yavd U\:) T L) \; S8 200!

UNIVERSIDAD CATOLICA ANDRES BELLO
DIRECCION DE POSTGRADO

ESPECIALIZACION EN GERENCIA DE SERVICIOS DE SALUD
TRABAJO DE GRADO
“EVALUACION DEL PROCESO DE ELABORACION DE LOS DIAGNOSTICOS
EN PACIENTES CON ESCLEROSIS TUBEROSA EN LA SECCION DE NEURO-
GENETICA DEL HOSPITAL VARGAS DE CARACAS, EN EL PERIODO
COMPRENDIDO ENTRE 1981-2000.”
Presentado a la Universidad Catélica Andrés Bello,
por:
MIGUEL ANGEL LUCANI

Como requisito parcial para optar al grado de:

ESPECIALISTA EN GERENCIA DE SERVICIOS DE SALUD

Realizado con la asesoria de los Profesores: Dr. Jaime Aquiles Boet Trias
y Lic. Elizabeth Martinez.

Caracas, 19 de Enero de 2006



RESUMEN

La Esclerosis Tuberosa es una Enfermedad con un fenotipo caracteristico,
donde la mayoria de los aspectos sefializadores son posibles de obtener clinicamente.
Se desconoce si el proceso seguido en la elaboracion de los diagnésticos a los
pacientes con Esclerosis Tuberosa, referidos a la seccion de Neuro-genética del
Hospital Vargas de Caracas, fueron oportunos, integrales, con contenidos adecuados
y con la destreza profesional que ellos exigen, para lograr una calidad técnica que
satisfaga a los clientes consultantes, lo cual mejoraria su manejo. El objetivo general
es Evaluar el Proceso de Elaboracion de los Diagnésticos de la Esclerosis
Tuberosa, con énfasis en la calidad técnica del mismo, en la Seccion de Neuro-
Genética del Hospital Vargas de Caracas, durante el lapso de 1981 — 2000. Como
primer objetivo especifico se plante6 determinar y conocer la Variable Contenidos,
es decir, “hacer todo lo que se debe hacer”, para lograr establecer si se cumplio6 ésta,
en los pacientes atendidos. Como segundo objetivo especifico se escogié determinar
en la poblacién de pacientes con Esclerosis Tuberosa, que consultaron a nuestra
seccion, sus aspectos demograficos, epidemiolégicos y clinicos durante el lapso
sefialado. Como tercer objetivo se estableci6 la creacion de Indicadores de Gestién,
que tengan como finalidad medir y controlar el “Proceso de Elaboracién de los
Diagnosticos de la Esclerosis Tuberosa”. Se realizé una Investigacion Aplicada del
tipo Evaluativa, Descriptiva, Retrospectiva, cuya poblacion estuvo representada por
el total de pacientes con Esclerosis Tuberosa que consultaron a la Seccién de Neuro-
Genética en el lapso entre 1981-2000, tomandose para ello una muestra no-
probabilistica intencional de 36 pacientes. Se recogieron, en herramientas de registro,
los datos mas relevantes de las Historias Clinicas, para luego analizarlos,
interpretarlos, revisarlos, y concluir con las recomendaciones pertinentes. Ademas de
describirse los aspectos demograficos y clinicos de los pacientes con Esclerosis
Tuberosa, se crearon 3 Indicadores de Gestion, capaces de medir y controlar los
procesos que se siguen en la elaboracion de los diagnosticos en esta entidad clinica.
Las Implicaciones de este proyecto se resumen asi: 1.- Permitir el mejoramiento
continuo de la atencién de pacientes con Esclerosis Tuberosa en nuestra seccion
mediante la aplicacion de un criterio gerencial de calidad técnica; y 2.- Facilitar a los
Médicos Generales y Especialistas la adquisicion de competencias en el
reconocimiento y manejo de esta entidad clinica.

Palabras claves: Sindromes Neurocutaneos. Esclerosis Tuberosa. Hamartomas.
Diagnostico Definitivo y Presuntivo. Atenciéon médico-genética integral .Calidad
Técnica.
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1. JUSTIFICACION DEL PROYECTO

Los sindromes Neuro-cutdneos o facomatosis son un grupo heterogéneo de
desordenes congénitos, que comprometen primariamente estructuras derivadas del
Neuro-ectodermo embrionario. Todos los sindromes afectan al sistema nervioso
central, la piel, los nervios periféricos y otros 6rganos y sistemas de la economia
biologica.

La Esclerosis Tuberosa es el sindrome Neuro-cutaneo mas comun después de
la Neurofibromatosis. Es una enfermedad que puede involucrar cualquier érgano del
cuerpo humano, pero es a menudo reconocida en la piel, cerebro, retina, rifion,
corazén y pulmones, por la existencia de unas “tumoraciones”, constituidas por
elementos celulares, similares a los del tejido donde ellas se originan, y que han sido
denominadas “hamartomas”.

Hasta hace poco era considerada una enfermedad rara, al punto que el nimero
de publicaciones en torno a sus caracteristicas clinicas, radiograficas, genéticas,
epidemiolégicas y patolégicas han sido limitadas, pero han ido acrecentandose en los
ultimos afios. A pesar de que la causa de origen permanece desconocida, se considera
una entidad de herencia dominante mendeliana, aunque se han sefialado variantes
recesivas y mas frecuentemente, las mutaciones frescas.

El diagnéstico de la enfermedad todavia se basa en los aspectos clinicos,
radiolégicos u otras formas de examenes patologicos de las muestras de tejidos de
€sos pacientes, que suelen presentarse con una penetrancia y expresividad genética

variable.



En cuanto al diagnéstico, desde 1967 hasta 2000 se han sefialado dos tipos, a
saber:

a) Diagnéstico definitivo: se sustenta en la presencia de un elemento de los que
describimos a continuacion, considerados como los “Signos Patognomdnicos” de la
misma: Angio-fibromas Faciales, Fibromas ungueales, Hamartomas Retinales,
Tubers Corticales, Nédulos gliales sub-ependimarios y Angiomiolipomas renales.

b) Diagnéstico Presuntivo: se sustenta en la presencia de alguno de los
siguientes elementos, considerados como los “Signos no Patognomdnicos’: Maculas
Hipo-melanéticas, Manchas Shagreen, Hamartomas peripapilares retinales, Fibromas
gingivales, pequefias indentaciones dentales, Angiomiolipoma renal simple, rifiones
Multi-quisticos, Rhabdomioma cardiaco, Linfangiomatosis pulmonares, familiar
cercano inmediato con Esclerosis Tuberosa y espasmos infantiles.

La Esclerosis Tuberosa fue descrita Neuro-patolégicamente por Desiré-
Magloire Bourneville en 1880, y éste fue quién acufi6 el nombre de “tuberosa” para
describir la forma de “papas firmes” de los giros cerebrales hipertréficos.

Durante los ultimos 25 afios se han aplicado protocolos de elaboracién de los
diagnésticos en el estudio de los sindromes Neuro-cutaneos, incluyendo los de la
Esclerosis Tuberosa, que han facilitado el manejo de dichas entidades nosoldgicas en
la Seccién de Neuro-genética, adscrita a la Unidad de Genética del Hospital Vargas
de Caracas. Sin embargo, desde el punto de vista gerencial no hemos realizado la
evaluacion de la calidad técnica de dicho proceso, que permita estimar cémo hemos

ejecutado la elaboracion de dichos diagndsticos.



Nuestra seccion de Neuro-genética desea mantener un firme compromiso en

la consecucion y superacion constante de sus niveles de calidad de atencion médica,
por ello me he planteado como problema a estudiar:
(Como se realizaron los Procesos de Elaboracion de los Diagnosticos de la
Esclerosis Tuberosa, en la Seccion de Neuro-genética del Hospital Vargas de
Caracas? ,y por tanto, se ejecutd un proyecto consistiendo este en una “Evaluacion
del Proceso de Elaboracion de los Diagnésticos de la Esclerosis Tuberosa en el
periodo o lapso comprendido entre 1981-2000", como uno de los procedimientos
esclarecedores del desempefio de nuestra seccion, en la apreciacién de este
subsistema de los Sindromes Neuro-cutdneos, linea de accion del funcionamiento de
la misma.

La Evaluacién de la Calidad Técnica de la Atencién Médica, puede ser
expresada en los términos de cuatro variables, como son:

a. El Contenido.
b. La Oportunidad.
¢ La Destreza y
d. La Integral,
bajo el acronimo de “CODI”, con lo que se puede determinar la realidad objetiva
sobre la calidad del proceso ejecutado.

Para este proyecto escogi la variable Contenido (“hacer todo lo que se debe
hacer) como la mas idénea para ser desarrollada en funcion de los objetivos del
proyecto planteado. Para los fines de este variable se debe, al realizar el analisis de

las historias clinicas de esos pacientes, establecer tres elementos fundamentales o



basicos, como son: a) Si las historias clinicas fueron ejecutadas de manera Completa
o Incompleta. b) Si se aplicaron los Criterios patognomaénicos y no patognomaonicos
en el diagnodstico referido. c) Si se alcanz6 a definir un diagnéstico definitivo o
presuntivo en la muestra estudiada.

Si vamos a considerar la definicibn de “Evaluaciéon”, segin la RAE
(Diccionario de la Real Academia Espaiiola): “Es el proceso a través del cual se
sefiala el valor de una cosa o bien”, entonces, en el caso de la “Evaluacién del
Proceso de elaboracion del diagndstico de la Esclerosis Tuberosa”, tendriamos que
desarrollar unos indicadores de Gestion que nos faciliten establecer la calidad de
atencion ofrecida.

