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VISTO :

El Informe N® 051-2015-INCN-DEIDAEADT de la Direccién Ejecutiva de Investigacion, Docencia y Atencion
Especializada en Apoyo al Diagndsticvo y Tratamiento del Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas, sobre
Creacion del Centro de Investigacién Bésica en Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona, 2015-2020”,

CONSIDERANDO :

Que, mediante Informe N2 15-2015-INCN-NF, el Jefe del Departamento de Investigacion, Docencia y Apoyo por
Neusofisiologia Clinica (e), solicita la autorizacion para la creacion del “Centro de Investigacion Bésica en
Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona, 2015-2020”;

Que, con Informe N® 051-2015-INCN-DEIDAEADT, la Directora Ejecutiva de Investigacion, Docencia y Atencion
Especializada en Apoyo al Diagnéstico y Tratamiento, solicita la creacion del “Centro de Investigacion Bésica en
Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona, 2015-2020";

Que, con Informe N2 037-2015-OEPE-UO/INCN, el Jefe de la Unidad de Organizacion de la Oficina Ejecutiva de
Planeamiento Estratégico, aprueba el Proyecto de creacion del “Centro de Investigacion Basica en
Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona, 2015-2020”;

Que, con Informe N® 019-2015-INCN-JEF.OEAIDE, de la Oficina de Apoyo a la Investigacion y Docencia
Especializada manifiesta que el Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas, se encuentra registrado en el
Instituto Nacional de Salud, ente rector en Investigaciones del MINSA, como Centro de Investigaciones con
Cddigo RCI-67, el cual permite la creacion de Unidades Especificas de Investigacion;

Que, mediante Nota Informativa N 063-2015-OEPE/INCN, la Jefa de la Oficina Ejecutiva de Planeamiento
Estratégico emite su opinion técnica favorable sobre la creacién del “Centro de Investigacion Basica en
Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona, 2015-2020"

Que, los Arts. 6% 28°y 30° de la Ley N® 27657 — Ley del Ministerio de Salud, establecen que el Instituto Nacional
de Ciencias Neuroldgicas, es un drgano especializado y desconcentrado del Ministerio de Salud con autonomia
técnica administrativa, en los asuntos de su competencia, encargado del desarrollo tecnoldgico, la docencia e
investigacion, en el campo de su especialidad;

Que, por su parte los Arts. 10° y 112 del Reglamento de Organizacién y Funciones del Instituto, aprobado por
Resolucion Ministerial N 787-2006-MINSA, establece la visién, mision y objetivos estratégicos, entre ellos lograr
el liderazgo a nivel Nacional e Internacional en el desarrollo de la investigacién cientifica e innovacién de la
metodologia, tecnologia y normas en Neurociencias, para su difusion y aprendizaje por los profesionales y
, técnicos del Sector Salud;

Que, por las consideraciones expuestas, es conveniente autorizar la creacion del “Centro de Investigacion Bésica
en Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona, 2015-2020" en el &rea del Departamento de
Investigacion, Docencia y Atencion Especializada en Neusofisiologia Clinica del Instituto Nacional de Ciencias
Neurolégicas;




Estando a lo solicitado por Departamento de Investigacién, Docencia y Atencién Especializada en Neurofisiologia
Clinica; y,

Con la opinién favorable del Jefe de la Oficina de Apoyo a la Investigacion y Docencia Especializada, de la
Directora Ejecutiva de Planeamiento Estratégico, de la Directora Ejecutiva de Investigacion, Docencia y Atencion
Especializada en Apoyo al Diagnéstico y Tratamiento; y,

Con la visacion de la Directora Adjunta, Directora Ejecutiva de Planeamiento Estratégico y de la Oficina de
Asesoria Juridica,

SE RESUELVE: ) )

Articulo 1%- AUTORIZAR la CREACION E IMPLEMENTACION del “Centro de Investigacién Bésica en
Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona, 2015-2020”, dependiente del Departamento de
Investigacion, Docencia y Atencién Especializada en Neusofisiologia Clinica del Instituto Nacional de Ciencias
Neurolégicas.

Articulo 2°- DISPONER que el Departamento de Investigacion, Docencia y Atencién Especializada en

Neusofisiologia Clinica del Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas, realice el monitoreo, evaluacion y
difusion del presente acto resolutivo.

Articulo 3°.- DISPONER que la Oficina de Comunicaciones realice la difusion y publicacion de la presente
Resolucion Directoral, en la pagina web del Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas.
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I. TITULO: CENTRO DE INVESTIGACION BASICA EN

ENFERMEDADES
NEUROMUSCULARES Y DE MOTONEURONA, 2015-2020.

