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1. JUSTIFICACION Y ALCANCE DEL ESTUDIO

La Comunicacion de la Comisién al Parlamento Europeo, al Consejo, al
ComitéEcondmico y Social Europeo y al Comité de las Regiones “Hacia un
espacio europeo de seguridad vial: orientaciones politicas sobre seguridad
vial 2011-2020'(Comisién Europea, 2010), establece un plan ambicioso
destinado a reducir a la mitad el nimero de fallecidos en las carreteras
europeas en los préximos diez afios, conjugando una serie de propuestas y
medidas enfocadas a la mejora de los vehiculos, las infraestructuras y el
comportamiento de los usuarios. El Parlamento Europeo, a su vez, también
aprobé en el afio 2011 una resolucién sobre la seguridad vial 2011-2020
(Parlamento Europeo, 2011). Las orientaciones europeas de seguridad vial
identifican siete objetivos para la década 2010-2020 en el dmbito de la
Unién Europea, proponiendo para cada uno de ellos acciones a nhivel nacional
y de la UE.

Entre los objetivos destacan por su importancia: la implantacion de
«sistemas de cooperacién» para que los vehiculos intercambien datos e
interactden con las infraestructuras y con los demds vehiculos (Objetivo
n°4); la mejora de los servicios de emergencia y atencion tras las lesiones
enfatizando la necesidad de introducir medidas, por ejemplo, en materia de
seguridad de los vehiculos, coordinacion de las intervenciones, etc.
(Objetivo n°6); y muy en particular la proteccion de los usuarios mds
vulnerables de la carreterd’ (Objetivo n°7), subrayando que algunos
usuarios -como las personas de edad avanzada o las personas con
discapacidades- presentan una “fragilidad” independientemente de su papel
en el trafico. En relacién a las personas con discapacidad la Comunicacién
admite que los conocimientos sobre el fema todavia son muy limitados y se
requieren esfuerzos de investigacion focalizados, por ejemplo, sobre los
criterios médicos de las evaluaciones de aptitud fisica para la conduccién.
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Por otra parte, es necesario poder evaluar los beneficios sociales de
las medidas que se puedan adoptar en un futuro por otros paises para
mejorar la seguridad de los usuarios vulnerables (conductores de vehiculos
de dos ruedas, ciclistas, peatones, ancianos y personas con movilidad
reducida), asi como actualizar los conocimientos existentes sobre las causas
y circunstancias de los accidentes en Europa para todos los usuarios de la
carretera. Y es que una enfermedad rara como la que nos ocupa, ho es algo
lejano que suceda en lugares remotos.

En lo referente a las personas con discapacidad, reconocidas también
como usuarios vulnerables, la informacion y los estudios disponibles todavia
son insuficientes para desarrollar medidas y propuestas de accidn
concretas. La Estrategia de Seguridad Vial 2010-2020 de la Direccidn
General de Trdfico asume los distintos objetivos y acciones propuestas por
la Comision Europea pero sin evaluar la incidencia especifica de la
discapacidad en la siniestralidad vial, como contrariamente ocurre con los
nifios, personas de edad avanzada, y otros usuarios no motorizados como
peatones o ciclistas.