La importancia de esta investigacion estriba en que, la aplicacion de un
criterio gerencial de calidad técnica, a la evaluacion del proceso de elaboracion de
diagnostico de la Esclerosis Tuberosa, permitird el mejoramiento continuo de la
Atencion Médica Integral de los pacientes, que acuden a la Seccion de Neuro-
genética, con dicha patologia.

También facilitard que, los médicos generales y especialistas adquieran
competencias en el reconocimiento y manejo de la Esclerosis Tuberosa, en funcién
de una planificacion estratégica, en cuanto a su programa de ejecucion diagnostico,

terapéutico y aspectos educacionales dentro de la comunidad.



2. OBJETIVOS DEL PROYECTO

2.1. Objetivo Generales
Evaluacién del Proceso de Elaboracion de los Diagnésticos de la Esclerosis

Tuberosa, con especial énfasis en la Calidad Técnica del mismo, en la Seccién de
Neuro-Genética del Hospital Vargas de Caracas, durante el lapso comprendido entre
1981-2000.

2.2. Objetivos Especificos
° Determinar la Variable Contenidos. “hacer todo lo que se debe hacer”
( Realizacion de las Historias de manera completa, Aplicacién de los Criterios
Patognomonicos y No Patognomoénicos y Establecimiento de los diagndsticos
definitivo y presuntivo) en el proceso de diagnostico aplicado a los pacientes con
Esclerosis Tuberosa, que acudieron a la seccion de Neuro-genética del HVC, durante
el lapso 1981-2000, mediante la revision de las Historias Clinicas.
o Establecer en la poblacion de pacientes con Esclerosis  Tuberosa que
consultaron a la seccion de Neuro-genética del Hospital Vargas de Caracas, sus
aspectos demograficos, epidemioldgicos y clinicos, durante el lapso de 1981 — 2000.
& Crear Indicadores de Gestion, capaces de medir la Calidad Técnica del
Proceso de Elaboracion del Diagnéstico de la Esclerosis Tuberosa, en funcién de los

hallazgos de la evaluacién estratégica planificada.



3. METODOLOGIA
3.1. Marco Organizacional

3.1.1. Historia del Hospital Vargas de Caracas

“Una tarde de 1888 el Presidente, Juan Pablo Rojas Paiil, regresaba
en su carroza a la casa amarilla, sede del gobierno nacional, cuando en
uno de los portones de las hermosas casas coloniales de entonces, vio a
un hombre que moria sin ningiin tipo de asistencia médica, y en su
corazon, nacid la idea de crear y construir un hospital, un gran hospital
para Caracas y para Venezuela....” (Rafael E. Vargas Arenas, 1991).

Y es asi que, la construccion del Hospital Vargas de Caracas fue decretada por
el entonces Presidente de la Republica de Venezuela: Juan Pablo Rojas Paul (1888-
1890), el 16 de Agosto de 1888.

El articulo primero disponia la fundacion de un Hospital Nacional para
hombres y mujeres, con por lo menos mil camas, debiendo tener una construccién
analoga y régimen semejante al del Hospital Lary Boissiere establecido en Paris.

Se nombré una junta de médicos integrada por los ciudadanos Doctores
Calixto Gonzédlez, Bernardino Mosquera, Elias Rodriguez, Nicanor Guardia,
Guillermo Morales, Rodolfo Basalo, Miguel Ruiz, Antonio Ramella y Juan Cuello;
para la compra del terreno y todo lo relacionado con la puesta en marcha del nuevo
hospital. Los ministros de relaciones interiores Nicanor Borjes y de obras
publicas Jesus Mufloz Tebar, quedaron encargados de la ejecucion del decreto. El
terreno definitivo fue seleccionado en la Sabana del Blanco, situado al norte de la
ciudad, entre el Panteén Nacional y el Avila, donde estuvieron los cementerios de San

Simé6n y las Mercedes, ya clausurados en 1876, por la apertura del Cementerio

General del Sur.



La inauguracién del Hospital Vargas de Caracas, el Jueves 1° de Enero de
1891, por el Dr. Raimundo Andueza Palacio (1890-1892) constituyé un
acontecimiento no sélo para toda la ciudad, sino para toda Venezuela. El Hospital fue
puesto en servicio el 5 de Julio de 1891, siendo su primer director de oficio, el Dr.
Pablo Liendo (1891-1893) y el primer director nombrado oficialmente el Dr. Miguel
R. Ruiz (18 de Marzo de 1893).

A partir de 1895, el Hospital Vargas se constituy6 en le sede exclusiva de los
estudios clinicos de la Facultad Médica de Caracas, de la Universidad Central de
Venezuela, hasta el afio 1956 en que se inaugura el Hospital Clinico Universitario. A
partir de entonces, surgen las dos escuelas médicas actuales de la Facultad de
Medicina de la Universidad Central de Venezuela: la Escuela de Medicina Vargas
adscrita al Hospital Vargas y la Escuela de Medicina Razetti adscrita al Hospital
Universitario.(Ver Esquema anexo)

Desde su inauguracion y puesta en servicio, el Hospital Vargas ha estado
prestando con eficiencia a la nacion, asistencia, docencia e investigacion médica. En
el curso de estos 114 afios, cientos de miles de pacientes de Caracas, del interior del
pais e incluso del exterior, han sido atendidos en los distintos departamentos del
Hospital, sin distincion de raza, religion o condicion social.

De su seno han egresado numerosas promociones de médicos y estudiantes de
postgrado, y un nuimero considerable de otros profesionales de la salud; ha sido
también, manantial inagotable en la investigacion médica.

En todo se ha ratificado, el por qué de su creacion, la razon de su existencia y

su justificacion como institucién de salud. Su brillante trayectoria en los niveles de
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asistencia, docencia e investigacion médica, le han conferido con justicia, el ser “la
cuna de la medicina nacional” y el ser sencillamente “el Vargas”, el Hospital
Nacional, el Hospital de los desposeidos.

Los beneficios rendidos al pais son incontables y le han valido que haya sido
decretado Monumento Nacional. (Rafael E. Vargas Arenas, 1991).

En este orden de ideas, vale la pena mencionar a la Unidad de Genética,
localidad donde se realizard esta Tesis de Grado, la cual viene funcionando dentro de
este centenario Hospital, desde hace mas de 35 afios, ofreciendo incansablemente sus
servicios asistenciales a la poblacion de Caracas y su entorno, otorgando docencia a
diferentes post-grados médicos, tanto del propio Hospital como de otras Instituciones
vecinas, y realizando multiples proyectos de investigacion, relacionados con su drea
tan particular de conocimientos.

También debemos considerar a la Seccién de Neuro-genética, la cual surge
hace 25 afios como producto de una alianza estratégica entre la Unidad de Genética y
la Cétedra de Neurologia por motivacion de alguno de sus integrantes, en funcion de
la necesidad de lograr una mejor atencién de los pacientes, que a ella acudieran.
Valores, Mision y Vision.

A pesar de que en el Hospital Vargas no existe una “Declaraciéon de Mision y
Visién” como tales, podriamos decir que, de su Reglamento de Autogestion,
elaborado unos cuantos afios atrds, se desprende la siguiente nocién, que podria
interpretarse como un esfuerzo por definir su accionar:

“Su objetivo principal es la atencion de la salud de los mas necesitados,

prestando asistencia preventiva, curativa y de rehabilitacion gratuita, ademas de
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desarrollar actividades de docencia e investigacion médica.” (Tomado de los
Estatutos, Reglamento Interno y Reglamento del Consejo de Gobierno, Hospital
Vargas de Caracas, 1998)

En vista de que en la Unidad de Genética no contdbamos con una
“Declaracién de Misién y Visiéon”, decidimos reunir a todos los integrantes de la
Unidad, para identificar los Valores primordiales necesarios para ofrecer una atencién
médico-genética integral a nuestros pacientes, y que a su vez, sirvieran de guia para
las relaciones interpersonales dentro del equipo de profesionales, para establecer

alrededor de ellos, nuestra Misidn y crear, de esta manera, nuestra Vision.

VALORES

e “Los usuarios y compaiieros del Equipo de Trabajo merecen ser tratados con
dignidad, respeto y equidad”.

¢ “Las necesidades y deseos del usuario nos guian y se trabaja para satisfacer estas
expectativas diariamente”.

e El Equipo profesional de la Unidad optimizara su desempefio, actuando con la
maxima responsabilidad, correspondiente a sus funciones.

* “La Unidad de Genética estd orientada hacia la busqueda constante de la

excelencia”.
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MISION

e “Ser la mejor y unica Unidad de Genética en ofrecer una Atencién Médico-
Genética Integral, logrando diagnésticos certeros y confiables, en el menor tiempo
posible.”

e “Nuestros esfuerzos se enfocan hacia una Atencién con Calidad, mediante un
equipo de profesionales expertos, responsables y comprometidos por satisfacer al

usuario, a través de acciones Eficientes y Eficaces”.

VISION

“La Unidad de Genética esta comprometida en ofrecer la mejor Atencién Médico-
Genética Integral a sus usuarios.”
® “Su prioridad es la Satisfaccion de los mismos, mediante un trato Especial e

Individualizado por parte de todo su personal especializado.”