Il. FINALIDAD:

El Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas (INCN) es un centro de alta especializacién y
centro nacional de referencia en neurologia del Peru. Atiende alrededor de 85 000
consultas neuroldgicas/afio por lo que lo coloca entre las instituciones con mayor

cobertura de atencion neurolégica en el mundo, y agrupa neurdlogos en la sub-
especialidad de enfermedades neuromusculares.

La misién de INCN involucra la investigacidn y la asistencia altamente especializada en el
campo de la neurologia. Con la finalidad de poder estructurar este sistema, es necesario

fortalecer la atencion y el diagnéstico neurolégico, donde los médicos requieren fortalecer
sus capacidades para reconocer e iniciar el manejo especializado.

Las enfermedades neuromusculares (ENM) son un extenso grupo de patologias
individualmente raras por su prevalencia e incidencia pero que en su conjunto afectan a
un porcentaje significativo de la poblacién. A pesar de su heterogeneidad clinica y
genética comparten una serie de caracteristicas generales que hacen que las habilidades

’

= icas precisas, las técnicas complementarias para su diagndstico sean comunes a todas
z3

ellas, siendo por el contrario las estrategias terapéuticas cada vez mas complejas y
especificas.

: Mayoritariamente son enfermedades hereditarias que habitualmente se inician en la edad
- pedidtrica o adolescencia, pero hay algunas que aparecen en la edad adulta. El cuadro
clinico dominante es la pérdida de fuerza y/o atrofia muscular cuya topografia, edad de
inicio, curso evolutivo y grado de discapacidad varia enormemente de unas entidades a
otras. Ademas de la debilidad y la atrofia, pueden aparecer otros sintomas musculares
como la miotonia, la fatigabilidad, los calambres y contracturas, sintomas de disfunciéon
sensitiva o autondmica, manifestaciones que implican el musculo cardiaco, el musculo liso

visceral, manifestaciones sistémicas a nivel del sistema nervioso central o incluso otros
organos como ocurre en las citopatias mitocondriales. Todas ellas tienen caracter crénico,
en muchas ocasiones progresivo, en algin caso con sintomatologia intermitente, con una
morbi-mortalidad significativa y que generan frecuentemente alto grado de discapacidad
; desde edades muy precoces. Son de gran complejidad etioldgica, diagndstica y prondstica,
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sin tratamiento curativo en la mayoria de ellas y con un manejo y seguimiento
multidisciplinar.

Con esta Unidad de Investigacion, para estos pacientes existiria ademdas de la instancia
asistencial mas cercana, la posibilidad de acudir, a criterio del médico responsable, a una
Unidad que pueda acometer con criterio de garantia técnica el proceso diagnéstico y
terapéutico si la situacién lo exige, asi como el seguimiento en los casos en que ello no sea
posible en el centro asistencial propio. Por otro lado, la existencia de esta Unidad
aseguraria tener una foto dindmica de la evoluciéon epidemiolégica de estas patologias en
nuestro pais y planificar mejor las necesidades asistenciales y financieras para atender
estas patologias dentro del Sistema Nacional de Salud.

lll. OBJETIVOS:

Los objetivos de este Centro de Investigacion Basica en Enfermedades Neuromusculares
Y de Motoneurona son:

Objetivo general

~Brindar atencién especializada a pacientes con enfermedades neuromusculares y
PN 2 de motoneurona realizando el diagndstico y tratamiento de la enfermedad
: O i

12323 correspondiente.

3 O
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Vi u')J’ ) rge
57  Objetivos especificos
.
§F

e Realizar el diagndstico precoz y/o presintomatico de los casos en estudio.

e Desarrollar asesoria’ multidisciplinaria que incluya la psicolégica y/o
neuropsicolégica experta, de rehabilitacion y otras especialidades, en coordinacion
con el servicio correspondiente.

e Programar sesiones clinicas multidisciplinares, que incluyan a todas las Unidades
implicadas en la atencién de los pacientes con enfermedades neuromusculares, al

menos mensualmente, para la toma de decisiones clinicas y coordinacién de
tratamientos. b

e Brindar consulta médica orientada a la consejeria genética y/o reproductiva
orientada a la prevencion, en coordinacién con la unidad de neurogenética.

e Formulary proponer Guias de Practica Clinica en enfermedades neuromusculares y
de neurona motora, en el Instituto Nacional de Ciencias Neurolégicas y en los
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establecimientos publicos y privados, para el diagndstico y tratamiento
correspondiente a cada patologia.

e Promover el desarrollo de la investigacion en el marco de la estrategia nacional
contra las enfermedades no transmisibles en el drea clinica e inmunolégica de
enfermedades neuromusculares y de neurona motora.

e Proponer al Ministerio de Salud como érgano rector en el campo neurolégico un
programa nacional de formacién en enfermedades neuromusculares, dirigido a
profesionales de la salud, la propia institucién y profesionales de atencién primaria
a nivel nacional, con la finalidad de mejorar la calidad de atencién, asi como
fortalecer el sistema de referencias y contra referencias.

e Proponer al Ministerio de Salud como 6rgano rector en el campo neurolégico un
programa de formacién en enfermedades neuromusculares dirigido a pacientes y
familiares, autorizados por la direccion del centro e impartido por personal médico
y de enfermeria (charlas, talleres, jornadas de didlogo, etc.)

