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Resumen Ejecutivo

El sarcoma en Europa: fortalecimiento de la respuesta politica

Los sarcomas constituyen un grupo heterogeneo de canceres raros
que se desarrollan a partir de los tejidos conjuntivos y de sostén del organismo?
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Lista de control de politicas relativas al sarcoma:

¢qué se necesita para mejorar el tratamiento del sarcoma?

Centros de referencia acreditados y designados para el sarcoma en
cada pais.

Una mayor formacion profesional para todos los profesionales sanitarios
involucrados en el tratamiento del sarcoma.

. Un enfoque multidisciplinar en la atencion sanitaria de todos los pacientes
- con sarcoma.

Mayores incentivos para la investigacion y la innovacion.

Acceso mas rapido a tratamientos eficaces.
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Introduccion

Los tumores poco frecuentes o raros representan el 22 % de todos los diagnésticos de cancer y
su tasa de supervivencia es peor que la de canceres mas frecuentes, como los de mama, colon
y prostata.’ Durante la ultima década, varias organizaciones dedicadas, como Rare Cancers Europe,
han resaltado la necesidad de activar politicas favorables que mejoren la disponibilidad y el acceso del
paciente a la informacion apropiada, a ensayos clinicos, a tratamientos eficaces y al cuidado de todos los
tumores raros.? El reciente lanzamiento de la Accién Conjunta Europea contra Canceres Raros también
puede considerarse un desarrollo positivo, dado que pretende integrar mejor las necesidades de los
canceres raros en el marco de los planes nacionales para el cancer.®

A pesar de ello, los canceres raros todavia plantean multiples desafios, muchos de los cuales se
acrecientan en el caso de los sarcomas.

;, Qué son los sarcomas”?

Los sarcomas son un grupo heterogéneo de canceres raros que se desarrollan en los tejidos
conjuntivos. Hay aproximadamente 70 subtipos de sarcomas y pueden afectar a cualquier parte
del organismo.*

Los dos tipos principales de sarcomas son:

1. Sarcomas de partes blandas (SPB): representan el 84 % de los sarcomas. Se desarrollan en
partes blandas o en cualquier tejido de soporte corporal, excepto en el hueso (como, por ejemplo,
grasa, musculo, vasos sanguineos, nervios o articulaciones).® Incluyen los tumores del estroma
digestivo (conocidos como GIST), que representan aproximadamente el 20 % de los SPB.

2. Sarcomas 6seos: representan el 14 % de los sarcomas.®

Las estimaciones sobre las cifras reales de sarcomas son inciertas, debido a que los registros no
son obligatorios en la mayoria de paises y las normas o los registros son desiguales.




La heterogeneidad de los sarcomas constituye un reto
para el conocimiento médico, la investigacion clinica y el
desarrollo de politicas de control.

El numero de pacientes con cada cuadro clinico es extremadamente bajo, y los subtipos tienen
prondsticos, funciones, caracteristicas y demandas ante el sistema sanitario muy diferentes.®

Los sarcomas: hechos vy cifras clave

Los sarcomas representan 1 % de todos los canceres, y aun asi suponen el 2 % dela
mortalidad total relacionada con esa enfermedad.’”

Hay aproximadamente 6 casos por 100.000 habitantes al ano,
lo que representa 27.908 casos nuevos por afio (EU27).6

La supervivencia relativa a cinco anos es
del 56 % en los sarcomas de partes blandas, del 70 % en
los GIST y del 61 % en los sarcomas 6seos.®

La supervivencia depende del momento en que se diagnostique el
sarcoma: en los sarcomas de partes blandas, la supervivencia global a 5 afos oscila entre
el 15 % (para los pacientes con recidiva metastasica) hasta el 90 % (para la enfermedad
localizada), tanto en los EE. UU. como en la UE.2°°

;, Cuales son algunos de los desafios que plantean los
sarcomas?

Los pacientes con sarcoma refieren algunas de las peores experiencias de todos los tipos de
cancer."

A menudo, los pacientes carecen de informacion adecuada acerca de su enfermedad, de los
centros médicos de excelencia disponibles, de tratamientos indicados y ensayos clinicos en curso. En
consecuencia, no pueden tomar decisiones informadas sobre su atencién médica.

La mayoria de los médicos tiene poca o ninguna experiencia en el diagnéstico o tratamiento de
los sarcomas, debido a su rareza. Es posible que no deriven a los pacientes a un especialista,? lo que
a menudo provoca retrasos en el diagnostico o diagndsticos incorrectos.

Un diagnéstico impreciso conduce a un tratamiento erréneo en el 70 % de los casos,® llegando
incluso en algunos casos a recibir tratamiento para patologias distintas del sarcoma.' 12

El desenlace de un diagnéstico tardio o erréneo y de una atencién de calidad variable tiene un
impacto considerable en la calidad de vida de los pacientes y sus familias.

Algunos tratamientos o servicios no obtienen reembolso y los pacientes tienen que recorrer grandes
distancias para recibir los cuidados apropiados o pagar los tratamientos de su bolsillo.™

En algunos tipos de sarcomas, como el sarcoma de partes blandas avanzado, no se han
producido avances significativos en el tratamiento de primera linea desde hace mas de 30-40
anos. El GIST es una excepcién importante.



Acerca de este documento

Este documento ha sido elaborado por el Grupo de Expertos de la Lista de control de las politicas
relativas al sarcoma, un grupo multidisciplinar de expertos en medicina, asociaciones de pacientes
y representantes de la industria farmacéutica destinado a ayudar a las autoridades a cerrar la brecha
en el acceso a la informacion y la atencién sanitaria de alta calidad de los pacientes con sarcoma en
toda Europa.

El documento consta de dos partes:

1. La Lista de control de las politicas relativas al sarcoma describe cinco areas clave en las
cuales los responsables de formular politicas pueden concentrar sus iniciativas para conseguir el
mayor impacto en el cuidado de los pacientes con sarcoma.

2. A continuacién, se presentan seis perfiles de paises (Francia, Alemania, ltalia, Espana, Suecia
y Reino Unido) para ilustrar en qué medida se estan aplicando estas recomendaciones en los
distintos paises.

Lista de control de politicas relativas al sarcoma: ¢ qué es
lo mas necesario para mejorar la atencion del sarcoma?

AW J Centros de referencia acreditados y designados
B para el sarcoma en cada pais.
2

Una mayor formacion profesional para todos
los profesionales sanitarios involucrados en el
tratamiento del sarcoma.

Un enfoque multidisciplinar en la atencion sanitaria
.~ de todos los pacientes con sarcoma.

Mayores incentivos para la investigacion y
la innovacion.

Acceso mas rapido a tratamientos eficaces.




Centros nacionales de
ﬂ referencia designados

para el manejo del
sarcoma

Lista de control de politicas: ;,qué se necesita?

Como minimo, un centro nacional de referencia en cada pais, 0 un
vinculo claro con un centro de referencia en otro pais

Un proceso de acreditacion nacional en vigor para designar centros de
referencia a partir de estandares de calidad claros

La evaluacion periddica de los centros de referencia de estos
estandares para garantizar la continuidad de la calidad asistencial

¥

# | ;Por qué esto es importante?

¢ Porque los sarcomas son tan raros y se presentan de tantas formas que es dificil para la mayoria
de los profesionales sanitarios reunir suficiente experiencia en esta enfermedad.

e Por lo tanto, se recomienda que los cuidados del sarcoma se proporcionen en centros
especializados acreditados, o centros de referencia.

¢ Se ha demostrado que centralizar la atenciéon en centros de gran volumen mejora la calidad
general de la atencion sanitaria a los pacientes afectados de sarcomas,' > al permitir un
diagnéstico temprano, preciso y de calidad,'® ' la derivacion oportuna de casos para segunda
opinién™ y el acceso a la informacién adecuada.™



ﬂ ¢,Gomo lo estamos haciendo en Europa”?

Existen centros de referencia para muchas formas de sarcoma en los seis paises analizados
en este documento. Sin embargo, no siempre se acreditan formalmente aplicando estandares
explicitos de calidad ni se supervisa la calidad asistencial a lo largo del tiempo.'3'®

Esto dificulta que los pacientes y los médicos que los derivan sepan dénde encontrar atencion
especializada. Este es un problema particular en el caso de la experiencia quirdrgica en sarcomas.

Recientemente, se han puesto en marcha iniciativas para establecer estandares de calidad para el
sarcoma a nivel europeo lideradas por la Asociacion EuroNet para pacientes con sarcoma (SPAEN)'®
y por la Organizacién Europea de Cancer (ECCO).2° En el Reino Unido se han establecido estandares
nacionales claros para el sarcoma, y en Suecia se aplica un programa particularmente sofisticado de
seguimiento de la calidad en los cuidados del sarcoma a través de su registro de casos de sarcomas
de extremidades y pared del tronco.

El acceso a centros de referencia por parte de pacientes que viven fuera de las areas urbanas
a menudo constituye un problema. Por ejemplo, en Espafa, los pacientes pueden tener dificultad
a la hora de recibir el permiso de su Comunidad Auténoma para trasladarse a otra para recibir el
tratamiento y es posible que no se reembolsen los gastos de viaje o de alojamiento.