“A través de Diagnésticos Confiables y Certeros se aseguraran usuarios actuales y

potenciales.”

3.1.2. Organigrama Estructural del Hospital Vargas

El Hospital Vargas de Caracas se caracteriza por ser un hospital de Tipe IV,
incompleto, (ya que carece del Servicio de Obstetricia), donde se conjugan las
funciones de Docencia, Asistencia e Investigacién para la consolidacién de su

objetivo primordial, cual es la atencion satisfactoria del paciente
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En este Hospital contamos con una serie de Departamentos, intimamente
relacionados con la Sub-direccion y Direccion General, dentro de los cuales esté el
“Departamento de Servicios Auxiliares de Diagnodstico y Tratamiento”, al cual esta
adscrito el Servicio de Patologia Clinica, conformado éste, a su vez, por la Unidad de
Genética, entre otras. Ademas se desprende la Seccién de Neuro-genética en donde
se encuentra el subsistema de Sindromes Neuro-Cutdneos y dentro de ellos esti el

correspondiente a la Esclerosis Tuberosa.

La Unidad de Genética se encuentra ubicada en el 3° piso del Edificio de
Anatomia Patolégica, contando con una infraestructura que le permite hacer frente a
las consultas de Genética Médica y de Psicologia, ademas de un é4rea para el

funcionamiento del Laboratorio de Citogenética.

3.1.3. Organigrama Funcional de la Unidad de Genética

El elemento dindmico, intangible de la Unidad de Genética esta intimamente
relacionado con los procesos productivos, los procedimientos, las actividades y las
tareas a ejecutarse en la Unidad, todas interrelacionadas e interdependientes, con
nuestra primordial finalidad, que es lograr la satisfaccion de nuestros pacientes, en
cuanto a la “Atencién Médico-Genética Integral” que les ofrecemos.

Asi tenemos que, si lo llevamos especificamente a los pacientes con Sindrome

de Esclerosis Tuberosa, éstos y sus progenitores al acudir a la Unidad de Genética ,

son atendidos en la “Consulta de Primera” por el médico genetista, quien les da una
primera orientacion o impresion diagnostica clinica de entrada, una vez realizada una

“Historia Clinica Completa”, con énfasis en el “Arbol Genealégico” del grupo
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familiar, para entonces, pasarlos al Laboratorio de Citogenética, en donde se les
toma una muestra de sangre venosa, con la finalidad de obtener un estudio
citogenético o cariotipo, que nos va a revelar las caracteristicas de la carga o
constitucion genética, en aquellos casos, que asi lo ameriten.

El procesamiento de esta muestra de sangre conlleva una serie de pasos, que
van a realizarse en el Laboratorio de Citogenética durante las préximas 6 semanas,
tiempo estipulado como indispensable y necesario, segin las técnicas utilizadas y
conforme con los equipos que se encuentran en la Unidad, para la entrega del
resultado del cariotipo por parte de las Bioanalistas, que de éste proceso se encargan,
bajo la estricta supervision de la jefa de la Unidad.

A la par, el paciente con Esclerosis Tuberosa es evaluado psicolgicamente,
tratindose de establecer el grado de discapacidad individual y de las caracteristicas
clinicas de cada caso. También se sugiere la participacién del grupo familiar en
terapias de apoyo, ofrecidas por la psicologa de la Unidad.

Una vez en conocimiento del diagnéstico clinico, el cariotipo y el diagnéstico
psicologico, y tras haber realizado la “Discusién de Casos Clinicos” con los
médicos consultivos de la Unidad, el paciente con Esclerosis Tuberosa y sus
progenitores son citados a la consulta de “Asesoramiento Genético”, con la finalidad
de informarles acerca de la situacion médico-genética del paciente, las posibles
consecuencias para €l y el resto de sus familiares, ademas de las medidas terapéuticas,
sugerencias y recomendaciones a seguir.

Con toda esta accién continua y dindmica se procura alcanzar un diagnéstico

médico-genético y psicologico certero y confiable, acompafiado de un plan
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terapéutico y de rehabilitacion efectivo, plasmando todo lo antes indicado, en un
informe médico- genético, que va a ser entregado a los familiares del paciente, al
cabo de aproximadamente 6 semanas de iniciada la evaluacion, buscandose de esta
manera, la insercion social rapida y exitosa del paciente con Esclerosis Tuberosa en
su comunidad , ademds de la satisfaccion de nuestros pacientes y familiares por la
atencion integral recibida, movil fundamental de nuestra Unidad, para lo que hemos
denominado, la Atencion Médico-Genética Integral, que constituye la esencia de
nuestra existencia, llenando asi, los cdnones de nuestra misién y vision.

En consonancia con la prestacion del servicio asistencial, los datos recogidos
en las historias clinicas son de primordial importancia para los efectos de
“Investigacién y Docencia”, ya que garantizaran la realizacion de diversos trabajos
de Investigacion Clinica, que seran comunicados al entorno intelectual universitario,
y al propio Hospital, para la toma de decisiones sustentables.

Igualmente se ejecutan planes de docencia en la Unidad, dirigidos a los
diferentes post-grados del Hospital y otras Instituciones Médicas del é&rea
Metropolitana, con la finalidad de transmitir los conocimientos y nuestras
experiencias a los médicos jovenes, que a su vez, serviran de realimentacion al referir
pacientes genéticos, a nuestra Unidad.

Como se puede apreciar en el Flujograma de la Unidad de Genética, lo
importante es hacer alusion a los recursos existentes, en capacidad de su
funcionamiento, y dedicados a las actividades de servicios correspondientes, asi en
nuestra Unidad el factor mds importante es el Humano, y como tal, estd

conformado por:



Un Jefe de Unidad. (Médico Genetista).

Dos Médicos Consultivos (una Genetista y un Internista Neur6logo).
Una Psicologa Clinico.

Dos Bioanalistas

Dos Aseadoras o Cristaleras.

En cuanto al aspecto tecnolégico en el Laboratorio de Citogenética se cuenta
con una serie de equipos, que determinan las posibilidades funcionales del mismo, en

forma més que aceptable en relacion a los recursos disponibles en dicha Unidad.

3.2. Marco de Referencia
En esta parte se consideran cuatro aspectos: El marco Referencial, el marco

Teorico, el marco Conceptual y el marco Metodolégico (Método) del trabajo.

3.2.1. Marco Referencial

La percepcion gerencial en el establecimiento evaluativo de las
condiciones clinicas tratadas en el campo médico, es un aspecto de reciente desarrollo
en nuestro medio .Asi, la bisqueda de trabajos sobre Calidad Técnica en la
evaluacion diagnéstica Esclerosis Tuberosa solo permitid, en nuestro caso particular,
enriquecernos en cuanto a experiencias clinicas, pero no asi en los aspectos de
auditoria de gestion del procedimiento clinico realizado en dichos estudios. A pesar
de que en la literatura internacional se vienen sefialando con atropellante frecuencia la

aplicacion de los indicadores de gestion de atencion médica, estos se han adscrito al
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funcionamiento general de los procesos de administracion de Salud publica y
privada, solo apreciandose en el contexto evolucionista gerencial una discreta

utilizacion en los casos clinicos particulares de las Investigaciones ejecutadas para tal

fin.

3.2.2. Marco Teoérico

Las Evaluaciones de los Procesos de Atencion Médica constituyen,
hoy por hoy, una forma de Consultoria Médica muy particular, que determina la
aplicacion de elementos multi-modales diversos e integrados, para la elaboracion
programada de un conjunto de acciones, que nos permitan obtener, sobre una
informacion actual en lo posible y sobre todo valida, las fortalezas, debilidades,
amenazas y oportunidades de dicha atencién, para asi reconducir los objetivos
organizacionales generales y particulares en el manejo de los pacientes (Clientes),
que acuden a nuestros servicios de salud. Esto nos obliga a considerar Marcos de
Referencia que sirvan, no solo de guia u orientacién en su tarea de diagnosticar,
proponer cambios y evaluar resultados, sino facilitar todos las contextualizaciones en
un orden ideolégico superior, de tipo ejecutivo, para establecer o utilizar Modelos
Conceptuales dentro del funcionamiento de una organizacion de una forma
Sinestésica , es decir, no disgregada o sectorial, para orientar todos los esfuerzos de
manera logica, secuencial y ordenada, que nos permita justificar su aplicacioén y asi
comprender las fenomenologias clinicas con eficiencia y eficacia optimizada, para un

mejor desempefio gerencial.
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De alli que, la utilizacién de los modelos referenciales, como la Teoria
General de Sistemas, la Administracion de Resultados por objetivos y la Planificacion
Téctica, sean opciones o modalidades de opciones, que permitan administrar los
cambios necesarios en las organizaciones para la mejoria de los diversos problemas
que aquejan a nuestra sociedad, garantizando una aceptable atencion y orientacion
gerencial en el manejo médico integral de las diversas patologias que afectan a la
humanidad (Chiavenato,I. 1999).

No podemos abordar un trabajo como el proyectado en esta Tesis de
Especializacion, sin acudir al Marco de Referencia de las Auditorias Médicas, cuya
sencilla aplicacion garantiza un enfoque del abordaje practico para el manejo de la
data extraida de las Historias Clinicas, elemento bésico fundamental que garantiza la
validez de las observaciones en manos con experticia y experiencia en el manejo
Clinico General y de las Esclerosis Tuberosas, en nuestro caso particular, y
constituird la herramienta fundamental para la “Evaluacién del Proceso de
Elaboracion de los Diagnésticos en pacientes con Esclerosis Tuberosa en la Seccion
de Neuro-Genética del Hospital Vargas de Caracas, en el periodo comprendido entre
1981-2000" .

