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Resumen:

La Fenilcetonuria (FNC) es un Error Congénito del Metabolismo del aminoácido esencial fenilalanina, de herencia autosómica reseciva. En Cuba existe un programa de pesquisaje y seguimiento desde 1986, con 63 pacientes diagnosticados. Fue objetivo de este trabajo identificar factores relacionados con la calidad de la atención médica  integral a pacientes fenilcetonúricos en el nivel primario de salud y propuesta de soluciones. Material y métodos: Para lograrlo se revisaron las historias cínicas  de 36 pacientes para tomar las asistencias a consultas y los controles de fenilalanina sérica realizadas, se visitaron los hogares de fenilcetonúricos de 10 provincias del país, se entrevistaron a los padres, se visitaron y entrevistaron los médicos y enfermeras de familia de los pacientes, se realizó reuniones con los directivos de salud provincial y con representantes de otros sectores sociales. Resultados: Se constató deficiencias en el manejo de los pacientes en sus provincias y en las áreas de salud, así como dificultades en la organización de los servicios para brindar el seguimiento. Se diseño un Plan de Acciones encaminados a la corrección de estas deficiencias. Conclusiones: Los pacientes que residen en provincias alejadas de Ciudad de La Habana han presentado descontroles metabólicos importantes y elevado porcentaje de inasistencias a consultas. No existen hasta la fecha consultas provinciales especializadas y con equipos multidisciplinarios para el seguimiento de los pacientes en su lugar de origen, ni participación activa del equipo de atención primaria en su seguimiento y se presentan deficiencias por falta de integralidad e intersectorialidad. Era necesaria la realización de un Plan de Acciones que permita optimizar los servicios, hacerlos más eficientes y eficaces y mejorar así el pronóstico de los pacientes
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Introducción

La Fenilcetonuria se diagnostica en Cuba desde 1986, mediante un programa de pesquisaje generalizado por el Programa Nacional de Genética Médica. Su seguimiento y tratamiento esta jerarquizado por el Instituto de Nutrición e Higiene de los Alimentos (INHA) en coordinación con el Programa de Atención Materno Infantil (PAMI) del Ministerio de Salud Publica.

Desde esa época todos los pacientes diagnosticados en el país como hiperfenilalaninémicos, son enviados al Hospital Pediátrico de Centro Habana, donde un equipo multidisciplinario formados por profesionales del INHA y del propio Hospital, los reciben, estudian, confirman el diagnóstico, indican tratamiento y dan seguimiento a los casos. Años después se creó un subcentro de atención y seguimiento en el Hospital Pediátrico de Holguín, orientado y jerarquizado por el INHA. 

El tratamiento de la Fenilcetonuria es sustancialmente nutricional, al igual que el de muchos otros Errores Congénitos del Metabolismo (ECM). No obstante es fundamental que este se brinde con una óptica  multidisciplinaria y de integralidad de los servicios médicos.

La atención de los pacientes fenilcetonúricos se realiza por el Departamento de Clínica de la Nutrición del INHA a través de una Comisión de Atención Integral a Fenilcetonúricos (CNAIF), que orienta, organiza y asesora a las comisiones provinciales (CPAIF), para lograr la vinculación entre los tres niveles de atención en salud en un sentido vertical.( anexo 1).

Las comisiones provinciales deben trabajar en estrecha relación con el PAMI provincial y las áreas de salud donde residen pacientes fenilcetonúricos, para que el médico de familia y el resto del equipo de salud de atención y seguimiento a los casos de una forma integral, es decir, en sentido horizontal, con igual jerarquía de las diferentes disciplinas que deben velar por el enfermo.