IV. AMBITO DE APLICACION

Todas las Unidades Orgdnicas que constituyen la parte asistencial del Instituto Nacional de
Ciencias Neuroldgicas y otros establecimientos de salud tanto publicos como privados,
que estan inmersos en la aplicacién de la presente Guia Técnica del Centro De
Investigacion Basica en Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona.

% Dentro de las enfermedades neuromusculares y de motoneurona que se atenderian en el
Centro De Investigacion Basica en Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona
del Departamento de Investigacion, Docencia y Apoyo al Diagndstico en Neurofisiologia
Clinica se incluyen fundamentalmente las siguientes patologias:

e Las enfermedades que afectan a la motoneurona espinal (atrofias espinales) de origen
hereditario y la esclerosis lateral amiotréfica

e Las enfermedades hereditarias que afectan a la placa motora (miastenias congénitas).

e Las neuropatias sensitivo-motoras y/o autondémicas hereditarias (incluye los
diferentes tipos de enfermedad de Charcot-Marie-Tooth y neuropatia amiloidética
familiar). )

e Las distrofias y miopatias de causa genética.

e Aquellas patologias neuromusculares adquiridas de origen autoinmune y que afectan a
la unién neuromuscular (miastenias autoinmunes), al nervio periférico (Sindrome de
Guillain Barre, CIDP o neuropatias multifocales motoras, paralisis facial periférica y
otras neuropatias ) o al musculo (miopatias inflamatorias o miositis con cuerpos de
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inclusién) que por su complejidad diagndstica o refractariedad a los tratamientos

convencionales precisen una orientacion mas especializada para un correcto manejo
clinico.

e Las Enfermedades neuromusculares o multisistémicas de origen mitocondrial.

El diagndstico de todas estas patologias descansa en la valoracién clinica con especial
interés en la naturaleza, edad de inicio y topografia de los sintomas y en la valoracién de
las pruebas complementarias de apoyo, tanto electrofisiol6gicas como de imagen con
RM/TAC o neuropatoldgicas a partir de la biopsia de musculo/nervio/piel. El diagndstico
de confirmacion en las patologias de base genética descansa en el estudio molecular de
las mutaciones en genes concretos cuya busqueda debe quedar orientada por una
correcta apreciacion de todos los datos anteriores, asi como del contexto epidemiolégico
concreto donde se efectte dicho diagndstico.

=" La mayor parte de estas patologias no disponen, a la fecha, de tratamientos etioldgicos
: ‘“% eficaces, aunque si necesitan de medidas terapéuticas de control de la sintomatologia, de

Q prevencion de eventos cardiovasculares graves o letales y de medidas de correccién
ortopédica de algunas secuelas de la debilidad que pueden ser fundamentales para la
calidad-de vida de los pacientes. En los casos infantiles, ademas de orientacién sobre las

medidas ortopédicas y el curso evolutivo, es necesario en algunos casos establecer pautas
compensatorias de los déficits motores y neuropsicoldgicos. En casi todas ellas es preciso
é el consejo genético y reproductivo, analizando conjuntamente con el paciente y sus
B familiares las posibilidades y riesgos de las diferentes alternativas reproductivas. En un
horizonte temporal mas o menos proximo segun las diferentes entidades, se vislumbran

combinaciones de terapia génica, celular, mixta, farmacoldgica o terapia de sustitucion
enzimatica.

V. NOMBRE DEL PROCESO O PROCEDIMIENTO A ESTANDARIZAR

a. Origen, evolucion, diagnéstico y tratamiento de la Enfermedades
+
neuromusculares.

Las enfermedades neuromusculares son un conjunto de enfermedades
hereditarias o adquiridas que afectan al musculo, a la unién neuromuscular o al
nervio periférico. Tienen en comun una metodologia de estudio y una

Qs
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sintomatologia clinica bastante homogénea, que se caracteriza fundamentalmente
por la presencia de debilidad, acompafiada de atrofia o pseudohipertrofia
muscular, miotonia (dificultad de relajar el mdsculo tras una contraccién),
calambres o contracturas musculares, mialgias o a veces trastornos sensitivos.