Varios centros de referencia nacionales para el sarcoma pasaran a formar parte de la nueva Red
Europea de Centros de Referencia (ERN, por sus siglas en inglés) para tumores sélidos raros
en adultos, incluidos los sarcomas (EURACAN). Sin embargo, la ERN esta en sus primeras etapas
de creacion y aun deben establecerse procesos claros para facilitar la colaboracion, la derivacion
transfronteriza de casos y el reembolso apropiado entre los centros participantes.'® 161821

Redes europeas de referencia:

squé ventajas pueden aportar a la investigacion y atenciéon del sarcoma?

v Mayores oportunidades para que los pacientes participen en ensayos clinicos y reciban un
tratamiento y una atencién éptimos a través de la colaboracién transfronteriza '

v La creacion de registros y la recogida consolidada de datos de casos reales® 182! que respondan
a estandares comunes acordados

(\

El desarrollo de los mecanismos que aseguran la calidad para las pruebas de laboratorio?!

AN

Herramientas de educacion y formacion para los profesionales sanitarios?

(\

Acelerar el intercambio' ® 22 de informacion, muestras biolégicas, imagenes radioldgicas,
otras pruebas diagndsticas y herramientas electronicas de telemedicina entre los centros
participantes.™ 16



formacion
profesional

Lista de control de politicas: ¢ qué se necesita?

Un protocolo nacional para la derivacion de pacientes con sospecha
de sarcoma que informe a los profesionales no especialistas de los
sintomas de alerta y de cuando deben derivar a los pacientes a centros
de referencia

Inclusion de la formacion sobre canceres raros en el curriculo de
medicina general

Formacion constante sobre canceres raros disponible para todos
los oncodlogos

Programas de formacion especializada sobre sarcomas disponibles
para todos los profesionales sanitarios que participen en el equipo de
atencion multidisciplinar de sarcomas

10



; Por qué esto es importante?

e Dado que los sarcomas pueden aparecer en cualquier parte del cuerpo, los pacientes con
sintomas pueden presentarse ante una amplia gama de médicos: médicos generales (MG),

ginecologos, dermatdlogos, cirujanos y otros.

* La mayoria de estos médicos nunca han visto un caso de sarcoma y pueden no saber a qué
especialista deben derivar a los pacientes. Esto puede dar lugar a un retraso en el diagnéstico, al

tratamiento inadecuado y al compromiso ultimo de los resultados para el paciente.® ' 12

* Muchos oncélogos no han recibido formacién sobre cémo diagnosticar o tratar los sarcomas.

’ ¢,Gomo lo estamos haciendo en Europa”?

* En los seis paises estudiados, los médicos no reciben ninguna capacitacion formal sobre
canceres raros (incluidos los sarcomas) como parte de su formacion universitaria general. Sin
embargo, tanto en Espafia como en el Reino Unido se han hecho esfuerzos por mejorar el diagndstico

precoz y la derivacion de los casos de sarcoma.

¢ Laformacioénsobre canceresrarostampoco forma parte delaformacion académicaespecializada
de los oncélogos en la mayoria de los paises, aunque se estan llevando a cabo iniciativas para

cambiar esta situacion en algunos de ellos.

* Hay varios programas de formacioén de especialistas en sarcoma de ambito paneuropeo. Por
ejemplo, la Sociedad Europea de Oncologia Quirurgica (European Society of Surgical Oncology, ESSO)
ha organizado un organismo de formacion quirurgica en sarcomas llamado Escuela Europea de
cirugia del sarcoma de partes blandas.'> Ademas, existen cursos especializados sobre el manejo de

los sarcomas disponibles en muchos paises, a menudo como programas de formacién en linea.

e Ademas de la capacitacién formal, se ha demostrado que disponer de directrices sencillas sobre
derivacién, como en el caso de Suecia, da lugar a un diagndstico y a un tratamiento mas rapidos y

precisos de los sarcomas.

11



Un enfoque

9 multidisciplinar para
el cuidado de cada
paciente

? La Lista de control de politicas: ¢ qué se necesita?

Directrices nacionales para el tratamiento de los sarcomas en adultos
y NINOS

Tratamiento de todos los pacientes con sarcoma por un equipo
multidisciplinar (EMD) especifico conforme a un itinerario de
atencion claro

Una definicion clara de la composicion minima de los EMD

Asignacion a cada paciente de un especialista médico de referencia
especifico y un plan de cuidados personalizado para ayudarle a
manejar su enfermedad

12
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; Por qué esto es importante?

e El apoyo a los pacientes con sarcoma por parte de una amplia gama de profesionales
(anatomopatologos, radidlogos, cirujanos, oncélogos médicos, oncdélogos radioterapicos, enfermeros,
psicooncologos, expertos en cuidados paliativos y especialistas en rehabilitacion) es fundamental para
asegurar que todas sus necesidades se satisfacen a lo largo del tiempo.®

’ ¢,Como lo estamos haciendo en Europa?

La mayoria de las directrices nacionales reconocen que la organizaciéon de los cuidados del
sarcoma en EMD es clave para proporcionar una atencién de alta calidad a los pacientes afectados
por esta enfermedad.

La atencién por parte de un EMD es también un criterio para que los centros formen parte de la
recientemente iniciada ERN para los sarcomas.

A pesar de ello, la aplicacion de los EMD varia considerablemente entre los centros de todos los
paises. Muchos centros no cuentan con recursos suficientes para aplicar un enfoque sistematico de
EMD para la atencién del sarcoma.

Un reto particular es el relativo a incluir a médicos de atenciéon primaria de area en los EMD
para garantizar una alta calidad en el diagndstico y el tratamiento durante todo el itinerario asistencial
del paciente.

Es mas, la composicion de un EMD especializado en sarcomas no siempre esta claramente
definida y es posible que no haya personal debidamente capacitado disponible en todos los centros.

13



@ Incentivos para la

investigacion y la
iInnovacion.

Lista de control de politicas: ¢ qué se necesita?

Un registro nacional de sarcomas

Bases de datos normalizadas que permitan la recogida y el cotejo de
datos reales comparables a través de los centros de referencia

Grupos cooperativos con proyectos de investigacion a nivel nacional
para el sarcoma

Incentivos para las asociaciones publicas-privadas centradas en
canceres raros, incluyendo los sarcomas

14
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# | ;Por qué esto es importante?

Tradicionalmente, no ha existido financiacion adecuada paralainvestigaciéon basica en sarcomas.
Como resultado, se desconoce aun la etiologia y naturaleza de muchos subtipos histolégicos® y los
datos epidemiolégicos sobre incidencia y supervivencia en cada pais no son consistentes.®

Los hallazgos de lainvestigaciéon basica son esenciales para promover los esfuerzos de investigacion
hacia tratamientos que puedan mejorar los resultados clinicos del paciente.

La participacion de un numero suficiente de pacientes en ensayos clinicos de sarcoma
constituye un desafio constante, debido al pequeno nimero de pacientes con cada tipo especifico
de sarcoma. 1316

Como resultado, la creaciéon y el mantenimiento de un registro nacional es fundamental para
disponer de suficientes datos reales de pacientes que ayuden a impulsar las iniciativas de investigacion,
asi como para mejorar la atencion al paciente.

’ ;,COmMo lo estamos haciendo en Europa”?

¢ Hay una serie de iniciativas importantes de investigacidon sobre sarcomas en diferentes paises.
Por ejemplo, Francia cuenta con una buena disponibilidad de datos tanto en sus redes de anatomia
patolégica como de registros clinicos de pacientes, lo que le ha permitido liderar muchos proyectos
de investigacién nacionales e internacionales sobre sarcomas. Suecia tiene un Registro Nacional de
Calidad de Sarcomas (INCA) que recoge datos de pacientes con sarcoma de todas las regiones y
permite el andlisis de datos reales. En el Reino Unido, una encuesta exhaustiva de pacientes con
sarcoma ha proporcionado informacién importante sobre la experiencia de los pacientes con sarcoma.
Italia ha liderado iniciativas importantes en el ambito de los sarcomas pediatricos. Espana ha puesto
en marcha un proyecto de analisis de subtipos ultra-raros para determinar la carga que representan y
mejorar las vias de tratamiento de los pacientes.

Sin embargo, a pesar de estas iniciativas, sigue siendo necesario desarrollar mas investigacion
basica sobre sarcomas, ademas de financiacion para llevarla a cabo.

Es probable que el desarrollo de la ERN desempeie un papel importante para fomentar la
recogida de datos reales comparables en distintos centros, ya que la recogida prospectiva de
datos hospitalarios sera obligatoria para la acreditacion de la ERN.

15
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Lista de control de politicas: ;qué se necesita?