En el nivel terciario de salud, se ofrece una consulta especializada en los dos centros de referencia mencionados jerarquizados por el INHA, el Hospital Pediátrico de Centro Habana y el Hospital Pediátrico de Holguín. En ambas consultas funciona un equipo multidisciplinario que proporciona integralidad  horizontal a dicha atención  y que está formado por:

· Pediatra / Nutriólogo

· Genetista Clínico

· Ginecólogo Infanto-Juvenil

· Psicólogo

· Dietista

· Antropometrista

· Psicometrista

· Trabajadora Social

· (en ocasiones se solicita la competencia de Fisiatría y/o Estimulación Temprana en el Neurodesarrollo)

A esta consulta el paciente acude una vez al mes y cuando necesita o se le programe ingreso, para chequeo médico o para compensación metabólica. En esta consulta se incluye:

· Examen físico

· Interrogatorio a la madre o tutor

· Búsqueda de enfermedades intercurrentes y toma de decisiones al respecto

· Entrega de patrón de dieta y ejemplo de menú, previamente elaborado

· Indicación de suplementación

· Interconsulta con los colaterales (resto del equipo)

En el nivel primario de atención, el equipo también debe dar una asistencia integral que abarque todos los aspectos inherentes al propio paciente y su entorno. Este sentido de integralidad (sentido horizontal) en la asistencia a estos pacientes en fundamental para lograr resultados en los mismos dados por un buen desarrollo físico y mental y por tanto mejorar su calidad de vida.

Esto es valido y extensible a todos los ECM, donde el soporte alimentario nutrimental y metabólico es el punto clave del tratamiento, pero que sin la corrección de todos los otros elementos que dependen del propio paciente y de los que inciden en él, provenientes el entorno, no es posible lograr un equilibrio armónico que permita el crecimiento y desarrollo del individuo. 

Aspectos contemplados para brindar el soporte en la consulta especializada en el nivel secundario o terciario de salud:
1.-Recomendaciones nutricionales adecuadas
2.-Registro del consumo de alimentos durante tres días antes de la extracción de sangre
3.-Evaluación del consumo por el Sistema Automatizado con tablas de composición de alimentos en su base de datos que incluyen composición aminoacídica de los alimentos.
4.- Según la ingesta de cada paciente y los niveles séricos de fenilalanina que presente, se evaluará la tolerancia individual
5.-Cálculo de los patrones de dieta bajos en fenilalanina por el método rápido automatizado FENILRAP
6.-Consulta especializada multidisciplinaria 
7.-Interacción con el médico de la familia (nivel primario de salud).

Sobre la base de estos señalamientos se presenta el tratamiento integral horizontal de los pacientes con el organigrama o Flujograma de acciones. (Ver anexo 2)

De forma general  la estrategia de trabajo es:

· Brindar un soporte alimentario nutrimental y metabólico como pilar fundamental del tratamiento

· Dar un seguimiento integral e individualizado a cada paciente, en sentido horizontal

· Integrar los tres niveles de atención en salud, en sentido vertical

· Dar el papel que le corresponde al médico del área de salud y su equipo de atención primaria

· Hacer extensiva esta estrategia al tratamiento de otros ECM
Con estos elementos se confecciona un plan de acciones para mejorar la atención en las provincia, el relación a los enfermos fenilcetonúricos y que sea extensivo a otros ECM.

Ámbito de aplicación:

El Plan de Acciones propuesto es para ser aplicado nacionalmente, interesando todos los niveles de atención en salud, del nivel primario al terciario, para lograr mayor vinculación entre ellos y una mayor participación del medico y enfermera de la familia en el seguimiento de pacientes fenilcetonúricos y con errores congénitos del metabolismo.

Ahorro y beneficio económico social

que representa el trabajo

Con la puesta en práctica de este plan de acciones se evitará el traslado de pacientes a Ciudad de la Habana desde diferentes provincias, con una frecuencia mensual y en ocasiones antes, por el motivo de la necesidad de recibir asistencia medica especializada. De esta forma será importante el ahorro de combustible y transporte por parte de las provincias.

Las molestias que esto les ocasiona, incluyendo que son pacientes vulnerables al estrés y con dificultades en la alimentación, lo que implica que al necesitar de un viaje prolongado, tienen que portar los alimentos especiales que deben consumir.

Estos pacientes podrán contar con asistencia médica mantenida y calificada en su lugar de residencia, que les hará sentir más seguros y confiados. 