Algunas ENM son en realidad multisistémicas y pueden afectar otros 6rganos
como el cerebro o el corazén

b. Origen, evolucién, diagndstico y tratamiento de

las Enfermedades de
Motoneurona.

Las enfermedades de motoneurona son un grupo heterogéneo de enfermedades,
algunas de ellas hereditarias, con afectacion exclusiva o predominante de las
neuronas motoras de la corteza cerebral y/o de los nucleos motores del

troncoencéfalo (preservdndose habitualmente los nucleos oculomotores) y/o de
las astas anteriores de la médula espinal.

VI. CONSIDERACIONES GENERALES

Se estima, segun datos de otros paises, que la prevalencia de estas
enfermedades es de 1 caso cada 1.000 habitantes lo que arrojaria
para Perd un poblacién de 28.000 afectados. En nifios por debajo
de los 14 afios, esta prevalencia podria ser de 1 caso cada 500
nifios. No existen datos epidemioldgicos nacionales directos fiables
de prevalencia de cada una de las enfermedades neuromusculares.
Del ASIS del 2013 del INCN se reportan entre consulta externay
emergencia 1045 casos de paralisis facial, en consulta externa de
neurofisiologia 59 casos de neuropatia del miembro superior,
hospitalizaciones de 25 casos de miastenia gravis y otros
transtornos neuromusculares, 14 casos de patologia de neurona
motora, 6 casos de polineuropatia inflamatoria.

>

Datos Epidemioldgicos: de
las enfermedades
neuromusculares y de
neurona motora.

O
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NEUROLO,

La rareza de estas entidades y la cémplejidad y coste de su diagndstico y sus terapias,
constituyen razones suficientes para que existan unidades de referencia donde se puedan

concentrar los recursos y la experiencia necesarios. Esta unidad podra atender pacientes
pediatricos y adultos.
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Dada la demanda de pacientes con sintomatologia del sistema nervioso periférico, hace
factible proponer la creacién del Centro de Investigacién Basica en Enfermedades
Neuromusculares y de neurona motora del INCN, para desarrollar guias de buena practica
clinica de las enfermedades neuromusculares, trabajos de investigacién para mejorar el
diagnéstico, la propuesta terapéutica y valorar el prondstico con un enfoque clinico
integral. Este centro sacaria ventaja de la capacidad ya existente en el INCN vy
administraria una herramienta clave para la atencién altamente especializada a nuestros
pacientes y obtener logros clinicos de utilidad a favor de la poblacién del pais.

El CIBENM para la atencion de las enfermedades neuromusculares
y de motoneurona tendrd cardcter multidisciplinar y estara
formado por una Unidad bésica y actuard de forma coordinada
con las diversas Unidades de Investigacion Bésica que colaboran
en la atencidn de estos pacientes

Recursos con los que
contard el CIBENM:

- Recursos humanos para la La Unidad basica estara compuesta por:
adecuada atencién de las

¥ - Un coordinador de la Unidad, que garantizara la coordinacion de

§ % enfermedadcles p la atencién de los pacientes y familias por parte del equipo clinico

%g e Y 981 de la Unidad bésica y las Unidades que colaboran en la atencién de

% g | ediona maers: estos pacientes.
A
AKX Incluyendo el coordinador, contard con:

L 29 J - 7 neurdlogos, con dedicacidon preferente a la atencién de adultos.

<z - Personal técnico de enfermeria (1) y enfermeria (1) con
2:‘; A

dedicacién especifica a la patologia neuromuscular.

- Formacién basica de los | - El coordinador de la Unidad debera ser un médico especialista en

miembros del equipo neurologia con experiencia de 5 afios de trabajo efectivo con
pacientes con enfermedades neuromusculares.

- Los neurdlogos tendran experiencia de, al menos, 3 afios en la
atencion de enfermedades neuromusculares.

- Personal de enfermeria con experiencia en el manejo de
pacientes con enfermedades neuromusculares .

w 1 - Disponibilidad de hospitalizacién para adultos. Computadora,

i
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ambiente para investigacion, reuniones de trabajo con los cuales

se cuenta en el Departamento de Neurofisiologia Clinica
- Equipamiento necesario

para la adecuada atencidn
de las enfermedades
neuromusculares 'y de
neurona motora .

- Accesibilidad directa de los pacientes y de los centros que
habitualmente atienden a los pacientes a los recursos de la
Unidad, mediante via telefénica, e-mail, web o similar.