Participacion de los pacientes con sarcoma 0 sus representantes en la
evaluacion de las tecnologias sanitarias (ETS) y demas vias de acceso

Recorridos normativos y vias de acceso a tratamientos especiales para
canceres raros

Concordancia entre las autoridades sanitarias y las agencias de
reembolso en cuanto a los requisitos probatorios para el sarcoma 'y
otros canceres raros

Un portal nacional de ensayos clinicos que incluya informacion
sobre todos los ensayos clinicos de sarcoma y que esté disponible
para el publico




; Por qué esto es importante?

* Los requisitos para la obtencién de registros de tumores y reembolso de terapias oncoldgicas
deberian favorecer a los canceres raros frente a otras neoplasias mas frecuentes, dada la
dificultad que supone obtener datos de ensayos clinicos sobre canceres raros.

La participacion de pacientes con sarcoma en las ETS y en otros procesos de toma de
decisiones sobre el acceso a prestaciones sanitario constituye un elemento clave para asegurar que
la evaluacion de nuevos tratamientos para un tipo raro de cancer como el sarcoma se base en
lo que mas importa a los pacientes y que se dé prioridad a los tratamientos que pueden marcar la
mayor diferencia en el cuidado al paciente. Idealmente, los pacientes también deben poder participar
en la etapa de disefio de los ensayos clinicos.

Los pacientes con sarcoma a menudo desconocen la posibilidad de participar en ensayos
clinicos. Por ejemplo, una encuesta nacional sobre sarcomas en el Reino Unido revelé que el médico
no preguntaba a la mayoria de los pacientes (67 %) si querian participar en un estudio clinico y, en caso
de aceptacion, la tasa de participacion efectiva era baja (22 %)."

ﬂ ;,Como lo estamos haciendo en Europa?

La Agencia Europea del Medicamento (EMA, en inglés) reconoce la necesidad de una mayor
flexibilidad en las vias reguladoras de evaluacion de medicamentos a fin de mejorar el acceso
rapido a tratamientos innovadores de los pacientes para los cuales existen pocas alternativas
terapéuticas. Esto incluye permitir ensayos clinicos mas pequefnos y de disefio adaptado para los
canceres raros,? agilizar la revision, la autorizacion condicional de comercializacion y la concesién de
licencias adaptables segun proceda.® 1824

Lamentablemente, esta flexibilidad no concuerda necesariamente con el reembolso y con las
agencias de evaluaciéon de tecnologias sanitarias en la mayoria de los paises. Esto provoca a
menudo grandes retrasos, o incluso la negacién del acceso a los pacientes en muchos paises.8 131418

En muchos paises, los grupos de pacientes estan liderando iniciativas para intentar reducir las
disparidades existentes en el acceso a tratamientos para canceres raros. Sin embargo, los pacientes
no estan involucrados en las ETS ni en las decisiones de acceso, salvo en el Reino Unido.

Aunque en muchos paises existen alternativas de acceso temprano o programas de uso
compasivo para determinados medicamentos, estos no se han aplicado necesariamente
al sarcoma.

La informacion de los ensayos clinicos sobre sarcomas esta a disposicion del publico en todos
los paises, sin embargo, el acceso a los ensayos clinicos a menudo es limitado para los pacientes que
reciben tratamiento en centros de referencia para el sarcoma.

17
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Conclusiones

A pesar de los avances en investigacion, gestion y tratamiento de
pacientes en los ultimos anos, los pacientes con sarcoma todavia
refieren algunas de las peores experiencias de cuidados entre los
pacientes de cancer."

Este informe propone cinco areas clave que requieren el desarrollo de
politicas para corregir esta situacion. Todos los pacientes con sarcoma
deberian tener acceso a una atencidn especializada en centros de referencia
designados. Asimismo, es necesario reforzar los vinculos entre los centros
de referencia y los proveedores de atencion primaria de la comunidad, de
manera que el diagndstico y la asistencia de alta calidad a los pacientes estén
disponibles a lo largo de todo el itinerario de atencién sanitaria. Los requisitos
normativos y de acceso deberian adaptarse para reflejar la especificidad de
los sarcomas, por ejemplo, la dificultad de conducir y analizar resultados
a partir de grandes ensayos clinicos. Y por ultimo, los pacientes deberian
disponer de acceso a tratamientos innovadores eficaces de la manera mas
rapida y equitativa posible en todos los paises europeos.

Estas recomendaciones son, en gran medida, también aplicables a otros
canceres raros y, por lo tanto, pueden ampliarse para mejorar la situacion de
otros tumores poco frecuentes. Los canceres raros representan el 22 % de
todos los casos de cancer en Europa,’ de manera que la urgencia de mejorar
la atencion y los resultados de esos pacientes deberia ser una prioridad clave
en todos los sistemas de salud europeos.




Parte 2:
Perfiles de paises

Esta seccion contiene 6 perfiles de paises correspondientes a Francia,
Alemania, Italia, Espana, Suecia y Reino Unido.

En estos documentos se analiza la manera en que evoluciona cada pais en lo
que respecta a las cinco recomendaciones que figuran en la Lista de control
de politicas relativas al sarcoma.

19



| OS sarcomas en

Francia

Ve

|

Cada ano, 3526 personas reciben un diagnostico

= de sarcoma de partes blandas y viscerales,
mientras que 521 personas son diagnosticadas
de un sarcoma 6seo (datos de 2013).2°
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Deberia haber al menos un centro de referencia
designado para los sarcomas en cada pais.

Hay 28 centros de referencia para el sarcoma.2® Tres son centros de coordinacién nacional,
nueve estan designados como centros expertos y dieciséis son centros de referencia.?”
Las especialidades de Anatomia Patoldgica y Oncologia disponen de centros de referencia
independientes organizados en sus redes respectivas. Los centros de referencia de
oncologia estan organizados en la Red de referencia clinica francesa para los sarcomas
de partes blandas y viscerales (NetSarc) y en la Red de referencia francesa para los
sarcoma 6seos y tumores 6seos raros (ResOs).?528

El modelo NetSarc ha resultado tener éxito, ya que los resultados de los pacientes tratados
por cirujanos y oncélogos expertos de la red NetSarc han sido mejores que los obtenidos
fuera de esta red.®® Las organizaciones de pacientes forman parte del comité NetSarc y
proporcionan informacién sobre las areas de mejora.

Los centros de referencia de anatomia patoldgica estan organizados en la Red de
referencia francesa para anatomia patolégica del sarcoma (RRePS).?® La RRePS
garantiza una revision de la anatomia patolégica por un segundo experto para confirmar
el diagnostico de todos los sarcomas de partes blandas. La red RedOs es tanto una red
clinica como anatomopatolégica para tumores 6se0s.?62 Mas del 90 % de los pacientes se
han beneficiado de una segunda lectura de su informe de anatomia patolégica por las redes
RRePS y ResOs,?¢ ya que del 40 % de los primeros diagnésticos histolégicos se modificaron
después de la segunda lectura, lo cual se tradujo en un tratamiento alternativo.'” 3°

La acreditaciéon de los centros de referencia se obtiene mediante la autoevaluacién y la
evaluacion externa independiente.?°2” No se ha implantado ningun sistema de vigilanciay los
centros pueden mantener su acreditacién si, por ejemplo, uno de sus principales expertos
en sarcoma decide abandonar el centro. Asimismo, la acreditaciéon de un centro se basa
principalmente en la experiencia en oncologia, no en cirugia, y la calidad de la cirugia del
sarcoma varia considerablemente entre los centros de referencia.

Hay pocos cirujanos de sarcoma en Francia, y muchos pacientes con sarcoma son
tratados por cirujanos generales que carecen de experiencia en esta enfermedad. Por
esta razén, se estan manteniendo negociaciones para desarrollar una red nacional de
cirugia para el sarcoma para construir una comunidad quirdrgica y asegurarse de que los
pacientes con sarcoma solo son operados por cirujanos especializados en sarcomas en
centros de referencia.®"

21




Todos los especialistas pertinentes deberian
recibir formacion sobre los sarcomas vy la
formacion sobre canceres raros deberia formar
parte del curriculo de medicina general.

En Francia existen directrices para el tratamiento del sarcoma, si bien su conocimiento
profesional no esta muy extendido, sobre todo en las zonas rurales. Las directrices de
anatomia patolégica y radiologia exigen que todos los pacientes con sospecha de sarcoma
sean remitidos a un comité de tumores y tratados en un centro de referencia.®' No existen
directrices oficiales para la cirugia del sarcoma.

El curriculo de la facultad de medicina general no incluye formacién sobre canceres
raros pero hay negociaciones en curso en este sentido. Los grupos de pacientes colaboran
estrechamente con los centros médicos para mejorar las oportunidades de formacioén en
materia de sarcomas.

El Instituto Gustave Roussy cred el programa de e-learning para formar a radiodlogos,
medicos generales, cirujanos generales y cirujanos sin experiencia en sarcomas. Este
programa incluye mdédulos sobre todos los tipos de sarcoma, con conferencias en linea en
video sobre teoria y técnicas y sesiones de preguntas y respuestas con expertos. Ademas,
la escuela de formacién de oncologia (EFEC) ofrece un curso de desarrollo profesional sobre
el sarcoma para todos los profesionales sanitarios.??