Impacto del resultado

Se espera obtener con la aplicación de este Plan de Acciones, mejor asistencia a consultas, mejor control metabólico de los pacientes y por tanto mejor evolución clínica con menos afectación de su desarrollo neurológico y coeficiente de inteligencia

Propósito

· Mejorar la calidad de la atención a los pacientes fenilcetonúricos de Cuba en el nivel primario de salud

Objetivo general

· Identificar factores relacionados con la calidad de la atención médica  integral a pacientes fenilcetonúricos en el nivel primario de salud y propuesta de soluciones

Objetivos específicos

· Caracterizar la atención de los fenilcetonúricos, utilizando indicadores que reflejen la constancia del seguimiento.

· Evaluar la participación de la atención primaria y secundaria en salud en el seguimiento a estos pacientes. 

· Establecer un plan de acciones dirigido a la solución de los problemas detectados en la atención a estos pacientes.

Material y Método

Se visitaron 36 pacientes fenilcetonúricos de las provincias Holguín, Granma, Guantánamo, Camaguey, Las Tunas, Santi Espíritus, Villa Clara, Cienfuegos, La Habana y Ciudad Habana.

La calidad del  seguimiento de los pacientes fenilcetonúricos se evaluó por indicadores clínicos-bioquímicos y por indicadores de cumplimiento de los procedimientos empleados para dar el seguimiento.

Los indicadores de tipo clínico son aquellos que pueden ser obtenidos en la evolución del propio paciente y se seleccionaron los niveles de fenilalanina sérica de los pacientes a través de su historia y obtenido de las historias clínicas de los mismos. Estos niveles se registraron en gráficos que representan su comportamiento en el tiempo. (ver gráficos)

Los indicadores de procedimientos, se pueden definir como aquellos que comprendan los procedimientos a ejecutar con los pacientes para que puedan cumplirse los objetivos del seguimiento. Se escogió la asistencia a consultas de seguimiento especializado y de ella se obtuvo el índice de inasistencia, dividiendo el total de asistencias entre el total de consultas programadas multiplicadas por 100. Con estos dos indicadores se evaluó como ha sido el cumplimiento de las indicaciones médicas y por tanto como ha sido al seguimiento.

Se investigó en las 10 provincias la participación y el funcionamiento de los niveles primario y secundario de atención en salud en relación con el control de los pacientes fenilcetonúricos. Esta investigación se realizó a través de entrevistas a los padres, visitas a los hogares, comprobación de la satisfacción de necesidades psico-socio- económicas existentes en el entorno de los pacientes, entrevista a médicos y enfermeras de la familia, intercambio reopiniones con representantes del PAMI provincial, entrevista a representantes de comercio, gobierno de las localidades donde viven los pacientes. Las entrevistas se realizaron sobre la base de encuestas previamente diseñadas y validadas para obtener estas informaciones.

Al finalizar las visitas y haber concluido las entrevistas se realizaron reuniones en cada provincia con los factores que guardan relación con el seguimiento directo a los pacientes y con aquellos con los que se puede lograr la intersectorialidad, la que favorece a que se dispongan recursos locales para el beneficio de los pacientes 

Se diseñó un Plan de Acciones dirigido a las deficiencias encontradas en las investigaciones realizadas ya referidas en el  cumplimiento de los objetivos 1 y 2.

Resultados y discusión
Se pudo encontrar que los pacientes de las provincias occidentales tienen mejor control en los niveles séricos de fenilalanina, tanto en el número de controles hechos como en los valores de la fenilalanina de dichos controles. Los pacientes de las provincias alejadas de la consulta de referencia en Ciudad de La Habana  tienen mayor por ciento de inasistencia y por tanto menor número de controles séricos, así como también niveles más elevados de fenilalanina en dichos controles. (ver tablas 1 y 2)

Se pudo constatar poca participación de las instancias provinciales de salud en el seguimiento de los enfermos fenilcetonúricos y muy poca participación de los GBT en las áreas de salud. En las provincias donde se habían creado las Comisiones provinciales de Atención Integral a Fenilcetonúricos (CPAIF), estas no funcionaban adecuadamente por la ausencia de integración de sus miembros, imposibilitando el éxito de las tareas, en correspondencia con la prioridad que le concede las direcciones del país, tanto de salud como del gobierno.