El concepto de Auditoria Médica establece: “una revision sistemdtica y
objetiva de la Estructura del Trabajo Profesional y de la Atencién Médica efectuada
por los Profesionales de la Salud, sobre la base de la Historia Clinica” Por tanto, es
menester recordar que: “Es una revision de la Prdctica Médica y no del que la

practica” (Mejia,B., 2000).
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Esta auditoria médica tiene tres objetivos:

a. Conocer la calidad de los Servicios que se prestan.

b. Formular proyectos y sugerencias para mejorarlos.

c. Conocer las condiciones en que se desarrolla el trabajo profesional.

Se puede llevar a cabo con el enfermo internado (Auditoria Dindmica), o bien, luego
de producido el egreso.

Por ultimo, la Auditoria Médica es en ultima instancia, un mecanismo de
mejoramiento y perfeccionamiento médico, basado en la utilizacion de Normas y
Registros. Para ello impli;,a la realizacioén de un Protocolo de Registro para el analisis
de las historias en funcion de definir la calidad de las mismas, mediante un sistema de
calificacion estratificado para estimar el valor de aquellas segiin una escala elaborada

para tal fin en este proceso evaluativo.

3.2.3. Marco Conceptual
Tendremos los siguientes conceptos a desarrollar:

- Investigacion Aplicada: “Es aquella investigacién que persigue fines mas directos e

inmediatos”. (Sabino, C., 2002)

- “Es aquella investigacion caracterizada por buscar aplicacion o utilizacion de los
conocimientos que se adquieren., se usa para resolver problemas™ (Martinez, E.,
2005)

- “Es la adquisicion de conocimientos cientificos nuevos, orientados a un objetivo

practico”. (Fernandez-Ballesteros, 1996).
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- Muestra No Probabilistica: “Es aquella muestra caracterizada por el hecho de que,
no todo elemento del universo tiene una determinada probabilidad de integrar la
muestra”. (Sabino, C., 2002)

- Muestra Intencional: Es aquella muestra No Probabilistica, donde se escogen sus

unidades de una manera arbitraria, no fortuita, designando a cada unidad
caracteristicas que para el investigador resulten de relevancia. Estas muestras son
muy utiles y se emplean frecuentemente en los estudios de casos, por mas que la
posibilidad de generalizar conclusiones a partir de ellas, sea en rigor nulas. (Sabino,
C.,2002)

- Investigacion Retrospectiva: Es aquella investigacion que suele referirse a hechos

acontecidos previos al momento de realizacion de la misma.

- Investigacion Descriptiva : “Es aquella investigacion que pretenden darnos una

visién general y solo aproximada de los objetos de estudio”. (Sabino, C. ,2002)

- Es una investigacion de campo que tiene por objetivo describir sistematicamente los
problemas de la realidad para su analisis.

- Procesos: “Accién de ir hacia delante” (Diccionario de la Lengua Espafiola).

- Contenidos:"Lo que se contiene dentro de una cosa” (Diccionario de la Lengua
Espaiiola).

- Destreza: “Habilidad o propiedad con que se realiza una cosa” (Diccionario de la
Lengua Espaiiola).

- Integral: “Lo Integral de la salud abarca lo global, el total de los elementos
necesarios para sentirse en armonia y con plena expresion de nuestras potencialidades

y capacidades en lo social, biolégico, psicolégico y espiritual”.
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En nuestro proyecto corresponde a la satisfaccion de las necesidades del paciente.

- Calidad Técnica: Es aquella variante de la calidad, en donde se da el cumplimiento
de todos los requisitos indispensables que se desarrollan acordes con lo estrictamente
cientifico, es decir, con el cumplimiento de los protocolos de atencién analizados
desde la optica técnico-cientifica.(Otero, J-2002)

- Calidad: “Es la totalidad de funciones de un bien o servicio”. .(Otero, J-2002)

- Seccion Neuro-genética: Es el subsistema de la Unidad de Genética integrado con la

Unidad de Neurologia, para evaluar de manera integral a aquellos pacientes genéticos
que tienden a expresar en su fenotipo conductual y biologico alteraciones del sistema
nervioso central.

- Atencion médico-genética integral: Lo Integral de la salud abarca lo global, el total
de los elementos necesarios para sentirse en armonia y con plena expresion de
nuestras potencialidades y capacidades en lo social, biologico, psicolégico y
espiritual. Cuando la atencion médica ofrecida por un equipo de especialista de la
Genética logra todo esto, podriamos decir, que es una atencién médico-genética
integral.

- Coristoma: Crecimiento de tejido normal, que se produce en localizaciones
anormales. (Dox, 1., 1983)

- Epidemiologia: “El estudio de la distribucion y de los determinantes de las
enfermedades y lesiones en poblaciones humanas” (Evans, R. 2001)

- Demografia: “Estudio estadistico de una colectividad humana segiin su composicién
y estado de un determinado momento o segun su evolucion histérica. (Diccionario de

la Lengua Espatiola).
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- Esclerosis Tuberosa: Enfermedad hereditaria caracterizada porque puede involucrar

cualquier 6rgano del cuerpo humano, pero es a menudo reconocida en la piel,
cerebro, retina, rifion, corazén y pulmones, por la existencia de unas tumoraciones,
constituidas por elementos celulares similares a los del tejido donde ellas se originan
y que han sido denominadas “hamartomas”.(Dox, I., 1983)

- Hamartomas: Crecimiento tumoral no maligno, integrado por elementos celulares
presentes normalmente, aunque poco desarrollados, en el sitio afecto. (Dox, 1.,1 983)
-Expresividad: Intensidad de la manifestacion de un rasgo genético, en cuanto a su
desviacion de la normalidad. (Dox, 1., 1983)

- Fenotipo: En genética, es el aspecto visible de un organismo, producido por la
interaccion entre su constitucion genética y el ambiente. (Dox, I., 1983)

- Genotipo: Constitucion genética o hereditaria de un individuo. (Dox, 1., 1983)

- Penetrancia: Frecuencia con la que se manifiesta un rasgo hereditario en individuos
portadores del gen que lo condiciona. (Dox, 1., 1983)

- Sindromes Neuro-cutdneos o Facomatosis: son un grupo heterogéneo de desordenes

congénitos, que comprometen primariamente estructuras derivadas del Newro-
ectodermo embrionario. Todos los sindromes comprometen al sistema nervioso
central, la piel, los nervios periféricos y otros Organos y sistemas de la economia
biologica. (Gémez, M., 1987)

- Oportunidad: Conveniencia de tiempo y de lugar. (Diccionario de la Lengua
Espafiola) En nuestro anteproyecto se referira a “hacer a tiempo y en la secuencia

adecuada, lo que se debe hacer”.
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- La Eficacia: es el factor clave que relaciona el producto con el grado de satisfaccion
del cliente. (Beltran, J., 2000)

- La Eficiencia: es el factor clave que relaciona los recursos con el grado de
aprovechamiento de los procesos. (Beltran, J., 2000)

- La Efectividad: es el resultado del logro de la eficacia y la eficiencia. (Beltran, J.,
2000)

- Sistemas: “Es un conjunto de elementos dindmicamente relacionados, que realizan
una actividad para alcanzar un objetivo, y operan sobre entradas (datos, energia,
materia) para proveer salidas procesadas (informacion, energia, materia) y que
mantienen una interaccion constante”. (Chiavenato, I,1999)

- Diagndstico definitivo de Esclerosis Tuberosa: se sustenta en la presencia de un

elemento de los que describimos a continuaciéon considerados como los “Signos o
criterios Patognomonicos” de la misma: Angio-fibromas Faciales, Fibromas
ungueales, Hamartomas Retinales, Tubers Corticales, Noédulos gliales sub-
ependimarios y Angio-mio-lipomas renales. (Gémez, M., 1979)

- Diagndstico Presuntivo de Esclerosis Tuberosa: se sustenta en la presencia de

alguno de los siguientes elementos, considerados como los “Signos o criterios _no

Patognomoénicos™: Maculas Hipo-melandticas, Manchas Shagreen, Hamartomas

peripapilares retinales, Fibromas gingivales, pequefias indentaciones Dentales ,
Angiomio-lipoma renal simple, rifiones Multi-quisticos, Rhabdomioma cardiaco,
Linfangiomatosis pulmonares, familiar cercano inmediato con Esclerosis Tuberosa y

espasmos infantiles. (Gémez, M., 1979)
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3.2.4. Marco Metodolégico

Incluye el tipo de investigacion y las fases de la misma.

Tipo de Investigacion:

e Segin su Propdsito: Es una investigacion aplicada, practica o empirica.

(Investigacion Evaluativa).

e Segun su Naturaleza: Es una Investigacion de Campo

(Objetivo: Evaluativo / Disefio : Estudios de casos.)

Fases de la Investigacion:
e Recoleccion y Procesamiento Inicial de Datos.
o Técnica: Estudios Protocolizados de Casos.
o Fuente: Muestra No Probabilistica, Intencional.
o Personal: Archivista de Historias Médicas-Un Médico.
o Analisis y Evaluacion de Resultados.
o Conclusiones y Recomendaciones.