RECURSOS HUMANOS:
Departamento de apoyo al diagnéstico, docencia e investigacién en neurofisiologia clinica
N° Integrantes del Equipo Multidisciplinario Condicién
18
2%% 1 | Dr. Luis Crovetto Romero Nombrado
1hOg
Dra. Isabel Tagle Lostaunau Nombrada
Dr. Juan Manuel Sifuentes Monge Nombrado
Dra. Peggy Carol Martinez Esteban Nombrada
Dr. Erasmo Francisco Aquino Pefia Nombrado
6. | Dr. Arturo Reyes Suarez Nombrado
7. | Dr. Littman Apaza Nina- Contratado
'Y
o;
=
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DISTRIBUCION DE TIEMPO DE LOS RECURSOS HUMANOS:

Total
Horas |Horas Turno| horas Total
ACTIVIDADES MEDICAS Turno Dia| Maifiana | semana | horas mes
Visita Médica 4 4 24 96
# Coordinador 1 i 6 24
Consultorio de 54
Neuromusculares 4 4 96
, ! Interconsultas ik 1 6 24

—VII.CONSIDERACIONES ESPECIFICAS

g&a 38 G
g 23
Rt
1@, : - - ; : i i
3%9% - Experiencia del INCN (consulta | -1000 pacientes nuevos diagnosticados de las principales
i SR ’ . :
i<t & externa y departamento de | patologias neuromusculares (atrofias espinales, ELA,
b i

prd

LT,

Neurofisiologia Clinica): miastenia congénitas, neuropatias sensitivo-motoras y/o
autonémicas  hereditarias, distrofias y miopatias
hereditarias, miastenias autoinmunes, Sindrome de
« Numero de pacientes que se Guillain Barre, CIDP o neuropatias multifocales motoras,
atlardan i e . por pardlisis facial periférica y otras neuropatias, miopatias
anfermadades Aeuromiiscularss inflamatorias o miositis con cuerpos de inclusidn,
y enfermedades de neurona sindromes multisistémicos de origen mitocondrial con
——_— participacién neuromuscular y/o central) al afio de media
en los 3 ultimos afios.

- Actividad:

eNumero de procedimientos que
se realizan al afio, garantizando | - 700 pacientes en seguimiento de las principales
iifia atencids adeouada de fas patologias neuromusculares  (atrofias espinales, ELA,
enfermedades neuromusculares | Miastenia congénitas, neuropatias sensitivo-motoras y/o
y de neurona motora. autondémicas  hereditarias, distrofias y miopatias
hereditarias, miastenias autoinmunes, Sindrome de
Guillain Barre, CIDP o neuropatias multifocales motoras,
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miopatias inflamatorias o miositis con cuerpos de
inclusién,  sindromes  multisistémicos de  origen
mitocondrial con participacién neuromuscular y/o central)
al afo de media en los 3 ultimos afios.

- Otros datos: investigacion en esta | - 2000 consultas anuales de media en los tres ultimos
iataH actividad docente afios, incluyendo pacientes nuevos y revisiones de
7

postgrado, formacién continuada, enfermedades neuromusculares.
icacion ; : b ; ; ;
publicaciones, etc -4500 estudios de conduccidn nerviosa y electromiografia

- Docencia postgrado: participacion en el programa de
8. { Residentado en el INCN, mediante rotacién de los
residentes en el area de neurofisiologia.

e RERREEEnRCRa D,

- Participacion en proyectos de investigacién vy
publicaciones en este campo.

L

i T —— - Participacién en cursos del INCN
% = 2 I
H 5 O = % o R & T f7 s P
g% /- Recursos de otras unidades o | - Unidad de toma de biopsias de nervio periférico, musculo
: X % servicios ademas de los del propio | o piel; esta unidad podra estar integrada en el servicio de
) CIBENM  necesarios para la | neurologia, en la unidad de neurofisiologia o efectuarse de
adecuada atencién de las | manera delegada por un servicio quirtrgico

enfermedades neuromusculares vy

- Servicio de neurofisiologia, con al menos 2 facultativos
de neurona motora gla,

dedicados preferentemente al estudio de enfermedades
neuromusculares y capaces de realizar todas las técnicas
neurofisiolégicas aplicables (electromiografia,
electroneurografia, fibra aislada).

- Servicio/Unidad de psicologia clinica, con al' menos, uno
de los facultativos con experiencia de 3 afios en la
realizacién de diagnéstico neuropsicolégico y valoracién
psicoldgica en pacientes con enfermedades
neuromusculares.

o
i - Servicio/Unidad de diagndstico por imagen Se dispone de
i : un equipo RM de 3 Teslas y un equipo de TAC para
5 G :) [#2] . -
g 253 aquellos pacientes que por diversas causas no se les pueda
} O &~ N
'85a.u
15232
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realizar una RM.