En las entrevistas realizadas se pudo obtener la siguiente información:

1. No existían consultas provinciales de atención a fenilcetonúricos a excepción de la provincia de Holguín. En las provincias orientales no se garantiza la asistencia mensual a la consulta especializada que se realiza en Holguín

2. No se controla en las áreas de salud aspectos de importancia en el seguimiento de estos casos, para lograr su buena evolución, como son:

· Supervisión del cumplimiento de la dieta en el hogar.

· Cumplimiento de la oferta de alimentos en la dieta de ayuda que indica el Ministerio de Salud Publica.

· Cumplimiento de la oferta de maicena, dextrosa y lactosa anhidras necesarias para la preparación de la fórmula que deben consumir los pacientes 

· Cumplimiento del plan de estimulación temprana en el neurodesarrollo y/o rehabilitación.

· Seguimiento especializado e integral a las féminas fenilcetonúricas en edad reproductiva, con riesgo de Síndrome de Fenilcetonuria Materna.

· Apoyo psicológico al paciente y la familia.

· Apoyo socio-económico al núcleo familiar por parte de Trabajo Social y del departamento de Asistencia y Seguridad Social.

· Correcta vinculación de cada caso, según sus posibilidades intelectuales, al sistema de educación ya sea en educación normal o especial.

· Deficiencias en la garantía del envío de las muestras de suero para determinar niveles séricos de fenilalanina, a los centro de diagnóstico, con fines de seguimiento.

· Deficiencias en la garantía del transporte para los pacientes que deben asistir a consulta con una frecuencia mensual.

3. Insuficiente capacitación de los profesionales de las áreas de salud con relación a la enfermedad y su tratamiento, así como con otros errores congénitos del metabolismo.

Se diseñó un Plan de Acciones encaminado a la corrección de estas deficiencias como se describe a continuación.
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Desarrollo del Plan:

1. Programa de capacitación para profesionales, técnicos y madres de pacientes.

· En este aspecto sé diseñó un cronograma de cursos de actualizaciones en Fenilcetonuria para ser impartido en las diferentes provincias por parte del personal del INHA.

· Elaboración de material didáctico en forma electrónica (Discos Compactos)  para ser distribuidos en las provincias.

· Poner información relacionada con la enfermedad y su seguimiento en Cuba, en la página Web del INHA.

· Programación de talleres provinciales con los profesionales y técnicos.

· Programación de talleres para madres de pacientes fenilcetonúricos. 

Se inicia este plan de acciones con la realización de cursos de capacitación en las provincias de: 

· Ciego de Ávila

· Guantánamo

· S. de Cuba

· Las Tunas 

· Santi Espíritus

· Villa Clara 

· Cienfuegos

Se confeccionó un CD con información sobre Fenilcetonuria y su seguimiento que se distribuyó a todas las provincias.

2. Reorganización de la participación de los niveles de atención de salud. 

· Se reconstituyeron las Comisiones Provinciales de Atención Integral a Fenilcetonúricos y otros ECM, formadas por:

· Pediatra-nutriólogo

· Genetista clínico

· Dietista

· Psicólogo

· Trabajadora social

· Neonatólogo

· Intensivista

· Neuropediatra

· Ginecólogo infanto juvenil

· Se orientó la creación de las consultas provinciales con equipos multidisciplinarios para la atención de estos pacientes. Esto servirá de precedentes para la atención de otros errores congénitos del metabolismo. Constituidas básicamente por:

· Pediatra-nutriólogo

· Genetista clínico

· Dietista

· Psicólogo  

· Se orientó la participación activa del médico de familia, enfermera de la familia, pediatra del área, psicólogo del área, trabajadora social en la atención directa en este nivel primario a los pacientes.

La evaluación del impacto del plan de acción debe ser realizada en el año 2006 en visitas a las provincias.

