Unidad a ser
CSUR para la atencion de nifios o de adultos o de ambos.
- EI CSUR tendra caracter multidisciplinar y estara formado por una Unidad bésica y
diversas Unidades que colaborardn en la atencién, diagnostico y tratamiento de los
pacientes y actuaran de forma coordinada.

La Unidad bésica estara formada, como minimo, por el siguiente personal:

- Un coordinador asistencial, que garantizara la coordinacion de la atencion de los
pacientes y familias por parte del equipo clinico de la Unidad basica y el resto de
Unidades que colaboran en la atencion de estos pacientes. EI coordinador sera uno de los
miembros de la Unidad.

- Atencion continuada de neurologia las 24 horas los 365 dias del afio.




- Formacion basica de los miembros del
equipo

- Equipamiento especifico necesario para la
adecuada atencion de la esclerosis multiple:

= El centro cuenta con un protocolo, consensuado por la Unidad y el Servicio de
Urgencias y autorizado por la Direccion del centro, de la actuacion coordinada
de ambos cuando acude a Urgencias un paciente con esclerosis multiple.
- Resto personal de la Unidad:
= 2 neur6logos
= 1 psicologo clinico y/o psiquiatra
* Personal de enfermeria
» Gestor de casos
Si la Unidad atiende nifios:
= Neurdlogo /pediatra con dedicacion preferente a neurologia pediatrica

- Coordinador con experiencia de, al menos, 5 afios en la atencion de pacientes con
esclerosis maltiple

- Neurdlogos con experiencia de, al menos, 3 afios en la atencion de pacientes con
esclerosis maltiple

- Psicdlogo clinico y/o psiquiatra con experiencia de, al menos, 3 afios en la atencién de
pacientes con esclerosis maltiple

- Neurologo/pediatra con 3 afios de experiencia en la atencién a nifios con patologia
neuroldgica

- Personal de enfermeria con experiencia en la atenciéon de pacientes con esclerosis
maltiple

- Hospital de dia de adultos integrado en la unidad o disponible en el centro, para
tratamientos ambulatorios con inmunomoduladores/inmunosupresores

- Hospital de dia para tratamientos ambulatorios de nifios

- Local para extracciones y manipulacion de fluidos corporales (sangre, LCR).

- Banco de LCR/suero: -80°C, alicuotado, con muestras de suero y plasma. Necesario
para estudios inmunoldgicos, genéticos, etc.




» Recursos de otras unidades 0 servicios
ademas de los del propio CSUR necesarios para
la adecuada atencion de la esclerosis multiple 2

- Disponibilidad de teleconsulta con un sistema de comunicacion con los pacientes, para
consultas extraordinarias en caso de brote o complicaciones (teléfono, videoconferencia,
e-mail, pagina web)

- Gestion centralizada de las citas, tanto de consultas externas como del hospital de dia
- Consulta especifica de enfermeria para los pacientes adultos y pediatricos de esclerosis
maultiple con educacion sanitaria a los cuidadores

- Infraestructura de investigacion clinica que le permita realizar ensayos clinicos

- Accesibilidad directa de los pacientes y de los centros que habitualmente atienden a los
pacientes a los recursos de la Unidad mediante via telefonica, email o similar

El hospital donde estd ubicada la Unidad debe disponer de los siguientes
Servicios/Unidades:
- Servicio/Unidad de neurologia
- Servicio de telefarmacia coordinado con profesionales sanitarios y que asegure:
= Inicio del tratamiento en el plazo méximo de 6 semanas
= Consulta de atencién farmacéutica con monitorizacion y seguimiento de la
adherencia
= Promocion de la cultura de seguridad de los pacientes
= La evaluacién periddica de resultados en salud
- Servicio/Unidad de psiquiatria/ psicologia clinica
- Servicio/Unidad de radiodiagndéstico, que cuente con neurorradiologia, RM de 1,5
teslas o superior y protocolo estandarizado de RMN en EM
- Servicio/Unidad de neurofisiologia clinica, que realice potenciales evocados visuales,
auditivos, somatosensitivos y motores
- Servicio/Unidad de medicina nuclear, que cuente con posibilidad de realizar SPECT,
en los casos que se necesite para el diagnostico diferencial
- Servicio/Unidad de inmunologia, que realice deteccion de bandas oligoclonales de
inmunoglobulinas, Ac anti-NMO, Ac anti-MOG, GFAP y que disponga de la posibilidad
de determinacion de GFAP y de neurofilamentos