En la misma linea, El balance de siniestralidad vial en Espafia de la
DGT para el afio 2013 -como también ocurre en estudios europeos (“*Road
Safety Vademecum. Road safety trends, statistics and challenges in the EU
2011-2012" elaborado por la Comisién Europea) o mundiales ("&G/lobal status
report on road safety 2013. supporting a decade of action' publicado por la
Organizacién Mundial de la Salud)- utiliza para analizar las cifras de
siniestralidad distintos pardmetros como la edad, el sexo de las victimas, o
la posicion que ocupan en el accidente (conductor de vehiculos o
ciclomotores, ocupante de los anteriores, ciclistas, peatones, transporte
colectivo..). En estos estudios, el padecimiento de algin grado de
discapacidad no figura entre los factores o pardmetros utilizados. La falta
de informacion se agrava cuando la discapacidad estd asociada al
padecimiento de una enfermedad rara, a pesar de que en determinados
casos y circunstancias las personas afectadas por este tipo de
enfermedades tienen necesidades especificas como usuarios de las vias
plblicas, precisando para éstas de respuestas por parte de las instituciones
-y de la sociedad en general- fambién especificas. Es el caso de las personas
afectadas por osteogénesis imperfecta.
5
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En el marco concreto de las enfermedades raras, la Recomendacidn
del Consejo de la Unién Europea de 8 de junio de 2009 relativa a una accion
en el dmbito de las enfermedades raras (2009/C 151/02) advierte que, a
pesar de la baja prevalencia de cada una de las enfermedades raras y su
especificidad, la gran variedad de este tipo de enfermedades se traduce en
una elevada cifra total de poblacién afectada (en Europa existen entre
5000 y 8000 enfermedades raras diferentes que afectan a entre el 6-8%
de la poblacion en algin momento de su vida) y exige utilizar un enfoque
global basado en esfuerzos especiales y combinados con el fin de “mejorar
la calidad de vida y el potencial socioeconomico de las personas afectadas"
(Considerando 6° de la Recomendacién). Por este motivo, el Consejo
recomienda a los Estados miembros “elaborar y aplicar planes o estrategias
para las enfermedades raras en el nivel adecuado” (Apartado I 1 de la
Recomendacidn).

Como veremos con mds detalle, dentro de las enfermedades raras la
osteogénesis imperfecta -conocida también como enfermedad “de los
huesos de cristal“~ es un ejemplo claro de cémo las personas afectadas y
sus familiares sufren una merma importante de seguridad cuando participan
de la vida social como usuarios de las vias publicas, particularmente cuando
se desplazan como ocupantes de vehiculos en carretera.

Con el objetivo de acotar el alcance del Estudio nos centraremos
precisamente en la situacion y necesidades de las personas afectadas por
osteogénesis imperfecta (en adelante OI). Esto responde a que las personas
gravemente afectadas tienen severas deformidades que pueden
desaconsejar el uso de dispositivos de proteccién estdndar y no adaptados a
sus necesidades, como cinturones de seguridad o sistemas de retencién
infantil, por cuanto no sélo no se adaptan a sus deformidades, sino que
ademds pueden llegar a incrementar el riesgo de fracturas. En la actualidad
son los familiares quienes fabrican artesanalmente cucos o moisés para
llevar a los afectados. Esta opcion no estd exenta, como luego veremos, de
eventuales sanciones administrativas o incluso de responsabilidades civiles y
penales en caso de accidente.
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La elaboracién de un Informe que permita avanzar en la consecucion
de los fines propuestos en la Recomendacion 2009/C151/02, aconsejé la
constitucion de un grupo de trabajo multidisciplinar integrado por distintos
expertos y por asociaciones de personas afectadas por este tipo de
enfermedades, bajo la direccion del Fiscal de Sala Coordinador de
Seguridad Vial. La formalizacion del grupo de trabajo se plasmé en la firma
del Convenio de Colaboracion que figura como Anexo I.

En este contexto y siguiendo las directrices de la Recomendacion
2009/C151/02, el presente Informe pretende aportar conocimientos,
propuestas y lineas de accion para el disefio e implementacién de una
estrategia eficaz orientada a mejorar la seguridad de los usuarios de las
vias de circulacion afectados por enfermedades raras, como colectivo
especialmente vulnerable.

2. INTRODUCCION A LAS ENFERMEDADES RARAS Y SUS
NECESIDADES ESPECIALES EN EL TRANSPORTE

2.1. Primera aproximacion a las enfermedades raras.

Las enfermedades raras (ER) son aquellas que presentan una baja
incidencia en la poblacién. La Direccién General de Salud Piblica de la
Comision Europea conceptla como raras “aquellas enfermedades, incluidas
las de origen genético, que soncrdonicamente debilitantes o potencialmente
mortales y las cuales tienen tan poca prevalencia que se necesitan esfuerzos
especiales combinados para combatirlas." Para ello, la citada Comision
define "baja prevalencia“como aquella que afecta a menos de 5 de cada
10.000 recién nacidos vivos.