Asimismo, también hay un curso de formacién quirdrgica sobre sarcomas llamado
e-surge que proporciona cirugia en directo y formacion presencial sobre sarcomas y GIST,
y esta organizado por diferentes instituciones. Su objetivo es formar a los cirujanos expertos
a través de la Netsarc.®
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| tratamiento del sarcoma deberia estar en o O'@"
manos de un equipo multidisciplinar (EMD) T

conforme a un protocolo de atencion gestionada.

En las guias de la Sociedad Europea de Oncologia Médica (European Society for Medical
Oncology, ESMO) se sientan las bases del abordaje del sarcoma en Francia.?® La NetSarc
también produce y difunde directrices multidisciplinarias.?s 34

No hay ninguna norma nacional en cuanto a la composicion minima de un EMD, y
depende del centro de tratamiento que los pacientes dispongan formalmente de un
profesional sanitario de referencia designado. Sin embargo, los pacientes reciben un plan
de cuidados personalizado y los casos dificiles se comentan en las reuniones del comité
multidisciplinario interregional de expertos.3

Es necesario mejorar los incentivos y la inversion .S
en investigacion sobre sarcomas. "@“

La base de datos nacional de sarcomas recopila los datos clinicos de los pacientes que
se comentan en los comités multidisciplinares sobre sarcomas (RCP) en los centros
NetSarc.* 28 El Grupo francés de sarcomas - Grupo de estudio de sarcomas 6seos
(GSF-GETO) utiliza esta base de datos para sus investigaciones sobre sarcomas. Ademas,
las redes de anatomia patolégica RRePS y ResOs tienen un banco de tejidos propio que
permite la investigacion traslacional.?

En estas bases de datos sobre sarcoma se recogen datos normalizados sobre las
caracteristicas de los pacientes y los tumores, la atencién y el seguimiento. Los datos
de supervivencia generalmente no se registran, aparte de la fecha del fallecimiento. Se
ha creado un programa de garantia de la calidad y esta prevista la realizacién de una
auditoria externa.?®

Debido a la cantidad de datos disponibles a través de estas redes, Francia lidera
actualmente la investigacion sobre sarcomas en proyectos internacionales sobre el
genoma del cancer.®® Por ejemplo, hay 142 estudios traslacionales que han comenzado o
que estan en curso en Francia para canceres raros, y el 49 % de estos estudios estan dentro
de la NetSarc (datos de 2013).2°

InfoSarcomes también ofrece una beca de investigacién anual de 15.000 euros para
contribuir a la investigacion sobre sarcomas.?'
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Deberian hacerse esfuerzos para mejorar el
acceso a la atencion de pacientes con sarcoma
en el plano nacional y reducir las desigualdades
en el acceso a los nuevos tratamientos.

Se han establecido normas especiales y vias de acceso para los canceres raros. Hay
programas de acceso temprano, como la Autorizacion Temporal de Utilizacion (Autorisation
Temporaire d’utilisation, ATU), para afecciones potencialmente mortales o para las cuales
no existen alternativas terapéuticas. También se puede hacer un seguimiento rapido de las
solicitudes de medicamentos que a) son una nueva modalidad terapéutica, b) abordan una
necesidad importante no satisfecha o c) tienen una eficacia y tolerabilidad demostradas.3®
Las autoridades francesas pueden conceder el ATU a peticién del médico de manera
individualizada para cada paciente (ATU nominativa) o para un grupo definido de pacientes
(ATU para una cohorte).

Los datos obtenidos en un ensayo en fase Il o de un solo grupo no se reconocen como
prueba suficiente para conceder el reembolso por parte de las autoridades nacionales
responsables de precios y reembolsos.

Los pacientes no participan en la evaluacion de las tecnologias sanitarias ni en las
decisiones de las vias de acceso, pero las organizaciones de pacientes (Info Sarcomes)
estan tratando de participar en estas decisiones.

Existe un registro de ensayos clinicos, organizado por el Instituto Nacional de Cancer
(INCA), denominado red de ensayos clinicos NetSarc.?® La red NetSarc-ResOs permite el
acceso a los ensayos clinicos nacionales. Sin embargo, el acceso a los ensayos clinicos de
los pacientes que no son tratados en un centro de referencia de sarcomas aun es limitado.

24

Enlaces clave

Info Sarcomes: http://www.infosarcomes.org/

SOS Desmoide: http://www.sos-desmoide.asso.fr/
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| OS sarcomas en
Alemania

En 2013 hubo 3940 casos nuevos de sarcomas de partes blandas
(SPB), 860 de sarcomas 6seos y aproximadamente 1200 casos de
GIST. En ese afo, las muertes debidas a sarcomas 0seos fueron

385y 1575 las debidas a SPB.%"
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Deberia existir al menos un centro de referencia
designado para los sarcomas en cada pais.

Hay varios centros de gran volumen que tratan a pacientes con sarcoma en Alemania.
Dos de ellos, en Mannheim y en Essen, han solicitado formar parte de la Red Europea de
Centros de Referencia (European Reference Network, ERN) de tumores sélidos raros,
como los sarcomas.

Actualmente, se esta desarrollando un sistema de acreditacion formal para centros
de referencia nacionales para SPB. Dicho sistema se establecera bajo los auspicios
de la Sociedad Alemana de Oncologia (Deutsche Krebsgesellschaft e.V., DKD) y con un
proceso de certificacion OnkoZer. Las primeras acreditaciones se esperan en la primavera
de 2018. Sin embargo, no existe ningun proceso de acreditacién formal para designar
centros de referencia nacionales para sarcomas 6seos y GIST. Esto significa que cualquier
hospital puede establecer un centro para sarcomas y que los expertos en sarcomas no
tienen necesariamente que trabajar en uno de esos centros, lo que dificulta el acceso de los
pacientes a los cuidados apropiados.

Por este motivo, las organizaciones de pacientes han adoptado un papel activo
para ayudar a los afectados a encontrar centros y especialistas nacionales para el
tratamiento de su sarcoma. Concretamente, Das Lebenshaus recomienda una lista de
centros de gran volumen y de expertos con un enfoque multidisciplinario de los cuidados.3®

Todos los especialistas pertinentes deberian
recibir formacion sobre los sarcomas vy la
formacion sobre canceres raros deberia formar
parte del curriculo de medicina general.

No existe ningun protocolo nacional para la derivacion de sarcomas que informe a
los profesionales sanitarios sobre los sintomas de alerta o que identifique los pasos para
confirmar el diagnéstico inicial y la necesidad de nuevas derivaciones.

Los canceres raros no forman parte del curriculo de medicina general y hay poca
conciencia profesional acerca de los sarcomas y sobre cémo diagnosticarlos
correctamente. En un estudio aleman sobre la exactitud del diagnéstico del sarcoma, la
tasa de error en el diagndstico principal fue de méas del 60 % en servicios de anatomia
patolégica no especializados.® Lamentablemente, concienciar sobre los sarcomas y otros
canceres raros a través de la formacién de los profesionales sanitarios actualmente no es
una prioridad nacional.

También faltan oportunidades de formacion especializada en sarcomas para los
oncélogos y otros especialistas.

La Conferencia anual sobre sarcomas (www.sarkomkonferenz.de) se establecio en
2011 en Alemania para fortalecer la comunidad existente de afectados por sarcomas,
proporcionando una plataforma para expertos en medicina, representantes del sector y
pacientes de la comunidad de afectados por sarcomas de habla alemana (Alemania, Austria
y Suiza) con el fin de compartir conocimientos y experiencias con un foco en la educacion y
con vistas a facilitar el cambio de las prioridades politicas a nivel nacional.*
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| tratamiento del sarcoma deberia estar en 5 0._@_
manos de un equipo multidisciplinar (EMD) Cam

conforme a un itinerario de atencion gestionada.

Existen directrices nacionales para el tratamiento de los sarcomas de partes blandas
(SPB) pediatricos*' y los sarcomas uterinos,*? y se estan elaborando directrices nacionales
para el tratamiento de los SPB en adultos para 2017-2019.

Actualmente, no se ha especificado la composicién minima de un EMD para sarcomas
y la organizacién asistencial en los EMD varia segun el centro. Sin embargo, el tratamiento
por parte de un EMD especializado en sarcomas pasara a ser un criterio clave para la
acreditacién de centros nacionales de referencia para sarcomas en el futuro.

Es necesario mejorar los incentivos y la inversion — .5-~¢
en investigacion sobre sarcomas. A\

No hay ningun registro nacional de sarcomas que abarque todos los sarcomas. Sin
embargo, se estan llevando a cabo las primeras iniciativas para cambiar esta situacion.
Existe un registro nacional que se centra en los tipos mas comunes de tumores, pero los
pacientes con sarcoma no estan bien documentados en él.