El proyecto en discusion se ejecuté siguiendo los cénones de una
Investigacion, segun su propdsito, Aplicada Practica o empirica de tipo Evaluativa,
cuyas caracteristica definitoria esta dada por la adquisicion de conocimientos
cientificos nuevos, orientados a un objetivo practico, caracterizada por la aplicacion o
utilizacion de dichos conocimientos adquiridos (Fernandez-Ballesteros, 1996:21-46).
Seguin su Naturaleza: Es una Investigacion de Campo, que se caracteriza por ser un

analisis sistematico de problemas de la realidad, y que consiste en describirlos,
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entender su naturaleza y factores constituyentes, explicar sus causas y efectos o
predecir su ocurrencia.
(Objetivo: Evaluativo / Disefio: Estudios de casos.)

Segun su_disefio: correspondi6 a una investigacion de “Estudio de casos”,

descriptiva: “Es aquella investigacion que pretenden darnos una visién general y solo
aproximada de los objetos de estudio”. (Sabino, C. ,2002); y retrospectiva: “Es
aquella investigacion que suele referirse a hechos acontecidos previos al momento de
realizacion de la misma”.

Su propésito consiste en la evaluacion de la Calidad Técnica de la elaboracion
del proceso diagnoéstico en los pacientes con Esclerosis Tuberosa en la seccion de
Neuro-Genética de la Unidad de Genética del Hospital Vargas de Caracas, durante el
Periodo comprendido entre 1981-2000.

Para lograr lo anterior aplicamos un proceso considerando la variable
Contenido fundamental de la Calidad Técnica .

e Variable Contenidos: “hacer todo lo que se debe hacer’en el proceso de
diagnéstico aplicado a los pacientes con Esclerosis Tuberosa. Insistimos en
tres aspectos fundamentales de esta variable como son:

1. La realizacién de las Historias Clinicas de manera completa o incompleta.

2. La aplicacién de los criterios patognomoénicos y no patognomonicos para

el diagndstico de la Esclerosis Tuberosa.

3. La determinacion del diagnoéstico de la Esclerosis Tuberosa dentro de las

clases Definitiva y Presunta.
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Y por ultimo, se establecié en la poblacién de pacientes con Esclerosis
Tuberosa, que consultaron a la seccion de Neuro-genética del Hospital Vargas de
Caracas, la definicion de los aspectos caracterizadores de la misma.

La Poblacion en esta investigacion, qued6 definida por todos los pacientes
que acudieron a la Unidad de Genética durante el durante el periodo de tiempo
comprendido entre 1981-2000.

La Muestra quedo definida como del tipo “Neo-probabilistica; intencional”:
“Es aquella muestra donde se escogen sus unidades de una manera arbitraria, no
fortuita, designando a cada unidad caracteristicas que para el investigador resulten de
relevancia. Estas muestras son muy utiles y se emplean frecuentemente en los
estudios de casos, por mas que las posibilidad de generalizar conclusiones a partir de
ellas, sea en rigor nulas”. (Sabino, C., 2002)

Es decir, se consideraron como parte del estudio, a todos los pacientes con
Esclerosis Tuberosa, que acudieron a la Seccion de Neuro-Genética durante el
periodo de tiempo comprendido entre 1981-2000.

En el caso de la “Evaluacion del Proceso de elaboracion del diagnéstico de la

Esclerosis Tuberosa”, se establecio: Primero, el andlisis de las historias clinicas de

esos pacientes, en torno a si fueron realizadas de manera completa o incompleta (es
decir, si en ella encontramos registrados los datos de filiacién, motivo de consulta,
antecedentes personales, antecedentes familiares: Arbol Genealdgico, examen fisico,
evaluacion psicolégica, cariotipo, examenes complementarios).etc; Segundo, si se
aplicaron los criterios patognomoénicos y no patognomonicos en el diagnostico

referido; y Tercero, si se alcanz6 a definir un diagnéstico definitivo o presuntivo en
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la muestra estudiada, considerando dichos aspectos como las fases del proceso de
elaboracion del diagnostico a estudiar.

La investigacion siguié varias etapas, siendo la primera, la recoleccién de los
datos, para lo cual se revisaron las historias clinicas de los pacientes con Esclerosis
Tuberosa, se realizaron cuadros de registros para asentar alli, los datos mas
significativos de identificacion, clinicos y para-clinicos del paciente (ver ANEXO I)
y luego se aplic6 una auditoria médica de acuerdo a un protocolo disefiado para tal fin
(Ver ANEXO II). Una vez recogidos todos los datos, se pasé al andlisis de los
mismos y posteriormente, a un proceso de sintesis para la evaluaciéon de los
resultados obtenidos, para concluir la investigacion con las consagradas conclusiones

y recomendaciones.

Por supuesto la aplicacion de estos protocolos, facilita entender los elementos
de eficacia, eficiencia y efectividad dentro del contexto de analisis del proceso
evaluativo consignado en esta tesis, para asi luego poder concluir con las

conclusiones y recomendaciones que a bien se tenga expresar.

Hay que tener presente que, para la realizacion de este estudio, se requiri6 de
la ayuda de una Archivadora de Historias Médicas para seleccionar las historias
clinicas de los pacientes escogidos, ademds de un médico investigador para la
recoleccion de los datos, analisis de los mismos, interpretacién de los resultados

obtenidos, y formulacion de las conclusiones y sugerencias.
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4.  CONSIDERACIONES ETICAS

Antes de iniciar las consideraciones éticas del proyecto aqui presentado,
permitaseme definir la palabra Etica: a) “Es la Investigacion filosdfica del conjunto
de problemas relacionados con la moral” (www.filosofia.org/filomat/) (Diccionario
filosofico de Garcia Pelayo.) deriva de la palabra griega ethos que alude a aquel
comportamiento de los individuos que pueda ser derivado de su propio caracter. b)
Parte de la filosofia que trata de la moral y de las obligaciones del hombre
(Diccionario de la lengua espafiola). Por ende al referirnos a la Investigacion Médica
en el area de gerencia de salud, deberian ser considerados elementos fundamentales
del ejercicio profesional, tanto del Médico como del Gerente en general. Ambos
tienen un aspecto ético particular sefialado en los cédigos de ética internacional, asi
como en los Cédigos de Deontologia Médica, Ley del Ejercicio de la Medicina,
Codigo Penal, etc, que obligan a celosamente actuar en la practica diaria del
investigador profesional, y del amateur.

Nuestra drea de estudio tiene que ver fundamentalmente con Investigacion de
la Atencién Médica de pacientes, que acuden a la consulta de Neuro-Genética y
sobre todo de los que sufren de Esclerosis Tuberosa, por ende se analizard
fundamentalmente los aspectos concernientes al deber ser del Gerente de Salud, que
en este aspecto debe garantizar la practica denodada de los diferentes servicios, en
forma tal que se garantice la Calidad Técnica (CTe) de dicha atencion. Para ello es
fundamental revisar el concepto de CTe: “Es aquella variante de la calidad, en
donde se da el cumplimiento de todos los requisitos indispensables que se

desarrollan acordes con lo estrictamente cientifico, es decir, con el cumplimiento de
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los protocolos de atencién analizados desde la dptica técnico-cientifica”. Aunado al
concepto de Calidad Funcional(CFl):”La Manera como es dado el servicio”, el como
la persona percibe que es atendida, nos permite alcanzar el concepto de Calidad (C)
: “Es la totalidad de funciones de un bien o servicio”, al cual nos debemos como
ejecutores de las méximas gerenciales, en nuestra meta diaria de lograr los objetivos
de eficacia, eficiencia y efectividad que nos hemos transado en nuestro ejercicio.

Por ello nos vamos a referir, dentro de las consideraciones éticas,
particularmente a la  “Declaracion  de la  Asociacion  Médica
Mundial(Aguiar,2001),(Declaraciéon de Helsinki) donde en los temas considerados,
relacionado con nuestra investigacion, como Son: a) “Infroduccion” b)“Principios
basicos para toda investigacion médica” y c) “Los Principios aplicables cuando la
investigacion médica se combina con la atencion médica”,sefialan 32 items
importantes de gran valor ético:
a)_Introduccion:

item2.: “El deber del médico es promover y velar por la salud de las
personas. Los conocimientos y la conciencia del médico han de
subordinarse al camplimiento del deber”.

Item 6.: “El propésito principal de la investigacién médicas en seres
humanos es mejorar los procedimientos preventivos, diagnésticos y
terapéuticos y también comprender la etiologia y patogenia de las
enfermedades. Incluso los mejores métodos preventivos, diagndsticos y
terapéuticos disponibles deben ponerse a prueba continuamente a
través de la investigacion para que sean eficaces, efectivos, accesibles y
de calidad”.

Ietm 8.. La investigacion médica esta sujeta a normas éticas que sirven

para promover el respeto a todos los seres humanos y para proteger su
salud y sus derechos individuales. .....
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b) Principios bdsicos para toda investigacion médica.

Item10.: En la investigacién médica es deber del médico proteger la
vida, la salud, la intimidad y la dignidad del ser humano.

Item 11.: La investigacion médica en seres humanos debe
conformarse con los principios cientificos generalmente aceptados, y
debe apoyarse en un profundo conocimiento de la bibliografia
cientifica, en otras fuentes de informacién pertinentes, ...........