Ahora bien, en contra de lo que pudiera pensarse, las patologias poco
frecuentes acaban afectando a un gran nimero de personas directa o
indirectamente, apuntando la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) que
existen cerca de 7.000 enfermedades raras que afectan al 7% de la
poblacion mundial. De hecho, hoy en dia no es extrafio padecer una
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enfermedad rara: se estima que entre el 6 y el 8% de la poblacion mundial
estd afectada. En Espafia 3 millones de personas y en Europa 27 millones
aproximadamente.

Desde la perspectiva médica, las ER se caracterizan por su
heterogeneidad. Existe un gran nimero de ER, a lo que se suma que los
desérdenes y sintomatologia varia no sélo de enfermedad a enfermedad,
sino también dentro de la misma patologia en funcion de la persona que la
padece. Asi, la misma condicién puede tener manifestaciones clinicas muy
diferentes de una persona afectada a otra. Varias discapacidades pueden
coexistir en una persona determinada, y ésta es definida entonces como
paciente con minusvalias mdltiples. Si nos centramos en la poblacidn
afectada por este tipo de enfermedades en Espafia, la fotografia que
encontramos es la siguiente:

- Alrededor de 10.000 personas afectadas por diversos tipos de
anemia (talasemia, células falciformes...)

- Cerca de 6.000 personas afectadas de “Esclerosis Lateral
Amiotréfica”

- De 4.000 a 5.000 enfermos afectados de “Fibrosis Quistica”
- 5.000 casos de "Esclerodermia”

- 3.000 enfermos afectados de "Miopatia de Duchenne”

- Entre 2.000 y 3.000 casos de Osteogénesis Imperfecta

- De 250 a 300 afectados por "leucodistrofias”

- 200 casos de la "Enfermedad de Wilson"

- 100 casos de la "Enfermedad de Pompe”

- 150 casos de "Anemia de Fanconi”

- 80 casos del "Sindrome de Apert”

- 6 casos del "Sindrome de Joubert"
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2.11 cQué caracteriza a las ER?

En su mayor parte, se trata de enfermedades hereditarias, crénicas y

degenerativas. De hecho, el 65% de estas patologias son graves e
invalidantes, siendo sus indicadores principales:

ER?

Se manifiestan desde la gestacidn (todas las hereditarias).

Comienzo precoz en la vida (2 de cada 3 aparecen antes de los dos
afios de vida).

Dolores crénicos (1 de cada 5 enfermos).

El desarrollo de déficit motor, sensorial o intelectual en la mitad de
los casos, originan una discapacidad en la autonomia (lo cual sucede en
1 de cada 3 casos).

En casi la mitad de los casos el prondstico vital estd en juego, ya que
a las enfermedades raras se le puede atribuir el 35% de las muertes
antes de un afo, del 10% entre 1y 5 afios y el 12% entre los 5y 15
afos de edad.

212 cCudles son los principales problemas de quienes padecen una

Los principales problemas de quienes padecen una ER son:

Falta de acceso al diagnéstico correcto. El periodo entre la
emergencia de los primeros sintomas y el diagndstico adecuado
implica retrasos de alto riesgo, asi como diagndsticos errdneos que
conducen a tratamientos inadecuados. De hecho, a menudo se hace
referencia en estos casos al “laberinto del pre-diagnéstico”.

Falta de informacién. Tanto sobre la enfermedad misma como dénde
obtener ayuda. En este sentido, es importante destacar la falta de
referencia a profesionales cualificados y especializados en ER puesto
que en muchos casos son inexistentes.
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- Falta de conocimiento cientifico. Esto origina dificultades para
desarrollar las herramientas y definir la estrategia de los productos
terapéuticos, asi como los mecanismos médicos apropiados.