Hay varios grupos nacionales de estudio e investigacion sobre el sarcoma. El Grupo de
trabajo interdisciplinar sobre el sarcoma de partes blandas (IAWS) de la Sociedad
Alemana del Cancer participa en la elaboracién de directrices clinicas y la realizacién de
la investigacién, fomentando la participacion en registros, proporcionando formaciéon vy
colaborando con grupos internacionales de investigacion sobre el sarcoma (especialmente
con Canceres raros Europa, Rare Cancers Europe).®® El Grupo interdisciplinar aleman
sobre sarcomas (GISG) también participa en todas estas iniciativas, pero se centra en
iniciar ensayos clinicos nacionales y en participar en ensayos clinicos internacionales.** El
Grupo de trabajo de oncologia médica (Arbeitsgemeinschaft Internistische Onkologie,
AlO) en sarcomas, formado por oncologos médicos, también participa en la realizacién y
el desarrollo de ensayos clinicos.

A pesar de estas iniciativas de investigacion, en general se necesitan mas fondos para
la investigaciéon basica sobre sarcomas en Alemania para entender mejor la historia
natural del sarcoma y guiar el desarrollo de tratamientos eficaces.
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Deberian hacerse esfuerzos para mejorar el
acceso a la atencion de pacientes con sarcoma
en el plano nacional y reducir las desigualdades
en el acceso a los nuevos tratamientos.

Las organizaciones de pacientes no estan involucradas en los procesos de evaluacion
de tecnologias sanitarias (ETS). No hay vias de acceso especiales para los medicamentos
huérfanos, sin embargo, no se exige un expediente completo de reembolso y los
medicamentos huérfanos se conceden por ley con una valoracion de beneficio anadido.

El Grupo interdisciplinar aleman sobre sarcomas (GISG) publica en linea ensayos en
curso y terminados en sarcomas y esta informacién es accesible para los pacientes.*
Asimismo, los grupos de apoyo al paciente Das Lebenshaus y SOS Desmoid proporcionan
informacién en linea sobre ensayos clinicos.*® 4" Sin embargo, los pacientes deben recibir
tratamiento en un centro de referencia para el sarcoma para poder ser reclutados para los
ensayos clinicos, por lo tanto, el acceso puede ser problematico.*®

Enlaces clave

Das Lebenshaus e.V.: www.daslebenshaus.org
SOS Desmoid e.V.: www.sos-desmoid.de
Grupo interdisciplinario aleman sobre sarcomas (GISG): www.gisg.de

Grupo de trabajo de oncologia médica (AlO)/STS:
www.aio-portal.de/index.php/ueber-uns-294.html

Deutsche Krebsgesellschaft — Grupo de trabajo en IAWS:
www.krebsgesellschaft.de/deutsche-krebsgesellschaft-wtrl/deutsche-krebsgesellschaft/ueber-uns/
organisation/sektion-b-arbeitsgemeinschaften/iaws.html

Conferencia alemana sobre sarcomas — Sarkomkonferenz: www.sarkomkonferenz.de
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| OS sarcomas en
Italia

Los sarcomas tienen una tasa de incidencia de 6 casos por cada

‘ 100.000 personas al afno, y se estima que existen mas de 5883 casos
nuevos por afio (2015). De ellos, 4072 son sarcomas de partes blandas,
499 son sarcomas 0seos, 386 son tumores del estroma gastrointestinal
(GIST) y 927 son sarcomas de Kaposi.*
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Debe existir al menos un centro de referencia
designado para los sarcomas en cada pais.

Se seleccionaron aproximadamente 10 centros de referencia para el sarcoma en ltalia
para formar parte de la Red Europea de Centros de Referencia (ERN) para tumores
sdlidos raros en adultos, incluidos los sarcomas.*°

La Red italiana de canceres raros es una red clinica profesional que conecta los centros
de referencia para el sarcoma. Se basa en la colaboracién voluntaria de los centros
participantes y atiende a una media de 1000 pacientes cada afio.5' Actualmente, la Red
carece de un marco de acreditacion formal, sin embargo, se esta intentando establecer uno.*
1 Por ejemplo, la Sociedad Italiana de Oncologia Quirtrgica (SICO) esta trabajando con
diferentes sociedades de oncologia para definir criterios para los centros de referencia en la
Red italiana de canceres raros y crear un conjunto de indicadores de calidad. Sin embargo,
sigue sin respuesta la cuestidon de quién sera responsable de la acreditaciéon y la evaluacion
de los centros de referencia en el futuro.%?

En 2016 se cred un grupo de trabajo formado por el Ministerio de Salud italiano y
representantes de 20 regiones para determinar la mejor manera de incorporar formalmente
la Red italiana de canceres raros en el Sistema Nacional de Salud.’' Las deliberaciones
continuan, sin embargo, el objetivo es lograr que la Red italiana de canceres raros se
reconozca formalmente dentro de los objetivos de salud nacionales.*®

Todos los especialistas pertinentes deberian
recibir formacion sobre los sarcomas vy la
formacion sobre canceres raros deberia formar
parte del curriculo de medicina general.

En general, las guias de practica clinica para los distintos tipos de sarcomas (sarcoma de
Ewing,%® osteosarcoma,® SPB Y GIST®) recomiendan derivar a centros especializados para
el diagndstico histolégico y el tratamiento apropiados.

No existe una capacitacion formal en canceres raros (incluido el sarcoma) dentro del
curriculo de medicina general o de la formacién oncolégica, sin embargo, se estan
realizando iniciativas para crear programas de capacitacién mas formales.%° %2

La Escuela Europea de los sarcomas de partes blandas, en su sede de Italia, ofrece un
programa de formacién quirdrgica especializada para sarcomas.® Esto es importante,
ya que, en ltalia, los cirujanos son a menudo la primera puerta de entrada de los pacientes
con sarcoma. También existen varios programas de intercambio.®® %" También se ofrece un
curso sobre patologia musculoesquelética en el Istituto Ortopedico Rizzoli de Bolonia.®®
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| tratamiento del sarcoma deberia estar en 5 a8
manos de un equipo multidisciplinar (EMD) Cam
conforme a un itinerario de atencion gestionada.

Actualmente, la asistencia multidisciplinar no es obligatoria ni esta supervisada en ltalia, y
no se ha definido con claridad la composicién de un EMD para sarcomas. Sin embargo, se
estan incorporando normas y directrices de atencién multidisciplinaria en los criterios de
acreditacién para la designacion de centros de referencia en la Red italiana de canceres
raros.*? La organizacion asistencial en los EMD también fue un requisito previo para que los
centros se considerasen parte de la Red Europea de Centros de Referencia (ERN) para
tumores solidos raros en adultos, incluidos los sarcomas, que estara en funcionamiento
en 2017.%°

Los pacientes pueden recibir un plan de cuidados personalizado y disponer de un profesional
sanitario de referencia dedicado dependiendo de los recursos del hospital, pero esta norma
no se ha hecho obligatoria a nivel nacional.

Es necesario mejorar los incentivos y la inversion .=
en investigacion sobre sarcomas. "@“

La Asociacién Nacional Italiana de Registros de Cancer (AIRTUM) recoge datos de la
poblacién sobre el sarcoma (incidencia, prevalencia y supervivencia) de 40 registros de
cancer poblacionales y 5 registros de cancer especializados.*® Cubre el 50 % de la poblacién
italiana en 2013 y prevé la colaboracion en estudios sobre la epidemiologia del cancer
en ltalia.*® Sin embargo, la base de datos AIRTUM no siempre proporciona informacién
detallada sobre la anatomia patolégica y los resultados de los pacientes. La Red italiana de
canceres raros tiene su propia base de datos de todos los casos clinicos para teleconsulta,
pero no es representativa de todos los casos de sarcoma.*®

Por lo tanto, existe la necesidad de disponer de datos hospitalarios prospectivos sobre
el diagnéstico, el tratamiento y los resultados de los pacientes con sarcoma. Actualmente,
solo dos centros (Milan y Bolonia) proporcionan este tipo de datos. La recogida obligatoria
de datos prospectivos debe incorporarse a los criterios de acreditacion de las ERN.52

El Grupo italiano de sarcomas lidera las actividades de investigacion y de recogida de
datos sobre sarcomas en Italia. También existen importantes iniciativas de investigacion en
sarcomas pediatricos.5° 60
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Deberian hacerse esfuerzos para mejorar el
acceso a la atencion de pacientes con sarcoma
en el plano nacional y reducir las desigualdades
en el acceso a los nuevos tratamientos.

No existen mecanismos de acceso acelerado para medicamentos huérfanos para
canceres raros en ltalia. El acceso a tratamientos innovadores para afecciones para las
cuales no existe un tratamiento alternativo esta estipulado por un decreto (N.° 648/96).6" 62
En teoria, existe un limite de 100 dias para las negociaciones de via rapida de precio y
reembolso que, sin embargo, no siempre se respeta. Este decreto todavia no se ha utilizado
para medicamentos contra canceres raros.

Los pacientes no estan implicados en la ETS ni en las decisiones sobre la ruta de
acceso en ltalia.