Item 14.: “El protocolo de la investigacion debe hacer referencia
siempre a las consideraciones éticas que fueran el caso, y debe indicar
que se han observado los principios enunciados en esta declaracion”
Item 27.: Tanto los autores como los editores tienen obligaciones
éticas. Al publicar los resultados de su investigacion, el médico esta
obligado a mantener la exactitud de los datos y resultados. Se debe
publicar tanto los resultados negativos como los positivos o de lo
contrario deben estar a la disposicién del publico........

c)Los_Principios aplicables cuando la_investigacion médica se combina con la

atencion médica:

Item 28.: “El médico puede combinar la investigacion médica con la
atencion médica, sélo en la medida en que tal investigacion acredite un
justificado valor potencial o preventivo, diagndstico o terapéutico.
Cuando la investigaciéon médica se combina con la atencion médica,
las normas adicionales se aplican para proteger a los pacientes que
participan en la investigacion”.

Item30.:”Al final de la investigacion, todos los pacientes que
participen el estudio deben tener la certeza de que contarin con los

mejores métodos preventivos, diagnésticos y terapéuticos disponibles,
identificados por el estudio”.

- 2 RESULTADOS DEFINITIVOS

5.1. Resultados Demogrificos:

De un total de 6.863 pacientes referidos a la Unidad de Genética en el periodo

de tiempo comprendido entre 1981 y 2000, se identificaron en la seccién de Neuro-



genética treinta y seis (36) pacientes con Esclerosis Tuberosa, lo cual corresponde a
un 0,54% de dichos pacientes (Ver Cuadro N° 1 ,Grifico N° 1 y Grifico N° 2) ,
incluyéndose 14 del sexo Masculino, correspondiente a un 38,88% y 22 del sexo
Femenino, correspondiente a un 61,12% (Ver Cuadro N° 2 y Grafico N° 4), con una
Relacion F / M = 1,58 / 1. El rango de edad en los pacientes estudiados estuvo
comprendido entre ocho (8) meses y cuarenta y dos (42) afios, con una media de
11,23 aiios y una mediana de 13,5 afios (Ver Tabla Resumen I). El 75% de los
pacientes son menores de 20 afios de edad (44,45% menores de 10 afios y 55,55%
entre 10 afios y 19 afios), de ellos 44,44% corresponden al sexo masculino y 55,56%
al sexo femenino (Ver Cuadro N° 2 y Griafico N° 3).

En cuanto a la Distribucion de los pacientes con Esclerosis Tuberosa segiin
su lugar de nacimiento, el 75% de los pacientes son oriundos de la region centro

costera (Caracas-Miranda-Aragua), y en Caracas nacen el 58,30% ( Cuadro N° 3).

5.2. Resultados Clinicos

En cuanto a la distribucion de las lesiones cutaneas en nuestros 36 pacientes
con Esclerosis Tuberosa, pudimos observar que el 80,55% presentaron angiofibromas
faciales (29/36); el 69,44% manchas hipocromicas (25/36); las llamadas “Placas de
Shagreen” (12/36) en un 33,33 % y, por ultimo, los Fibromas Ungueales (4/36) en un
11,11%.(Ver Cuadro N° 5)

En cuanto a la distribucién de los pacientes acorde la Triada de Vogt,

considerada diagnoéstica durante el siglo XIX y mediados del siglo XX, en nuestros
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36 pacientes solo un 30,55 % (11/36) (Ver Cuadro N° 4) presentaron la Triada
completa. En cuanto a la distribucion de los tres elementos constituyentes de la
Triada tenemos:

1. Angiofibromas Cutaneos: 80,55%(29/36).

2. Retardo Mental: 63,89%(23/36) y

3. Crisis Epilépticas: 50% (18/36).

La realizacion de estudios Psicoldgicos para evaluacion del Coeficiente de
Inteligencia sefialaron (Ver Cuadro N° 6 y Grafico N° 5):

1. Coeficiente de Inteligencia Normal: 36,11% (13/36).

2. Coeficiente de Inteligencia Anormal: 63,89% (23/36)

En cuanto al tipo de Diagnéstico alcanzado, aplicando los criterios
diagnésticos patognomonicos y no patognomonicos (Ver Cuadro N° 7 y Grifico
N°6), se tienen los siguientes resultados:

a. Diagnéstico Definitivo: 88,89% (32/36).

b. Diagnéstico Presuntivo: 11,11% (4/36)

La distribucion de pacientes de Esclerosis Tuberosa segtin Patron de Herencia
(Ver Cuadro N° 8), permiti6 sefializar lo siguientes resultados:

a. Patrén _Autosémico Dominante Mendeliano: 25% (9/36).

b. Patrén de Mutacién Fresca: 75% (27/36

En las Tablas Resumen I y II se sefialan, ademds, los siguientes resultados:
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<* Tabla I, en cuanto a la Edad (Variable Cuantitativa Continua), como
medidas de tendencia central una Media de 11,23 afios; una Mediana de 13,5
Aiios ademas de un Rango Etario entre 8 meses y 42 afios.
Al 100,00% (36/36) se le realizaron Arboles Genealégicos o Genealogias, y

solo al 36,11% (13/36) se le practicé Cariotipos.

<+ TablaIl, se le practicaron a los pacientes con Esclerosis Tuberosa:
a. Luz de Wood al 100,00% (36/36).
b. Biopsia de Piel al 30,55 % (11/36).
c. TAC Cerebral 22,22% (8/36).

d. TAC Abdominal 13,88 % (5/36)

5.3. Resultados Gerenciales

La distribucién de pacientes con Esclerosis Tuberosa, segun la Forma de

Realizacién de las Historias Clinicas, permiti6 sefialar:

a. Historias Clinicas Incompletas: 25 % (9/36).

b. Historias Clinicas Completas: 75% (27/36).

La distribucién de pacientes con Esclerosis Tuberosa, segun el Modelo de
Auditoria aplicado en este estudio, permiti6 apreciar:

a. Actos Médicos Registrados y Completos: 100% (36/36).

b. Anamnesis Registradas vy Completas: 100% (36/36).

c. Examen Fisico Registrado y Completo: 75 % (36/36).*
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d. Registro_de Signos Patognoménicos v no Patognoménicos Registrados y

Completos: 100% (36/36).

e._Concepto Médico Apropiado y Completo: 100% (36/36).

Es de hacer notar que, al aplicar el sistema de Calificacion en las Historias
Clinicas de nuestra auditoria, el 100% de las historias auditadas calificaron en la
clase de “Excelente”, es decir, obtuvieron un puntaje entre 80-100%, al estructurar
el registro de los diferentes items de la misma (Actos Médicos, Anamnesis, *Examen

Fisico, Signos Patognomoénicos y No Patognoménicos, y Concepto Médico).

5.4. Creacion de Indicadores de Gestion

Cuando se realiza “La Evaluacion del Proceso de Elaboracion de los
Diagnosticos de los Pacientes con Esclerosis Tuberosa”, debe tratar de medirse el
desempefio practicado para tal fin, y esto suele hacerse creando Indicadores de
Gestion, que permitan apreciar objetivamente los hechos e impedir las apreciaciones
subjetivas, que van en detrimento de los objetivos planteados en la investigacion.

Diversos son los conceptos en torno a esta herramienta de mejoramiento de la
calidad de atencién médica, asi:

a. “Los indicadores son la expresion cuantitativa del comportamiento o
desempefio de una organizacion cuya magnitud al ser comparada con un nivel de
referencia podrd mostrar desviaciones sobre cuales se deben tomar medidas

preventivas o correctivas” (Mejia, B ., 2000)
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b. “Es una variable objetiva, bien definida, utilizada para controlar la calidad
y/o propiedad de un aspecto de la atencién médica, (Mejia, B., 2000), lo que si esta
claro es que, su aplicacion obedece a una necesidad especial o particular, que es lo
que se busca con el fin de agenciar los correctivos que permitan mantener un nivel de
excelencia.

Al considerar los objetivos especificos de nuestro estudio, se decidio crear los

siguientes Indicadores de Gestion:

PRIMER INDICADOR:
A .- Nombre: Cumplimiento de Historias Clinicas Completas.
B .- Calculo:

Total de Historias Clinicas Completas

Cumplimiento de = X 100
Historias Completas Total de Historias Clinicas Realizadas

C.- Unidades : Se expresa en unidades porcentuales.

D.-  Glosario:

1. Total de Historias Clinicas Completas: establece el nimero total de Historias

Clinicas de los pacientes con Esclerosis Tuberosa, que fueron llenadas
completamente, con todos los datos exigidos en el Protocolo de Auditoria

desarrollado.
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2. Total de Historias Clinicas Realizadas: establece el numero total de

Historias Clinicas de pacientes con Esclerosis Tuberosa realizadas, completas

0 no.

27
Cumplimiento de = ----——-—--— X 100 =75 %
Historias Completas 36

E.-Anilisis: Su resultado determiné un 75% de cumplimiento de Historias
Completas, facilitindose la evaluacion de la Eficacia del Acto Médico. Como ya
mencionamos, este indicador permite evaluar la practica médica, no al médico, y de
esa manera establecer las responsabilidades correspondientes, mediante un
servomecanismo cibernético (Control del sistema de Evaluacién Diagndstica),
determinando si fue por una falla administrativa, como pudiese ser la falta de insumos
que permitan determinar la medicién de las diferentes medidas antropométricas y
obtener el valor de las diferentes variables estadisticas del proceso diagnéstico que
estemos realizando, o por una falla médica, al no haber desarrollado las habilidades y
destrezas pertinentes que le permitan actuar con la Competencia que de €l se espera,
y en fin de cuentas plantear, en funcion de los resultados obtenidos, el impacto sobre
la organizacién, los correctivos a que hubiese lugar para alcanzar la excelencia en la

Atencién Medica Neuro-genética Integral (AMNI) esperada.
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SEGUNDO INDICADOR:

A .- Nombre: Cumplimiento “Aplicacion de los Criterios Patognomonicos y

No Patognoménicos” (ACP-NP)

B .- Calculo:

Numero de Registros de “(ACP-NP)”

Cumplimiento = X100
“(ACP-NP)” Total de Historias Clinicas Realizadas

C .- Unidades : Se expresa en unidades porcentuales.