- Problemas de integracién social, escolar y laboral. Vivir con una
enfermedad rara tiene implicaciones en todas las dreas de la vida,
tanto en la educativa, eleccion del trabajo futuro, tiempo de ocio con
los amigos o en la vida afectiva. Puede llevar a la estigmatizacion,
aislamiento, exclusién de la comunidad social, discriminacién para la
suscripcién del seguro (seguro de vida, seguro de viaje, hipoteca,
etc.) y, a menudo, a oportunidades profesionales reducidas. Esta
dltima, evidentemente, constituye una cuestion de gran relevancia.

- Falta de apropiada calidad del cuidado de la salud. Combinando las
diferentes esferas de conocimientos técnicos necesitados por los
pacientes de enfermedades raras, tales como fisioterapeuta,
nutricionista, psicdlogo, etc., los pacientes pueden vivir durante
varios afios en situaciones precarias, sin atencién médica competente,
incluyendo intervenciones de rehabilitacion, permaneciendo excluidos
del sistema del cuidado sanitario, incluso después de haberse hecho
el diagnéstico.

- Alto coste de los pocos medicamentos existentes y de los cuidados
especificos. El gasto adicional de hacer frente a la enfermedad, tanto
en ayudas humanas como técnicas, combinado con la falta de
beneficios sociales y reembolsos, causa un empobrecimiento de la
familia y aumenta dramdticamente la desigualdad de acceso al
cuidado para los pacientes.

- Desigualdad en la accesibilidad al tratamiento y el cuidado.
Tratamientos innovadores estan, a menudo, desigualmente disponibles
a causa de los retrasos en la determinacién del precio o en la decision
de reembolso, falta de experiencia de los médicos que tratan (no hay
médicos suficientes implicados en las pruebas clinicas de
enfermedades raras) y la ausencia de recomendaciones sobre
tratamientos consensuados.
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213 CcQué hacer ante el aislamiento social al que tienden los
pacientes y la familia?

La familia, por razones diversas, corre un grave riesgo de aislamiento
social. Dejan de participar en la vida cotidiana. Dejan su trabajo por
atender al afectado, en la mayoria de las ocasiones la carga de los cuidados
les ocupa tanto tiempo que no pueden corresponder al entorno como lo
venian haciendo. El resultado, precisamente cuando la familia necesita mas
contacto, la tendencia al aislamiento social. Los afectados tienen los mismos
problemas de integracién social, pero ademds sufren procesos de
agravamiento que les obligan a la hospitalizacidn, procesos degenerativos y
gran dependencia del dmbito hospitalario. Todo ello dificulta su integracién.
Los amigos no saben cémo reaccionar ante el enfermo, a veces les resulta
incomoda la relacién y disminuyen los contactos. La familia y el enfermo
necesitan:

. Apoyo emocional.
. Informacion clara sobre el curso de la enfermedad.
o Ayuda material (limpieza de la casa, cuidado de los hijos,

a veces del enfermo, compras, comida, transporte, gestiones ante el
sistema sanitario, etfc.).

2.14. En relacion a la dependencia, ccudl es la situacion de los
afectados por una ER?

La dependencia que generan las ER es muy variada dependiendo del
tipo de patologias. En general, implican un deterioro importante de la
calidad de vida, mayor cuando el curso de éstas es degenerativo, como
ocurre en buena parte de ellas. Existen enfermedades que desembocan en
un proceso de dependencia, bien porque cursen con una demencia, bien
porque lleven asociada una discapacidad. Como consecuencia, toda la familia
se ve afectada por la enfermedad.

. Los afectados buscan informacién por todos los medios a
su alcance.

11
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. El médico debe ser el coordinador de toda la
informacion.

. Se necesitan modelos socio-asistenciales flexibles para
abordar estas enfermedades.