Conclusiones 

1. Los pacientes que reciben atención en provincias alejadas de la consulta de Ciudad de La Habana han presentado descontroles metabólicos importantes y elevados por ciento de inasistencias a consultas.

2. No existía hasta la fecha consultas provinciales especializadas y con equipos multidisciplinarios para el seguimiento de los pacientes en su lugar de origen.

3. No existía hasta la fecha participación activa del equipo de atención primaria en el seguimiento de los pacientes donde se presentan deficiencias en su seguimiento por falta de integralidad e intersectorialidad.

4. Era necesario la realización de un plan de acciones para la corrección de los problemas, por lo cual se crea con este trabajo, dirigido a las deficiencias encontradas. 

Recomendaciones

1. Que los pacientes reciban consultas especializadas multidisciplinarias en su propia provincia.

2. Que se reconstituyan las comisiones provinciales y las consultas multidisciplinarias de atención a fenilcetonúricos en cada provincia.

3. Que se dé seguimiento de forma integral a los pacientes en el área de salud y con la participación plena del equipo de atención primaria.

4. Que se ponga en práctica la intersectorialidad en las localidades donde existan pacientes fenilcetonúricos para con ello lograr mejor solución a sus necesidades, así como lograr mayor apoyo a las tareas del PAMI. 

5. Comenzar la capacitación de profesionales y técnicos relacionados con la atención a fenilcetonúricos. Distribución de los CD y material didáctico en formato electrónico por las diferentes provincias.
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TABLA 1:   INASISTENCIA  A CONSULTAS POR PACIENTES

	PACIENTE   No.
	PORCENTAJE DE INASISTENCIA (%)

	1
	71,6

	2
	87,3

	3
	33,3

	4
	53,6

	5
	75

	6
	57

	7
	91

	8
	72,7

	9
	87,5

	10
	95,6

	11
	66,6

	12
	77,7

	13
	81,2

	14
	96,7

	15
	70

	16
	53,3

	17
	94

	18
	71,9

	19
	95,8

	20
	95,5

	21
	79,6

	22
	77,8

	23
	64,5

	24
	40,6

	25
	52,3

	26
	8,9

	27
	58,1

	28
	67,7

	29
	70,7

	30
	55,2

	31
	89,5

	32
	70,1

	33
	56,7

	34
	88,7

	35
	53,8

	36
	43,7


FUENTE: Datos de consultas.

TABLA 2: INASISTENCIA A CONSULTAS DE ACUERDO CON EL LUGAR DE RESIDENCIA.
	INASISTENCIA A CONSULTAS


	No de pacientes según 

LUGAR DE RESIDENCIA

	PORCENTAJE

% 


	PACIENTES


	CIUDAD HABANA Y

PROVINCIA HABANA
	OTRAS PROVINCIAS

	
	#
	%
	
	

	MENOR DE 50
	4
	11,1
	2
	2

	ENTRE 50 Y 70
	14
	38,9
	5
	9

	MAYOR DE 70
	18
	50
	2
	16

	TOTAL
	36
	100
	9

(25%)
	27

(75%)


FUENTE: Datos de consultas.

Anexo 1; Niveles de atención en Salud
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de otras
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 Genética
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familiar
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concepcional
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Embarazo
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de prevención)

Atención

ginecológica

(para fèminas

mayores de 10 años)

Captación del paciente

(Dispensarización)


Anexo 2: Flujograma para el seguimiento de la Fenilcetonuria

“Plan de Acciones”





Programa de capacitación para profesionales, técnicos y madres de pacientes en todas las provincias del país.





Reorganización de la CPAIF y de las consultas especializadas multidisciplinarias provinciales.





Incorporar al equipo de atención primaria de salud a la vigilancia y seguimiento de los pacientes en su lugar de residencia, así como que funciones en estrecha relación con los niveles secundarios de atención. Para ello se incluyen a estos profesionales en los cursos e capacitación y talleres que se impartan en las provincias.








Áreas de Salud


Y


Equipo multidisciplinario de 


 atención primaria
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Y


Hospitales Provinciales








INHA


Y


CNAIF
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