- Servicio/Unidad de cardiologia con experiencia en la
atencién de pacientes con enfermedades
neuromusculares.

- Servicio/Unidad de rehabilitacién, con experiencia
minima de 3 afios en la atencién de enfermedades
neuromusculares, con, al menos, un fisioterapeuta con
dedicacién preferente a estos pacientes.

- Servicio/Unidad de oftalmologia con experiencia en la
atencion de pacientes con enfermedades
neuromusculares.

- Servicio/Unidad de otorrinolaringologia con experiencia
en la atencion de pacientes con enfermedades
neuromusculares.

- Servicio/Unidad de endocrinologia y nutricidon con
experiencia en la atencién de pacientes con enfermedades
neuromusculares.

- Servicio/Unidad de anatomia patoldgica con, al menos,
un patélogo con experiencia en el estudio morfoldgico de
las biopsias de musculo, piel y nervio.

Dicho servicio debera en el futuro tener disponibilidad de
un laboratorio, propio o contratado, para realizar marcaje
histoquimico, inmunohistoquimico, microscopia 6éptica,
electrdnica y andlisis de semifinos.

- Area de laboratorios:

- La Unidad que realice la obtencidn, procesado y gestién
de muestras biolégicas (ADN, ARN, proteinas, linfocitos,
étc.) debe cumplir la legislacién vigente, con
procedimientos actualizados, escritos, conocidos y
utilizados por el personal, que garanticen la trazabilidad y

\o calidad del proceso.

£
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- Unidad/Servicio de genética: Los estudios genéticos
podran realizarse en el propio Servicio/Unidad de Genética
asociado al CIBENM o en otros laboratorios externos, de
acuerdo con la disponibilidad de recursos.

- Unidad para la realizacién de estudios inmunoldgicos
caracteristicos de las enfermedades neuromusculares
autoinmunes (Anticuerpos antirreceptor de acetil-colina,

anti-MusK, autoanticuerpos y anticuerpos
paraneoplasicos) siguiendo procedimientos y protocolos
estandarizados.

- El/los laboratorio/os han de tener un protocolo escrito
para el envio de muestras que refleje cémo se han de
' recepcionar, preparar, almacenar y custodiar las muestras
que se envien y se haga un seguimiento de las mismas. El
protocolo debe estar actualizado y ser conocido y utilizado
por el personal del laboratorio/os.

En el caso de envio de muestras a otros paises, el/los
laboratorio/os deberan cumplir los tramites y permisos

P ; necesarios de acuerdo con la normativa vigente para
38%\J cumplir con normas de calidad y seguridad para la
%g%u donacidn, la obtencién, la evaluacién, el procesamiento, la
5“2 preservacion, el almacenamiento y la distribucidon de

células y tejidos humanos y se aprueban las normas de
coordinacién y funcionamiento para su uso en humanos).

- Servicio/Unidad de trabajadores sociales.

Los indicadores se concretaran con las Unidades que se
designen.

- La Unidad dispone de un protocolo de atencion,

incluyendo la atencién urgente, de los pacientes con
resultados clinicos del CIBENM . enfermedades neuromusculares y de motoneurona
actualizado, conocido vy utilizado por todos los
miembros de la Unidad y coordinado con el sistema de
atencion urgente del Instituto.

- Indicadores de procedimiento y

1
'O
=~
/\\ 1.2 ELABORADO REVISADO VISADO APROBADO
\ £ 263 DEPARTAMENTO DE INVESTIGACION, IN‘\’/‘;‘SETCIng’I‘OE:IE%TC“E’: chf\ . OFICINA EJECUTIVA DE
— N} 3 g N1 DOCENCIA Y APOYO AL DIAGNOSTICO POR ¢ PLANEAMIENTO DIRECCION GENERAL
| g 33y NEUROFISIOLOGIA CLINICA ATENCIOB ESHECIAUEADAEN APOYG ESTRATEGICO
10252 AL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO
1 3
| = MINISTERIO DE SALUD
1a

Instituto Nacional de Ciencigs Neurelégici»
e %\0@@5‘
Dra, ISABEL TAGLE'LOSTAUNAU

Neurbloga - Neurofisidlega
CIAP, 21679 RN +7521




@ PERU | Ministerio 4
de Salud

| Instituto Nacional de
¢ Ciencias Neurologicas

“DECENIO DE LAS PERSONAS CON DISCAPACIDAD EN EL PERU”
“Afio de la Diversificacién Productiva y del
Fortalecimiento de la Educacién” 13

Pag.