Si atendemos a los resultados del Estudio ENSERio I (2009) y el
Estudio de Dependencia de Enfermedades Raras de la Comunidad de Madrid
(2014) encontramos que el 70,64% de los casos examinados posee el
certificado de discapacidad. El 18,90% no lo posee ni lo ha solicitado. El
resto de los afectados se encuentra en proceso de solicitarlo o bien se lo
han denegado por considerar que su enfermedad rara no era discapacitante
(un 4,65%).

Entre los que si lo poseen, el 43,20% ha sido valorado con un grado de
discapacidad que oscila entre el 33 y el 64%, un 28% con un grado entre el
65y el 74%, y un 27,79% con un grado igual o mayor del 75%. Predominan,
por tanto, las valoraciones del menor grado de discapacidad, aunque es
destacable que mds de un cuarto tienen valorado un grado maximo.

El grado de discapacidad va a tener importantes consecuencias
posteriormente en la atencién y los apoyos que reciban los afectados,
incluidos los que tienen que ver con la movilidad reducida.

El Estudio ENSERio I refleja que las personas con enfermedades
raras precisan apoyo para algunas actividades bdsicas y avanzadas de la vida
diaria, principalmente en su vida doméstica (el 44,06% de los afectados),
para desplazarse (42,10%), relacionadas con la movilidad (39,58%), para el
ocio y el tiempo libre (36,83%), para la actividad educativa o laboral y el
autocuidado (31,75%).

2.2 Necesidades socio-sanitarias en Espana.

La Federacion Espafiola de Enfermedades Raras (FEDER) y Obra
Social Caja Madrid publicaron en 2009 el Estudio de Necesidades Socio-
sanitarias de las personas con enfermedades raras en Espaiia (Estudio

12
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ENSERio). Este pionero informe arroja por primera vez datos cientificos
sobre la verdadera situacion a la que cada dia se enfrentan las familias que
tienen una enfermedad poco frecuente. El Estudio ENSERio pone sobre la
mesa una sencilla imagen: los afectados por enfermedades raras son
peregrinos, viajeros permanentes en busca de un diagndstico y tratamiento.
Las familias sufren de forma cronica las grandes dificultades de su
enfermedad, agravadas por la escasez de dispositivos de ayuda, especificos
para su patologia. El estudio marca, por tanto, un hito al recoger por
primera vez datos respecto al diagnéstico, atencidén socio-sanitaria, apoyos
y asistencia por motivo de discapacidad, inclusion social y laboral del
colectivo, asi como percepcion de su situacion actual.

Los afectados por enfermedades raras son peregrinos, viajeros permanentes en

busca de un diagnéstico y tratamiento

2.2.1 E/ diagndstico de las ER.

El promedio de tiempo estimado que transcurre entre la aparicién de
los primeros sintomas hasta la consecucién del diagndstico es de 5 afios. En
uno de cada cinco casos transcurren 10 o mds afios hasta lograr el
diagnéstico adecuado. El retraso diagndstico tiene diversas consecuencias.
La mds frecuente, no recibir ningln apoyo ni tratamiento (40,9%). Haber
recibido un tratamiento inadecuado (26,7%) y el agravamiento de la
enfermedad (26,8%).

Prdcticamente la mitad de los afectados ha tenido que viajar en los
dltimos 2 afios fuera de su provincia a causa de su enfermedad. De estas
personas, cerca del 40% se ha desplazado 5 o mds veces en busca de
diagndstico o tratamiento. El 17% de los pacientes no ha podido viajar
aunque lo ha necesitado.
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Practicamente la mitad de los afectados ha tenido que viajar en los dltimos 2 afios
fuera de su provincia a causa de su enfermedad. De estas personas, cerca del 40%
se ha desplazado 5 o mds veces en busca de diagnéstico o tratamiento. El 17% de

los pacientes no ha podido viajar aunque lo ha necesitado

Por otro lado, el médico también se encuentra con dificultades a la
hora de diagnosticar y tratar una ER. Asi, la baja frecuencia de estas
enfermedades hace que no se puedan tener casos suficientes para adquirir
experiencia por parte de los profesionales:

. Dificultad para hacer estudios sobre estas
enfermedades.