Se estan intentando introducir mejoras a nivel nacional para mejorar el acceso al tratamiento
de los canceres raros. La Asociacion Italiana de Oncologia Médica (AIOM) ha elaborado
recomendaciones para mejorar el acceso a la atencion de los pacientes con sarcoma y
actualmente esta trabajando con la Agencia Italiana de Medicamentos (AIFA) para reducir
la complejidad y el tiempo necesarios para introducir nuevos medicamentos.*®

En cuanto al acceso a los ensayos clinicos, el Grupo italiano de sarcomas ofrece una
lista de todos los ensayos sobre sarcoma en curso en ltalia, y puede consultarse una lista
completa de todos los ensayos clinicos en el sitio web de la Asociacién Italiana de oncélogos
médicos (AIOM).5364

Enlaces clave

Grupo Italiano de Sarcomas: http://www.italiansarcomagroup.org/
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| OS sarcomas en
Espana

Se estima que la incidencia de sarcomas de
partes blandas (SPB) en Espana es de 3,1 casos
por 100.000 habitantes (2015).%°
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Debe existir al menos un centro de referencia
designado para los sarcomas en cada pais.

El Ministerio de Sanidad espanol ha aprobado cinco centros de referencia para el sarcoma
(CSUR) para formar parte de la Red Europea de Centros de Referencia (ERN) para tumores
solidos raros, incluidos los sarcomas: dos en Cataluia, dos en Madrid y uno en Sevilla.®67 8

Estos centros se seleccionaron sobre labase de los siguientes criterios: atienden a un nimero
minimo de pacientes cada ano (80 casos de sarcoma de partes blandas, 10 de sarcomas
retroperitoneales y 10-12 de sarcomas 6seo0s),®” tienen estructuras multidisciplinaress
adecuadas activas, que incluyen cirujanos, radiodlogos, patdlogos y oncélogos médicos,
todos los cuales contribuyan a los planes de tratamiento, y tienen un departamento de
anatomia patolégica para el diagndstico.®®

No hay ningun sistema de evaluaciéon actualmente en vigor. Se han debatido planes
para desarrollar un nuevo sistema de acreditacion, sin embargo, no esta claro quién sera
el responsable de llevar a cabo las evaluaciones.®” Es mas, las barreras financieras estan
frenando su ejecucién (véase el caso de estudio).

=) caso DE EsTUDIO:
la falta de financiacion para centros de referencia en Espana

A pesar de la formalizacién de los centros de referencia nacionales para sarcomas en
Espana, la falta de financiacion es una preocupacién permanente, y no se ha asignado
un presupuesto adicional para construir y mantener equipos multidisciplinarios y servicios
pertinentes en estos centros.5¢

Los pacientes a menudo deben viajar a otra Comunidad Auténoma para recibir un
tratamiento adecuado. Por ejemplo, a menudo no se reembolsan los costes asociados
a los viajes, obligando a los pacientes a pagarlos de su bolsillo. Los oncdélogos pueden
solicitar el reembolso para sus pacientes, pero este proceso es a menudo lento, y su
aprobacién no esta garantizada.®”
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Todos los especialistas pertinentes deberian
recibir formacion sobre los sarcomas vy la
formacion sobre canceres raros deberia formar
parte del curriculo de medicina general.

Existen directrices nacionales de practica clinica en Espafia que establecen cuales son
los sintomas de alerta para derivar los casos de sarcoma a centros de referencia, y
recomiendan establecer vias entre los centros primarios y los centros especializados en
sarcoma.®® Sin embargo, la derivacién no es obligatoria y, por lo tanto, los pacientes a
menudo reciben tratamiento fuera de esos centros.

El curriculo de la facultad de medicina general en Espana difiere en cada universidad, por
lo tanto, no todos los licenciados en medicina reciben la misma formacion sobre canceres
raros (incluidos los sarcomas), por no hablar de la oncologia en general.®” Se ofrecen varios
cursos de formacién sobre sarcomas en Espana para oncélogos y cirujanos, y los grupos
de defensa de pacientes con sarcoma estan trabajando para mejorar la toma de conciencia
entre los profesionales sanitarios (ver el caso de estudio).”®"

=) caso bE EsTUDIO:
Iniciativas de formacioén para sensibilizar sobre los sarcomas

La Asociacion Espanola de Afectados por Sarcomas (AEAS) y la Fundaciéon Mari
Paz Jiménez Casado (FMPJC) estan dirigiendo iniciativas de sensibilizacién y formacién
sobre los sarcomas a nivel nacional y han puesto en marcha un programa de diagnéstico
precoz de sarcomas dirigido a médicos de atencion primaria. La AEAS y la FMPJC ayudan
a derivar a los pacientes a especialistas con experiencia en sarcomas para una segunda
opinién de diagndéstico™ y tratamiento. Cada afo, la FMPJC ofrece becas y subvenciones
anuales que promueven la formacion de médicos e investigadores sobre el sarcoma.” 7
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| tratamiento del sarcoma deberia estar en o a8
manos de un equipo multidisciplinario (EMD) T
conforme a un itinerario de atencion gestionada.

Se han elaborado guias de atencién multidisciplinar para todos los tipos de sarcoma.
El Grupo Espanol de Investigacion sobre sarcomas (GEIS) y el Grupo Espaiol de
Oncologia (SEOM) han publicado en 2016 la ultima actualizacion de la guia de practicas
clinicas multidisciplinarias para sarcomas de partes blandas.” Segun esta guia, los EMD
deberian incluir como minimo anatomopatélogos, radidlogos, cirujanos, radioterapeutas
y oncdélogos meédicos.®® Actualmente, se estan actualizando las guias para GIST y
sarcomas 0seos.

La asignacion de un profesional sanitario dedicado y un plan de cuidados personalizado
para pacientes con sarcoma no es actualmente una prioridad, debido a la limitacion de
recursos, porlo que la practica variaen cada hospital. Los planes asistenciales personalizados
tienden a ser informales y dependen del profesional sanitario.®”

Es necesario mejorar los incentivos y la inversion .S
en investigacion sobre sarcomas. "@“

No hay ningun registro nacional de sarcomas en Espana y es poco probable que esto
constituya una prioridad para el gobierno debido a las limitaciones financieras. La recogida
de datos en los centros de sarcomas no tiene caracter obligatorio.

Sin embargo, existen colaboraciones en proyectos de investigacion nacionales e
internacionales sobre sarcomas, dirigidas por el Grupo espanol de investigacion en
sarcomas (GEIS),” 67" que facilitan la colaboracién nacional entre médicos y personal de
investigacion en Espafna y el extranjero. Hay 70 centros participantes repartidos por toda
Espafia, con mas de 20 ensayos clinicos colaborativos en curso. El GEIS también promueve
la investigacion basica y traslacional sobre sarcomas.” 7677

Ademas, se cred el Proyecto Sarcomas Raros para determinar la carga de los sarcomas
raros en Espana. Los datos recogidos incluyen epidemiologia, tipo de tratamiento, muestras
de tejidos, anatomia patoldgica e informes de biopsias. Estos datos se utilizaran para
mejorar las vias de tratamiento para los pacientes.®’

37



38

No hay criterios de evaluacion de tecnologias sanitarias especificas para los
medicamentos huérfanos. Sin embargo, existe una solicitud de uso compasivo de
medicamentos que aun no han sido aprobados, que esta disponible en algunos hospitales.®”
Por lo general, el acceso a los medicamentos huérfanos es limitado: una encuesta sobre 60
medicamentos huérfanos reveld que solo un tercio de ellos estan disponibles en Espafa,
frente al 90 % en Francia, Paises Bajos y Dinamarca.”

En Espana, los pacientes no suelen participar en la evaluacion de las tecnologias
sanitarias (ETS) y en las vias de acceso a tratamientos. Las asociaciones de pacientes
también han creado una plataforma conjunta y han dado pasos para mejorar el acceso a
medicamentos para el sarcoma. Por ejemplo, la Fundacién Mari Paz Jiménez Casado
proporciona a los pacientes acceso a un equipo juridico para dar asesoramiento sobre los
problemas de acceso a los que se enfrentan.®”

Una vez que el precio y reembolso se aprueba a nivel nacional, los nuevos tratamientos
deben incluirse en cada uno de los 17 formularios autonémicos, y luego cada hospital
puede o no llevar a cabo también su propia evaluacion. Este sistema de autorizacién de
farmacos puede dar lugar a retrasos significativos y desigualdades entre comunidades
auténomas en el acceso a tratamientos nuevos para los pacientes.

La informacién de ensayos clinicos esta disponible para los pacientes en el sitio web
del GEIS y en el de la Asociaciéon Espanola de Afectados por Sarcomas (AEAS) para
sarcomas y GIST.”