Versién : 1.0 CENTRO DE INVESTIGACION BASICA EN ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES Y DE MOTENUROMA 2015-2020.

Indicadores de resultados:

e Porcentaje de diagndsticos definitivos alcanzados
sobre pacientes nuevos atendidos sin diagndstico
previo en todos los consultorios de
neuromusculares del Instituto Nacional de Ciencias
Neuroldgicas x 100.

e Porcentaje de pacientes diagnosticados/ total
consultas de pacientes nuevos con enfermedades
remitidos x100.

e Porcentaje de biopsias con diagndstico
morfoldgico/total biopsias x 100.

e Porcentaje de concordancia de diagndstico
morfoldgico/molecular x 100.

Indicadores de calidad percibida:

e Calidad percibida por el paciente (medida
mediante Sickness Impact Profile (SIP), the Health
Index (HI), or the Sense of Coherence (SOC) scale).

- Existencia de un sistema de
informacién adecuado.

(Tipo de datos que debe contener el
. | sistema de informacion para
v |, permitir el conocimiento de la
1 actividad y la evaluacion de la
calidad de los servicios prestados)

]
1 A

- La Unidad debe disponer de un registro de los pacientes
con enfermedades neuromusculares y de motoneurona
que debera constar como minimo de:

- Consentimiento informado.

- N2 de Historia Clinica.

- Fecha nacimiento.

- Sexo.

- Ciudad de residencia habitual del paciente.

- Fecha de ingreso y fecha de alta.

+ Fecha de la consulta.

- Tipo deingreso (Urgente, programado, otros).

- Tipo alta (Domicilio, traslado a hospital, alta voluntaria,
exitus, traslado a centro sociosanitario, otros).

- Servicio/Unidad responsable del alta del paciente.

- Consultas: fecha/s consulta/s, servicio/unidad
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responsable.
- Conjunto minimo de datos especifico para cada
patologia.
- Diagnéstico principal (CIE-10).
- Otros diagndsticos (CIE-10).
- Procedimientos diagndsticos realizados al paciente:
Tipo de procedimiento y fecha de realizacién.
- Procedimientos terapéuticos realizados al paciente:
\ Tipo de procedimiento y fecha de realizacién.
- Complicaciones.
- Seguimiento del paciente.
La unidad debe disponer de los datos precisos que debera
remitir a la Direccion General del INCN para el
?of < seguimiento anual de la unidad de Investigacion Basica en
% % = Enfermedades Neuromusculares y de Neurona Motora.
tpal A
@,!5 =

RNE: 21508

ENDACIONES

lo expuesto solicitamos considerar la creacion del Centro de Investigacién Basica en
Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona (CIBENM) vy

continuar con el
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VIIl. ANEXOS

Anexo |: Estructura del formato de consentimiento informado para todos los
procedimientos diagndsticos y terapéuticos del Centro de Investigacién Bdasica en
Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona (CIBENM).

Consentimiento informado para los pacientes que sean evaluados en el Centro de
Investigacion Basica en Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona (CIBENM),
que se adecuen a la Norma Técnica No 022-MINSA/DGSP-V.02 Norma Técnica para la
gestion de la Historia Clinica, Epicrisis, Informe de alta y Consentimiento Informado

aprobado con RM No 597-2006/MINSA, y modificada por la RM No 686-2008/MINSA, que
serd desarrollada, segun la siguiente estructura:

Fecha:

No de Historia Clinica

olg o oo

quirdrgica.

Nombre del establecimiento de Salud: Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas

Nombres y apellidos del paciente:

Nombre de la Intervencién quirdrgica o procedimiento especial a efectuar:
——L\QescrlpC|on del mismo en términos sencillos

g. Rlesgos personalizados, reales y potenciales del procedimiento y/o de la intervencién

Nombres y apellidos del profesional responsable de la intervencién o procedimiento
Conformidad firmada en forma libre y voluntaria por el paciente o su representante legal

segun sea el caso, consignando nombres, apellidos y No de DNI. EN caso de analfabetos se

coloca su huella digital.

j-  Nombres y apellidos, firma, sello y nimero de colegiatura del profesional responsable de

la atencion.

k. Consignar un espacio para caso de revocatoria del consentimiento informado, donde se

exprese esta voluntad con nombres. Apellidos, firma y huella digital del paciente, o
representante legal de ser el caso.
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Anexo |l. Hoja de datos que debe contener el sistema de informacién para permitir el
conocimiento de la actividad y la evaluacién de la calidad de los servicios prestados en el
Centro de Investigacion Basica en Enfermedades Neuromusculares y de Motoneurona
(CIBENM)