- Servicio/Unidad de rehabilitacion con experiencia en el manejo de pacientes con
esclerosis multiple
- Servicio/Unidad de oftalmologia, que realice tomografia Optica de coherencia (OCT) y
con experiencia en el manejo de pacientes con esclerosis multiple
- Servicio/Unidad de urologia con experiencia en el manejo de pacientes con esclerosis
multiple
- Servicio/Unidad de ginecologia con Unidad de reproduccion asistida
- Servicio/Unidad de medicina preventiva con un programa especifico de vacunacion
- Servicio/Unidad de genética, con posibilidad de guardar muestras de DNA para
estudios genéticos
- Disponibilidad de Unidad de trasplante de médula dsea
- Servicio/Unidad de trabajo social
- Si la Unidad atiende nifios, ademas el centro dispondra de:

- Servicio/Unidad de pediatria

» Seguridad del paciente

- La Unidad tiene establecido un procedimiento de identificacion inequivoca de las
personas atendidas en la misma, que se realiza por los profesionales de la unidad de
forma previa al uso de medicamentos de alto riesgo, realizacién de procedimientos
invasivos y pruebas diagnosticas.

- La Unidad cuenta con dispositivos con preparados de base alcohdlica en el punto de
atencion y personal formado y entrenado en su correcta utilizacion, con objeto de
prevenir y controlar las infecciones asociadas a la asistencia sanitaria. EI Centro realiza
observacién de la higiene de manos con preparados de base alcohdlica, siguiendo la
metodologia de la OMS, con objeto de prevenir y controlar las infecciones asociadas a
la asistencia sanitaria.

- La Unidad conoce, tiene acceso y participa en el sistema de notificacion de incidentes
relacionados con la seguridad del paciente de su hospital. El hospital realiza analisis de
los incidentes, especialmente agquellos con alto riesgo de producir dafo.




- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de bacteriemia por catéter
venoso central (BCV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados intensivos o
criticos).

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de neumonia asociada a la
ventilacion mecénica (NAV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados
intensivos o criticos).

- La Unidad tiene implantado el programa de prevencion de infeccion urinaria por catéter
(ITU-SU).

- La Unidad tiene implantada una lista de verificacion de practicas quirurgicas seguras
(aplicable en caso de unidades con actividad quirdrgica).

- La Unidad tiene implantado un procedimiento para garantizar el uso seguro de
medicamentos de alto riesgo.

- La Unidad tiene implantado un protocolo de prevencion de Ulceras de decubito
(aplicable en caso de que la unidad atienda pacientes de riesgo).

» Existencia de un sistema de informacion
adecuado:

- El'hospital, incluida la Unidad de referencia, debera codificar con la CIE.10.ES e iniciar
la recogida de datos del registro de altas de acuerdo con lo establecido en el Real Decreto
69/2015, de 6 de febrero, por el que se regula el registro de Actividad de Atencién
Sanitaria Especializada (RAE-CMBD).

- Cumplimentacion del RAE-CMBD de alta hospitalaria en su totalidad.

- La Unidad dispone de un registro especifico informatizado de pacientes con esclerosis
multiple, que al menos debe contar con los datos recogidos en el RAE-CMBD.

La Unidad debe disponer de los datos precisos que debera remitir a la Secretaria del
Comité de Designacion de CSUR del Sistema Nacional de Salud para el seguimiento
anual de la unidad de referencia.




» Indicadores de procedimiento y resultados | - La Unidad de cuenta con los siguientes protocolos, actualizados y conocidos por
clinicos del CSUR®: todos los profesionales de la Unidad:

= EI CSUR ha de disponer de un protocolo para las resonancias urgentes

= E1 CSUR ha de disponer de sistemas de apoyo a la decision de los pacientes con
EM y/o familiares

- La Unidad, ademés de los datos correspondientes a los criterios de designacion
referidos a actividad, mide los siguientes datos:
= Total pacientes <14 afios, nuevos y en seguimiento, con esclerosis maltiple
atendidos en el afio.
= Pacientes en seguimiento, adultos y nifios, con esclerosis multiple atendidos en
el afio.

- La Unidad mide los siguientes indicadores:

* % pacientes nuevos diagnosticados de esclerosis multiple: Pacientes nuevos
diagnosticados de esclerosis multiple en el afio / Total pacientes nuevos estudiados en el
afio en la Unidad

= % pacientes en seguimiento por lo menos cada 6 meses atendidos en el afio, respecto
al total de pacientes en seguimiento en el afio

= % resonancias magnéticas anuales en relacion con el nimero de pacientes atendidos en
el afio en la Unidad

= % de pacientes con terapias de alta eficacia en relacion con el numero total de pacientes
atendidos en el afio en la Unidad

» % anual de pacientes que cambian de linea terapéutica en relacion con el total de los
tratados

2 Experiencia avalada mediante certificado del gerente del hospital.

b|_os estandares de resultados clinicos, consensuados por el grupo de expertos, se valoraran, en principio por el Comité de Designacion, en tanto
son validados segun se vaya obteniendo mas informacion de los CSUR. Una vez validados por el Comité de Designacion se acreditara su
cumplimiento, como el resto de criterios, por la S.G. de Calidad Asistencial.
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