Enlaces clave

Asociacion Espanola de Afectados por Sarcomas (AEAS): http://www.aeasarcomas.org/
Fundacién Mari Paz Jiménez Casado (FMPJC): http://www.fundacionmaripazjimenez.org/

Grupo Espanol de Investigacion en Sarcomas (GEIS): http://www.grupogeis.org/
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| 0S sarcomas

Suecia

Se cree que cada afio se diagnostican aproximadamente 300 casos de sarcoma,
aungue se estima que esta cifra puede ser mayor (400-500 casos) debido al
registro insuficiente de casos de tumores del estroma gastrointestinal (GIST).&

Hay 70-100 casos de sarcomas 0seos, 50 casos de sarcomas viscerales y
retroperitoneales y aproximadamente 180-250 casos de otros sarcomas de partes
blandas (SPB) al afio. Los GIST estarian entre los casos viscerales pero, dado que
se calcula que la incidencia de los GIST por si solos ronda los 12 casos por millén

y aflo, Suecia tiene alrededor de 120 nuevos casos de esta entidad. Ademas, los
sarcomas representan aproximadamente el 10 % de todos los canceres que afectan
a nifios y adultos j6venes.808!
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Debe existir al menos un centro de referencia
designado para los sarcomas en cada pais.

Suecia ha centralizado la atencién del sarcoma en cinco de sus seis regiones sanitarias.
Existen centros de referencia para el sarcoma en las regiones de Gotemburgo, Linképing,
Lund, Estocolmo y Umea.?®? Uppsala es la Unica regién sanitaria que no ha tenido éxito en
la centralizacién de la atencion del sarcoma en un centro de referencia debido a la falta
de un comité multidisciplinar de tumores y de traumatdélogos en la regién. Por lo tanto,
los pacientes de Uppsala son derivados a Estocolmo para cirugia, estando los demas
tratamientos descentralizados.

Si bien no hay ningun sistema formalizado de acreditacion y supervisién de los centros
de referencia, existe una larga tradicion de derivacién de pacientes con sarcoma a
estos centros.

El seguimiento de la calidad asistencial para sarcomas de la pared del tronco y las
extremidades se realiza mediante la presentacion de informes de datos en linea. La
informacioén sobre el tiempo que transcurre desde la derivacion hasta el diagndstico y desde
el momento del diagndstico hasta el tratamiento se recoge a nivel nacional, al igual que
la relativa a las decisiones de tratamiento de los EMD y los margenes quirurgicos R0.8
Ademas, se realiza un seguimiento adicional en cada centro de referencia para sarcomas.
Por ejemplo, en Lund, un grupo directivo multidisciplinar se reune al menos tres veces al
afno para comentar la calidad asistencial y las posibles soluciones de todos los pacientes
con sarcoma (p. ej., nUmero de especialistas, formacion, recursos, etc.).

41




Todos los especialistas pertinentes deberian
recibir formacion sobre los sarcomas vy la
formacion sobre canceres raros deberia formar
parte del curriculo de medicina general.

La formacidon sobre canceres raros no constituye una parte obligatoria del curriculo
médico para los oncologos, aunque hay un curso obligatorio de tumores 6seos y de partes
blandas en el curriculo del curso de residentes de traumatologia que se centra en los signos
de alerta del sarcoma y en el proceso de diagnéstico inicial.

Suecia ha liderado el camino en Escandinavia al crear sencillas pautas de referencia para
SPB? en las que se asesorara a los profesionales sanitarios sobre los sintomas de alerta
de sarcomas y definen medidas claras para su derivacién a centros de referencia para
el sarcoma. Si se sospecha un sarcoma, se recomienda que los profesionales sanitarios
consulten directamente a un centro de referencia antes de obtener una biopsia o realizar
la cirugia.

Esta recomendacion practica permite a los pacientes un acceso rapido a los especialistas
en sarcomas y mejora las tasas de derivacion, reduce los costes asociados a la recurrencia
local y consigue mejores resultados quirirgicos y mejor evolucion de los pacientes.8 &
Dependiendo del tipo de sarcoma, entre el 80 y el 100 % de los casos se derivan a centros
de referencia antes de la cirugia.®®®

Lamentablemente, los patrones de derivacion han tenido menos éxito en los sarcomas
abdominales. Sin embargo, se estan haciendo mejoras al exigir que todos los pacientes
con sarcoma retroperitoneal sean operados en tres hospitales suecos a partir de ahora.
Asimismo, los pacientes con GIST suelen recibir cirugia y tratamientos oncolégicos fuera de
un centro de referencia para el sarcoma.

El objetivo del Grupo escandinavo de sarcomas (SSG) es conectar a los profesionales
escandinavos especialistas en sarcomas y producir colectivamente protocolos, guias y
recomendaciones de manera colaborativa con aportaciones multidisciplinarias.® 8 Los
centros de referencia en Suecia estan vinculados a centros de referencia en Noruega (Oslo,
Bergen, Trondheim y Tromsd) y, en menor medida, a centros de referencia en Finlandia
y Dinamarca.

42




| tratamiento del sarcoma deberia estar en -~
manos de un equipo multidisciplinario (EMD)
conforme a un itinerario de atencion gestionada.

Se estima que el 90 % de los pacientes con sarcoma reciben tratamiento por parte de
un equipo multidisciplinar.

En la actualidad, los comités interregionales de los Centros Regionales de Oncologia
(RCC), en colaboracion con las Comunidades y Condados suecos (SKL), estan
desarrollando itinerarios estandarizados nacionales para los sarcomas. Sin embargo,
la aplicacién no se acompafna del aumento del nimero de profesionales sanitarios para
alcanzar los objetivos.

El Registro de Cancer sueco recoge datos sobre todos los pacientes con sarcoma de
Suecia e incluye informacion sobre la involucracifion de un comité multidisciplinario de
tumores en el plan de tratamiento, la asignaciéon de una enfermera de contacto y la
informacién al paciente sobre su plan de tratamiento inicial.®’ También se recogen datos
sobre los patrones de derivacién, los plazos y las caracteristicas de los tumores.

@E—
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Los datos de pacientes de todos los centros de referencia para el sarcoma se recogen a
nivel nacional en el Registro de Calidad del Sarcoma, INCA, como parte del Registro de
Cancer sueco. La plataforma INCA tiene cobertura nacional a partir de todas las regiones.
Se estan celebrando conversaciones para tratar de vincular los datos de pacientes con
sarcoma de Suecia con los datos de otros paises nérdicos, ya que todos ellos recogen los
mismos datos, por lo tanto, pueden combinarse con facilidad. A partir de 2017 se presentara
un informe anual conjunto sobre la atencidn de sarcomas en Escandinavia.

El SSG lidera las colaboraciones de investigacion nacionales e internacionales sobre
sarcomas en Escandinavia® y ha desempefiado un papel importante en la mejora de la
calidad del diagnéstico, anatomia patoldgica,®' el tratamiento y la atencién médica de los
sarcomas Y la creacion de una plataforma para coordinar las investigaciones bésicas y
clinicas en todos los paises participantes.®

Es necesario mejorar los incentivos y la inversion — .N=~¢
en investigacion sobre sarcomas. f@«
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No hay criterios de evaluacion de tecnologias sanitarias especificas para los
medicamentos huérfanos y los pacientes no participan en este proceso. Sin embargo,
se esta debatiendo si debe aceptarse un mayor coste/AVAC (afios de vida ajustados
por calidad de vida), asi como mayores grados de incertidumbre en las pruebas clinicas
de los medicamentos huérfanos debido a la gravedad de la enfermedad y la alta necesidad
no satisfecha.

La mayoria de los medicamentos hospitalarios (p. ej., medicamentos para el cancer
basados en infusiones) no se reembolsan a través de la autoridad nacional, es decir,
la Agencia Sueca de Beneficios Farmacéuticos (TLV). En lugar de ello, se evallan a través
de una nueva via de entrada administrada que apunta a reducir las desigualdades en el
acceso a través de los 21 consejos de condado independientes.

La Agencia Sueca de Servicios de Analisis de Servicios Sanitarios y Asistenciales
(Vardanalys) esta investigando esta nueva via procesal actualmente. La investigacion
evaluara la totalidad del proceso desde la perspectiva del paciente (es decir, la transparencia,
la previsibilidad y la eficacia del proceso). Las conclusiones del informe de la autoridad
se introduciran en la recientemente anunciada investigacion gubernamental sobre precios
farmacéuticos y financiacion, cuyo proyecto de informe se presentara en noviembre de
2017 y se terminara a finales de 2018.

Por lo general, el acceso a los ensayos clinicos es bueno, con algunas excepciones
en la region de Uppsala, debido a la falta de centros de referencia. Todos los centros de
referencia conocen todos los ensayos clinicos puestos en marcha por el SSG.

Enlaces clave

Grupo Escandinavo de Sarcomas: http://www.ssg-org.net/

Grupo Escandinavo de Sarcomas para Enfermeras y Fisioterapeutas:
http://www.ssg-nurses-physiotherapists.org/
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Reino Unido
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a\é Cada afio, 3800 pacientes reciben un diagnostico
de sarcoma en el Reino Unido, lo cual representa
el 1 % de todos los diagnoésticos de cancer.™
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Debe existir al menos un centro de referencia
designado para los sarcomas en cada pais.