1. N2 de Historia Clinica.

2. Fecha nacimiento.

3. Sexo.

4. Ciudad de residencia habitual del paciente.

5. Fecha deingreso y fecha de alta.

6. Fecha consulta.

7. Tipo de ingreso (Urgente, programado, otros).

8. Tipo alta (Domicilio, traslado a hospital, alta voluntaria, exitus, traslado a centro
sociosanitario, otros).

9. Servicio/Unidad responsable del alta del paciente.

10. Consultas: fecha/s consulta/s, servicio/unidad responsable.

S Suares
GIA

ISIoLo

"' N E 11. Conjunto minimo de datos especifico para cada patologia.

fn‘i—‘? gcf; 12. Diagnéstico principal (CIE-10).

ha=a 13. Otros diagnésticos (CIE-10).

peirg 14. Procedimientos diagnésticos realizados al paciente: Tipo de procedimiento y fecha

P. 39

de realizacién.

15. Procedimientos terapéuticos realizados al paciente: Tipo de procedimiento y fecha
de realizacién.

16. Complicaciones.

17. Seguimiento del paciente.
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IX. DEFINICION DE TERMINOS

a. Atrofia: disminucion del volumen o tamafio de un érgano o de un tejido organico debido a
causas fisioldgicas o patoldgicas.

b. Miotonia: Contraccién muscular prolongada, voluntaria o no, que retrasa la relajacién del
musculo.

c. Fatigabilidad: Cansancio. Tendencia a estar cansado o exhausto. Disminucién progresiva
de laamplitudo de la intensidad de una respuesta muscularo de otro género.
La fatigabilidad muscular es caracteristica de ciertas enfermedades neurolégicas como
la miastenia gravis.

d. Calambre: Contraccion espasmddica, involuntaria, dolorosa y transitoria de un musculo o
musculos, especialmente de la pantorrilla.

Disfuncién: Anomalia de la funcién de un determinado drgano o tejido.

Citopatia: La enfermedad o el deterioro de una célula, o de las estructuras contenidas
dentro de una célula.

Discapacidad: Reduccion de la capacidad fisica o mental de un individuo.

Esclerosis: Proceso de endurecimiento de un érgano o tejido, como consecuencia de
diferentes procesos patoldgicos (inflamatorios, degenerativos, distréficos), que tienen en
comun la cicatrizacién con formacién de tejido conectivo, habitualmente fibroso, que
sustituye al tejido previo.

i. Distrofia: Degeneracién o desarrollo defectuoso de un érgano o tejido, que se manifiesta
por disminucién del volumen y por la pérdida de las capacidades funcionales, y puede
afectar a todo el organismo. Las causas pueden deberse tanto a alteraciones en la
nutricién como a trastornos locales, por alteracién de la vascularizacién, de la inervacién o
por falta de estimulos hormonales sobre un tejido.

j.  Miopatia: Alteracién o enfermedad de los musculos esqueléticos de cualquier tipo.

k. Neuropatia: Término general que designa las afecciones nerviosas, en especial las
degenerativas. Aunque en sentido estricto incluye solo las formas no inflamatorias, en
sentido amplio se aplica a todas las formas etiolégicas de afectacion de los nervios
periféricos.

Unién neuromuscular: Area de contacto entre una placa terminal de las fibras nerviosas
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Miastenia gravis: Enfermedad de la placa neuromuscular caracterizada clinicamente por
debilidad y fatigabilidad muscular tras el ejercicio. Se debe a la destruccién de receptores
de acetilcolinaen  la membrana postsinaptica  de  la uniénneuromuscular, por

autuanticuerpos.

Sindrome: Conjunto de signos y sintomas que configuran una enfermedad.

Miositis: Inflamacidn de los musculos esqueléticos, indistintamente de su tipo o la causa

que la provoca.

Cuerpos de inclusién: Estructuras subcelulares anormales formadas como resultado de
lainfeccion viral. Frecuentemente corresponden a los lugares donde se realiza
el ensamblaje de la particula viral. Su naturaleza y localizaciéon en la célula es caracteristica
de cada infeccion viral. Pueden ser visualizadas con un microscopio dptico y, en algunos
casos, su visualizacion se emplea en el diagndstico; p. ej., los cuerpos de Negri son
inclusiones caracteristicas producidas durante el ensamblaje de las nucleocapsides

del virus de la rabia en el citoplasma de las neuronas infectadas.

Motoneurona: Una de las diferentes células nerviosas eferentes que transmite impulsos
nerviosos desde el cerebro o la médula espinal al tejido muscular o glandular.

Paralisis: Pérdida total o parcial de la capacidad de movimiento de una o mas partes del
cuerpo que se debe, generalmente, a una lesidn nerviosa en el cerebro o en la médula
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