D.- Glosario :

1. Numero de Registros de “(ACP-NP)”: establece el numero total de registros

de la “Aplicacién de los signos patognomonicos y no patognomonicos en la
Esclerosis Tuberosa”, que fueron llenadas completamente, con todos los datos
exigidos en el Protocolo de Auditoria desarrollada.

2. Total de Historias Clinicas Realizadas: establece el nimero total de Historias

Clinicas de pacientes con Esclerosis Tuberosa realizadas, completas o no.

36
Cumplimiento = X 100 = 100%
“(ACP-NP)” 36

38



E.- Andlisis: Su resultado determiné un 100% del cumplimiento en la “Aplicacion
de los Criterios Patognomoénicos y No Patognomonicos” (ACP-NP) permitiendo
evaluar la Eficacia del Acto Médico. La practica médica desarrollada expresé las
habilidades y destrezas en cuanto a la adecuada “Observacion de los pacientes™, con
optima experticia al identificar los diferentes signos patognomonicos y no
patognomonicos de la entidad, que le facilitaron actuar con la Competencia que de
ellos se esperaba, estadisticamente hablando, y en fin de cuentas plantear, en funcién
de los resultados obtenidos, las recomendaciones a que hubiese lugar para alcanzar la

excelencia continua en la Atencién Medica Neuro-genética Integral (AMNI) deseada.

TERCER INDICADOR:

A .- Nombre: Cumplimiento del Protocolo de los Diagnésticos Definitivo y

Presuntivo (CP-DD-DP).

B .- Calculo:

Numero de Registros de (DD-DP)

Cumplimiento = X 100
“(CP-DD-DP)” Total de Historias Clinicas Realizadas
C.- Unidades : Se expresa en unidades porcentuales.
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D.-  Glosario:
1. Namero de Registros de_“(DD-DP)”: establece el niimero total de registros de

los “Diagnésticos Definitivos y Presuntivos de la Esclerosis Tuberosa”, que fueron
consignados acorde a los lineamientos del Protocolo de Auditoria desarrollado.
2. Total de Historias Clinicas Realizadas: establece el numero total de Historias

Clinicas de pacientes con Esclerosis Tuberosa realizadas, completas o no.

36
Cumplimiento = X 100 = 100%
“(CP-DD-DP)” 36

E.-Anélisis: Su resultado determiné un 100% de “Cumplimiento del Protocolo de los
Diagnoésticos Definitivo y Presuntivo” (CP-DD-DP) permitiendo evaluar la Eficacia
del Acto Médico.

6. CONCLUSIONES

A. Conclusiones Epidemiolégicas y Clinicas

1. Los pacientes con Esclerosis Tuberosa, evaluados por la Seccion de Neuro-genética,

constituyeron un 0,54% de los 6.863 pacientes atendidos en la Unidad de Genética del

Hospital Vargas de Caracas, durante el lapso comprendido entre 1981-2000.
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2. El 75% de los pacientes con Esclerosis Tuberosa tenian menos de 20 afios de edad,
con un Rango entre 8 meses y 42 afios, y unas medidas de tendencia central, cuyos
valores fueron: a. Media de 11,23 afios, y b. Mediana de 13,5 afios.

3. La relacion entre los pacientes Femeninos y Masculinos fue de (F/M = 1,58/1).
Predomino el sexo femenino con un 61,12% de las 36 observaciones, durante el lapso
considerado 1981-2000.

4. La genealogia fue registrada en el 100% de la casuistica (36/36), apreciandose un
Patron de Herencia Mendeliano Autosomico Dominante en el 25% (9/36) y de tipo
Mutacion Fresca en el 75% de los casos observados (27/36).

5. El 75% de los pacientes con Esclerosis Tuberosa, fueron oriundos de la region
Centro-Costera, y de ésta nacieron en la Ciudad de Caracas el 58,30% de ellos.

6. En los pacientes con Esclerosis Tuberosa (11/36), la triada de Vogt se observo en el
30,55% , el Angio-fibroma Facial en un 80,55% (29/36), las Crisis Epilépticas en un
50% (18/36), el Retardo Mental en un 63,89% (23/36), las manchas hipocromicas en
69,44% (25/36), las placas de Shagreen en un 33,33% (12/36), los fibromas ungueales
enun 11,11 % (4/36).

7. El Coeficiente de Inteligencia de los pacientes con Esclerosis Tuberosa de nuestro
estudio, calificé como Normal en el 36,11% y Anormal en el 63,89%.

8. Al 30,55% (11/36) de nuestros pacientes con Esclerosis Tuberosa se le practicé
Biopsia de Piel para estudios Dermo-patolégicos y se aplicé la luz de Word al 100%
de los pacientes para el diagnostico de las manchas hipocromicas, como signo no

patognomonico de la entidad.
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9. La Tomografia Axial Computada Cerebral se realizé en el 22,22% (8/36) de las
casos estudiados. La Tomografia Axial Computada Abdominal en el 13,88% (5/36).
10. Se obtuvieron los Diagnoésticos Definitivos en un 88,89% (32/36) de los casos y

los Diagnosticos Presuntivos en un 11,11% (4/36) de la casuistica estudiada.

B. Conclusiones Gerenciales:

1. Al aplicar el Modelo de Protocolo de Auditoria Médica alcanzamos una
revision sistematica y objetiva de la Estructura del Trabajo Profesional y de la
Atenciéon Médica efectuada por los Profesionales de la Salud, sobre la base de la
Historia Clinica de nuestros pacientes con Esclerosis Tuberosa, objetivando 20% en 4
de los 5 items mencionados en dicho protocolo, abarcando los mismos “el deber ser y
hacer” en cuanto a los “Actos Médicos”( Datos de Filiacion completos),”la
Anamnesis” ,"El registro de los signos patognomoénicos y no patognomonicos”, asi
como el llamado “Concepto Médico”, elementos que permitieron, al alcanzar una
sumatoria de 80%, la calificacion de dichas Historias Clinicas como de “Excelentes”
en funcion de la escala utilizada. Solo se vio afectada la auditoria en el item del
denominado “Examen Fisico”, donde se observé un sub-registro de algunas medidas
antropomeétricas, y de signos vitales, asi como un sub-registro de exploracion de
diversos sistemas por exploraciones especiales, que condujeron a disminuir el
porcentaje maximo de este punto en particular, por debajo del 10%, y llevandonos a un

computo de Historias completas de un 75% en nuestra serie estudiada.
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3. Se crearon Tres (3) Indicadores de Gestion, para la medicién y control de las
diferentes etapas del proceso de “Auditoria Médica” durante “la Evaluacién del
Diagnostico de las Esclerosis Tuberosa, en la Seccién de Neuro-genética de la Unidad
de Genética del Hospital Vargas de Caracas, durante el periodo comprendido entre
1981-2000".

4. El Primer Indicador: “Cumplimiento de Historias Clinicas Completas”, determino
el logro en un 75% de este indicador.

5. El Segundo Indicador Cumplimiento “Aplicacion de los Criterios Patognomonicos y
No Patognomoénicos” (ACP-NP), determiné el logro en un 100%.

6. El Tercer Indicador “Cumplimiento del Protocolo de los Diagndsticos Definitivo y
Presuntivo” (CP-DD-DP), determino el logro en un 100%.

7. Por ultimo debemos concluir, en funcion de lo anteriormente expuesto, que en

relacion a la variable “Contenido” (“Hacer lo que se debe hacer”), que esta quedd

adecuadamente validada.

7. RECOMENDACIONES

La Gerencia de Servicios de Salud estd generando una serie de necesidades por
parte de las Organizaciones de Salud, en cuanto a la posibilidad de alcanzar niveles de
Excelencia en su desempefio, garantizando la Eficacia, la Eficiencia y la Efectividad
de sus acciones. Es por ello que, dia a dia surgen nuevos horizontes, que visualizan
derroteros en ese sentido, como pudiesen ser por ejemplo, la Medicina basada en

Evidencia, para lo cual es menester, no solo la ejecucion del Acto Médico como tal,
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sino también el alcance de las Competencias requeridas en los diferentes campos de
esa carrera.

De alli que los Cursos de Gerencia, que han sido desarrollados, han incluido en
su programacién a equipos multidisciplinarios de profesionales en el campo de la
Psicologia, la Mercadotecnia, la Negociacion, las Consultorias Empresariales, la
Epidemiologia, la Estadistica, Proyectistas, Licenciados en Computacion, Salud
Publica, Economia y tantos otros, que desempefidndose como un sistema
interrelacionado e interdependiente, interaccionan entre si, comprometiéndose en el
alcance de un fin comin, cual es el de desarrollar a un Profesional con una vision
distinta y compartida, que gerencie adecuadamente las instituciones de salud, de la
manera mas adecuada, con la experiencia y experticia Optima, en las funciones que les
corresponda ejecutar, como miembros de las empresas de salud piblicas o privadas de
nuestro pais.