En el Reino Unido existen centros de referencia para todos los tipos de sarcomas.
Hay aproximadamente 15 centros especializados en sarcomas en Inglaterra. Gales del Sur
cuenta con un centro especializado para sarcomas de partes blandas, siendo todos los
demas pacientes con sarcoma de Gales derivados a Inglaterra para su tratamiento. Irlanda
del Norte tiene tres hospitales que tratan a pacientes con sarcomas, mientras que Escocia
tiene cinco en total, que trabajan como una red Unica.®' ¢

No hay ningun sistema nacional de acreditacién formal para los centros de referencia
para el sarcomay en la actualidad, la acreditacion se basa en una comisién de especialistas.
Los estandares se establecen en las principales publicaciones del Instituto Nacional para
la Excelencia de Salud y Asistencia (National Institute for Health and Care Excellence,
NICE) «Improving Outcomes for People with Sarcoma: the Manual (2006) y en Sarcoma
Quality Standards» (2014) (véase el recuadro).t 2% Cada grupo de comision clinica (CCG) es
responsable de garantizar que los centros de referencia sean accesibles a toda la poblacién
del RU y de que actuen en cumplimiento de estos estandares nacionales.®

No hay ninguin sistema de evaluacién formalizado en vigor que permita valorar de manera
coherente la calidad asistencial en los centros de referencia para el sarcoma. Sin embargo,
el National Cancer Peer Review-National Cancer Action Team esta desarrollando un
programa de evaluacion de la calidad basado en la publicacién Sarcoma Measures.%

Los estandares de calidad de sarcomas del NICE establecen las expectativas de
calidad asistencial de los centros para el sarcoma.*

Declaracion 1. Los grupos consultivos de sarcoma y los equipos multidisciplinares
(EMD) de sarcomas tienen vias de derivaciéon y diagndstico disponibles para casos de
sospecha de sarcoma.

Declaracion 2. Un EMD para sarcomas confirma el plan de cuidados para adultos,
ninos y jévenes con sarcomas 6seos y adultos con sarcomas de partes blandas, y
los servicios que designe el grupo asesor de sarcomas seran los que administren el
tratamiento.

Declaracion 3. Los EMD para sarcomas publican informacion sobre sus itinerarios
compartidos, la actividad y los resultados de los pacientes, incluida la informacién sobre
los sarcomas de localizaciones especificas.

Declaracion 4. Antes de recibir ningun tratamiento, las personas con un sarcoma
retroperitoneal se derivan a un centro de tratamiento de sarcomas con experiencia
particular en la gestion de este tipo de tumores.

Declaracion 5. Los cirujanos que realizan resecciones programadas de sarcomas son
miembros del equipo central o ampliado de un EMD de sarcomas.

Declaracion 6. Las personas con sarcomas se apoyan en un profesional de referencia
asignado con conocimientos especializados en los sarcomas y su tratamiento.
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Todos los especialistas pertinentes deberian
recibir formacion sobre los sarcomas vy la
formacion sobre canceres raros deberia formar
parte del curriculo de medicina general.

Se han establecido criterios de referencia para todos los sarcomas que informan a los
profesionales sanitarios sobre los sintomas de alerta de sarcomas que justifican la
derivacion a un centro de referencia.®' ® % Ademas, se ha subrayado la importancia de un
diagnéstico precoz del cancer en varias publicaciones nacionales clave del NICE.8 1297

El curriculo médico general no incluye modulos sobre sarcomas o canceres raros, y la
formacion en estos temas depende en gran medida de cada facultad de medicina. Sin
embargo, hay una muy buena disponibilidad de formacion especializada en sarcomas en el
Reino Unido, con mucho personal extranjero en comision de servicio.

Una mayor formacion podria beneficiar a los pacientes con sarcoma, dado que los
diagnésticos tardios y erréneos persisten en el Reino Unido. Segun la Encuesta a
Pacientes con sarcomas, solo el 20 % de los pacientes fueron informados por su médico
general (MG) o médico de urgencias de que podrian tener un sarcoma, y el 27 % de los
pacientes que acudieron a su MG iniciaron un tratamiento para otra afeccién, o se les
informd de que sus sintomas no eran graves.

Las dos iniciativas que se han establecido para sensibilizar mas a los médicos
generalistas de los sintomas del sarcoma y alentar la derivacion temprana incluyen la
campana «On the ball» (ver caso de estudio) y el programa «Awareness & Suspicion for
Sarcoma», que esta acreditado por el British Medical Journal y que ensena a los médicos a
diagnosticar correctamente los sarcomas.

=) caso pE EsTUDIO:
sensibilizacién de sarcomas con la campana «On the ball» de Sarcoma UK

Caso de estudio: sensibilizacion de sarcomas con la campafa «On the ball» de
Sarcoma UK

La campana de sensibilizacion publica «On the ball» dirigida por Sarcoma UK pretende
educar a los MG para que puedan identificar antes los sarcomas.®

Los lotes «On the ball» contienen un llavero hecho con una bola de golf con el mensaje
«Is it sarcoma?» (¢Es un sarcoma?) para hacer las veces de recordatorio visual para
los MG respecto de los signos de alerta del sarcoma, asi como un kit de herramientas
de diagndstico con una hoja de informacion clinica sobre los sarcomas, los signos de
alerta del sarcoma y la necesidad de derivar
a los pacientes de sarcoma directamente a
centros especializados para su diagnostico y
tratamiento.% %°

Hasta la fecha se han entregado mas de 1600
lotes «On the ball».%°
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manos de un equipo multidisciplinar (EMD) e

conforme a un itinerario de atencion gestionada.

Existen directrices en el Reino Unido para el tratamiento de todos los tipos de
sarcoma.” % En ellas, se especifica la necesidad de equipos multidisciplinares, personal
sanitario de referencia para los pacientes, tratamientos basados en la evidencia en centros
para el sarcoma y planes de cuidados personalizados para los pacientes.®' % En general, se
reconoce la importancia de un enfoque de EMD y parece estar aplicandose ampliamente
en los pacientes con sarcoma. En 2015, el 90 % de los pacientes con sarcomas recibid
tratamiento por parte de un EMD en el Reino Unido.?

Sin embargo, queda todavia mucho por hacer para garantizar que todos los pacientes
reciben planes de atencion personalizada. Segun la Encuesta a pacientes con sarcomas,
solo el 48 % de ellos recibieron un plan con toda la informacion sobre su tratamiento y el 40
% afirmo no haber recibido ningun plan de cuidados personalizado.

Es necesario mejorar los incentivos y la inversion .-
en investigacion sobre sarcomas. #@«

No hay ningun registro de sarcomas que abarque todo el Reino Unido. Sin embargo,
el Servicio Nacional de Registro y Analisis de Cancer (National Cancer Registration and
Analysis Service, NCRAS) coordina 8 registros regionales y el registro es obligatorio para
todos los hospitales del NHS, aunque no para los tratamientos privados. Hay un conjunto
de datos nacionales sobre sarcomas. Se recogen datos sobre tratamientos, tales como el
uso de quimioterapia y radioterapia. Todos los datos se contrastan con los datos nacionales
sobre muertes para dar una imagen completa de cuando se diagnosticaron y como fueron
tratados los pacientes, asi como la fecha de su muerte.

No existen incentivos gubernamentales para la investigaciéon en enfermedades raras.**
No obstante, Sarcoma UK financia diversos proyectos de investigacion y desde 2009 ha
concedido mas de 1 millén de libras en becas de investigacion médica para mejorar el
conocimiento de los sarcomas.'®

Lainversion voluntaria en investigacion de sarcomas es de més de 4 millones de libras al afo
y sigue creciendo. Hay una serie de colaboraciones de investigacion entre organizaciones
benéficas, universidades, unidades clinicas, ONG (Cancer Research UK, Sarcoma UK, Bone
Cancer Research Trust) y el gobierno, con fondos disponibles a través del Instituto Nacional
de Investigacion en Salud (National Institute for Health Research, NIHR) y el Consejo de
Investigacion Médica (Medical Research Council, MRC).%
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Deberian hacerse esfuerzos para mejorar €l
acceso a la atencion de pacientes con sarcoma
en el plano nacional y reducir las desigualdades
en el acceso a los nuevos tratamientos.

Se han establecido normas reguladoras o vias de acceso especiales para los canceres
raros. El proceso de medicamentos ultrahuérfanos del NICE se desarrollé a partir de la
valoracion de un farmaco para el sarcoma, sin embargo, se han aprobado tratamientos
recientes a través del Fondo de medicamentos contra el cancer.® 101 1% | os pacientes
con sarcoma pueden participar, y han estado implicados, en el proceso de evaluacion y
orientacion de farmacos del NICE.%

Los ensayos clinicos en sarcomas y los ensayos que estan abiertos a pacientes con
sarcomas estan disponibles en linea a través del Portal de Ensayos Clinicos del Reino
Unido.'® Sin embargo, los pacientes con sarcoma pueden estar mal informados acerca
de las opciones de ensayos clinicos: el 67 % de los pacientes de la encuesta de pacientes
con sarcoma refirid que no les habian preguntado si les gustaria participar en un ensayo
clinico, y solo el 22 % de los pacientes participé en uno de ellos.
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Enlaces clave

Sarcoma UK: https://sarcoma.org.uk/
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