Este proyecto es un aporte a la evidencia de los procesos de evaluacion, a los
cuales deben ser sometidos todas las observaciones clinicas, a fin de determinar la
secuencia metodoldgica clasica de Planificacién, Organizacion, Ejecucion y Control de
los Actos Médicos, para posteriormente ser auditados para definir la practica médica
desarrollada y asi establecer los resultados por objetivos, que puedan impactar al
entorno y generar la apreciacion y calificacion propicia, que nos permita estimar cuales
son las medidas a imponer, mantener o desechar en el manejo de nuestros clientes, en

el objetivo del alcance de una Atencién Neuro-Genética Integral de Excelencia.
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Asi, de esta manera recomendaremos lo siguiente:

) B La necesidad de desarrollar un proceso educativo diferenciado, continuo,
dinamico, flexible, especializado y complejo, que permita la interaccion y correccion
de todas las situaciones evidenciadas durante el proceso diagndstico en torno a lo que
es una Auditoria Médica Continua, dinamica o estitica, que garantice una revision
sistematica y objetiva de la Estructura del Trabajo Profesional y de la Atencion
Médica efectuada por los Profesionales de la Salud, sobre la base de la Historia
Clinica Contemporanea completa actualizada, basada en evidencia, en todas las
evaluaciones diagnosticas practicadas corrientemente y sobre todo, en el caso de las

Esclerosis Tuberosa.

2 La adquisicion de la base tedrica y practica, que garantice el desarrollo de
habilidades y destrezas en el diagnéstico Definitivo y Presuntivo de la Esclerosis
Tuberosa, garante fundamental de la comprension del manejo clinico de la misma, al
entender su historia natural y asi poder ejecutar la planeacion tactica y estratégica,
con una visiéon compartida adecuada y oportuna, y un compromiso de parte de todos
aquellos que de una u otra forma manejan.a estos pacientes, para la resolucion de su

problematica.

- A Crear un Centro Nacional de Esclerosis Tuberosa, donde se habiliten Grupos
de Estudio y de Trabajo Multidisciplinarios en la evaluacion de los diferentes 6rganos

y sistemas afectados por esta entidad nosolégica, a fin de generar los mecanismos de
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registro de las diferentes variables, que son posibles recoger en la Historia Clinica,
herramienta basica de fundamental importancia para el desarrollo de las actividades
de dichos grupos de trabajo. Para ello, la posibilidad de un estudio epidemiolégico de
cohorte, adaptado a nuestro medio, en funcién de un Registro de Esclerosis Tuberosa
permanente y continuo, en las etapas pre-natal, natal y post-natal, y el desarrollo del
disefio y consolidacion de un Centro de Registro Permanente de Esclerosis Tuberosa
(ET), de naturaleza multi-céntrico, vinculante y docente, permitiria la obtencion y
optimizacion de una base de datos apropiada, gracias a la cual, se puedan definir los

programas de prevencion, curacion y rehabilitacion de la ET.

4. Por ultimo, también debe plantearse una Auditoria Médica dinamica
permanente, para desarrollar mecanismos de control, en funcién de la excelencia de la
atencion médica de nuestros pacientes y por ende obtener la informacion pertinente,
que nos permita tomar las decisiones adecuadas y oportunas para el manejo eficiente
de los recursos econdmicos, tan escasos en estas dreas de exploracion tan especificas,

como son las patologias de indole Neuro-genéticas.
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9. ANEXOS.

ANEXO1

SECCION DE NEURO-GENETICA
HOSPITAL VARGAS
CARACAS

PROTOCOLO DE REGISTRO EPIDEMIOLOGICO Y CLINICO DE LOS
PACIENTES CON ESCLEROSIS TUBEROSA

. N° de paciente:

. Namero de Historia Neuro-genética:

. Nombre y Apellido:

. Sexo:

. Edad:

. Lugar de Nacimiento:

. Lugar de Residencia:

. Edad de la Madre:

. Edad del Padre:

10. Antecedentes Obstétricos:

11. Antecedentes Peri-natales:

12. Antecedentes Genealégicos:

14. Antecedentes Epidemiologicos y Ocupacionales:

15. Antecedentes Traumaticos y Quirurgicos:

16. Antecededentes Psico-biolégicos:

17. Antecededentes Inmunolégicos:

18. Antecedentes Gineco-Obstétricos:

19. Antecedentes Patologicos:

20. Peso al Nacer:

21. Talla al Nacer:

22. Desarrollo Psicomotor:

23. Antecedentes Personales:

24. Signos patognomonicos y no patognomoénicos de la Esclerosis Tuberosa.
A. Signos patognomoénicos SI NO

< Angiofibromas Faciales

* Fibromas Ungueales

+ Hamartomas Retinales

% Tubers Corticales

Nodulos Sub-ependimarios (gliales )

Angiomiolipomas Renales (AMR)

=T NS - Y R ST R

i
i
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B. Signos No Patognoménicos

*» Maculas Hipo-melanéticas

+ Manchas “Shagreen”

« Hamartomas Peripapilares Retinales
Fibromas Gingivales
Indentaciones dentales
Angiomiolipoma Renal Simple
Rifiones Multiquisticos
Rhabdomioma Cardiaco
Linfangiomatosis Pulmonares
Espasmos Infantiles
Familiar Con ET cercano Inmediato

*
”

K/
L%

Be % o % o o
e o oo ofe Qe oD

&
5

L)

25. Resto del Examen Fisico:

26. Resultado del Cariotipo:

27. Examenes Especiales:

28. DIAGNOSTICO:
- DEFINITIVO

- PRESUNTIVO

29. Responsable de la Historia Clinica:

SI NO
SI NO
SI NO
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ANEXO II

MODELO DE FICHA PARA AUDITORIA DE PACIENTES CON
ESCLEROSIS TUBEROSA SECCION DE NEURO-GENETICA. HOSPITAL

VARGAS DE CARACAS
Auditoria Médica N°
Fecha de Revision: ANO ;s MES 3 DiA
Evaluador: Interno Externo
Centro Asistencial:
Paciente: H.C.N°
Médico Tratante
Lugar: Unidad: Fecha:
Consulta: Externa ; Hospitalizaciéon s Emergencia

De acuerdo a la Historia Marque con una X lo que corresponda.

1. Actos Médicos:

2
=)

-Filiacion
-Edad
-Sexo
-Raza
-Ocupacion
-Estado Civil
-Procedencia
-Residencia
-Fecha de Admision
-Niumero de Historia Clinica
-Médico Tratante
-Historia realizada por Médico
-Responsable

NRRRRRARARAREE

i

La estructura de Los Actos Médicos se registraron en el
(Maximo 20%)

B

2. Anamnesis.

a. Motivo de Consulta Preciso Presente Ausente
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b. Enfermedad Actual. SI NO
(Esta consignada en estindares)

¢. Estan Consignados los datos de = Completo Incompleto Ausente
Antecedentes Personales

Antecedentes Familiares
Antecedentes Epidemiolégicos
Revisioén por sistemas

1
1
1

Si la respuesta es incompleta o ausente en alguna de las casillas aclare la
rezon:

La estructura de a Anamnesis se registra en el % (Maximo 20%)

3. Examen Fisico. SI
A. Registro del Estado general del paciente
(Estado de conciencia, signos vitales)
B. Registro de Signos vitales y medidas
antropométricas
% Frecuencia Cardiaca
Tension Arterial
Pulso
Frecuencia Respiratoria
Temperatura
Peso
Talla

NO

K7 7 * K7 L &
LS I X I X X

[T

T

C. Registro de hallazgos por sistemas SI N

Si la respuesta es no en alguno de los anteriores aclare la razon:

La estructura del Examen Fisico se registra en el % (Maximo 20%)

4. Signos patognomoénicos y no patognoménicos de la Esclerosis Tuberosa.
A. Registro de Signos patognomonicos SI NO
< Angiofibromas Faciales
< Fibromas Ungueales
*+ Hamartomas Retinales
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% Tubers Corticales
¢ Nodulos Sub-ependimarios (gliales )
¢ Angiomiolipomas Renales (AMR)

2
Z
=)

B. Registro De Signos No Patognomoénicos

% Maiculas Hipo-melandticas

« Manchas “Shagreen”

+ Hamartomas Peripapilares Retinales

% Fibromas Gingivales

%+ Indentaciones dentales

* Angiomiolipoma Renal Simple
Riiiones Multiquisticos
Rhabdomioma Cardiaco
Linfangiomatosis Pulmonares
Espasmos Infantiles
Familiar Con ET cercano Inmediato

[T

*, >, 2 () -
G 0 B e e

La estructura de Los Signos Patognomoénicos y no patognomoénicos se registraron
en el % (Maximo 20%)

5. Concepto Médico

SI NO
A. Diagnéstico
Si la respuesta es NO, aclare la
razon:

B. Tipo de Diagnéstico
SI NO

1. DEFINITIVO

2. PRESUNTIVO

La estructura del Concepto Médico se registro en el % (Maximo 20%)
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CALIFICACION DE LA HISTORIA CLINICA

De acuerdo a los porcentajes obtenidos dentro de los puntos del
formulario, la historia clinica se califica como (Marque con una X la casilla
correspondiente):

A. Excelente  (80-100%)
B. Muy Buena (60-79%)

C. Buena (40-59%)
D. Regular (20-39%)
E. Mala (0-19%)
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