. Ante la dificultad diagnédstica, el médico tiende a
inhibirse derivando a otros profesionales. Muchas veces no conocen
si existen centros que puedan orientarles. Al ser enfermedades muy
heterogéneas dificultan la informacion sobre las mismas.

. No hay suficiente presupuesto para la investigacion.

2.2.2 Atencion sanitaria.

El 46,6% de las personas no se sienten satisfechos con la atencion
sanitaria que reciben por motivo de su enfermedad. Para mds del 40% de las
personas, las razones es que reciben un fratamiento que consideran
inadecuado o bien no disponen del tratamiento que necesitan. El 72%
considera que al menos alguna vez ha sido tratado de un modo inadecuado
por algin profesional sanitario como consecuencia de su enfermedad,
principalmente por falta de conocimientos sobre la enfermedad (el 56%).
Para el 36% de los afectados la cobertura de los productos sanitarios por
parte de la Sanidad Pdblica es escasa o nula. En el 85% de los casos, estos
medicamentos coadyuvantes y productos sanitarios son tratamientos
continuos o de larga duracion. Sélo el 6% de los afectados utiliza
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medicamentos huérfanos!. De ellos, el 51% de las familias tienen
dificultades para acceder a los mismos.

El coste del diagnéstico y tratamiento de la enfermedad supone cerca
del 20% de los ingresos anuales de cada familia afectada. En términos
absolutos, esto supone una media de mds de 350 euros por familia y mes,
una cifra muy representativa del alto coste que supone la atencion a las
enfermedades poco frecuentes. Los gastos que han de ser cubiertos se
relacionan en la mayoria de casos con la adquisicion de medicamentos y
otros productos sanitarios (50% de las personas), el tratamiento médico
quirdrgico, fisioterapéutico o psicoldgico (43%), las ayudas técnicas y la
ortopedia (30%), el transporte adaptado (27%), la asistencia personal (23%)
y la adaptacion de la vivienda (9%).

2.2.3. Situacion actual y percepcion de discriminacion.

El 75% de la muestra se ha sentido discriminada al menos en alguna
ocasion por motivo de su enfermedad. Los principales dmbitos en los que las
personas se sienten discriminadas son, por este orden, en el disfrute de su
ocio (un 32%), en la atencidn sanitaria (32%), en el dmbito educativo (30%)
y en las actividades de la vida cotidiana (30%).

Mas de un 70% de los afectados posee el certificado de discapacidad,
aunque el 35% aseguran que no estdn satisfechos con el grado reconocido,
normalmente porque consideran que ho se les hizo una valoracién adecuada
por falta de conocimiento acerca de la enfermedad. A pesar de que el 70%
dispone de certificado de discapacidad, sélo uno de cada cinco tiene el
reconocimiento, y de éstos sélo uno de cada tres ha recibido ya prestacion.
La media de dedicacion al cuidado de un afectado es de cinco horas diarias.

' El Reglamento (CE) N° 141/2000 del Parlamento Europeo y del Consejo, de 16 de
diciembre de 1999, sobre medicamentos huérfanos, establece en su articulo 3 que un
medicamento ha de ser declarado «medicamento huérfano» si se destina al diagndstico,
prevencion o tratamiento de una afeccién que ponga en peligro la vida o conlleve una
incapacidad cronica y que no afecte a mds de 5 personas por cada 10 000 en la Comunidad

en el momento de presentar la solicitud.
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Por lo general, necesitan apoyos para desarrollar actividades bdsicas y
avanzadas de la vida diaria, principalmente en su vida doméstica (44%),
desplazamientos (42%) o movilidad (39%). Sélo uno de cada diez no
necesitaria ningln tipo de apoyo. Lo mds habitual es que los apoyos que se
requieran sean dispensados por los propios familiares residentes en el
hogar, principalmente los padres (un 41%), pero también hermanos (17%),
conyuges o parejas (14%) o abuelos (10%). Un 41% de los casos han perdido
oportunidades laborales. En un 37% se ha tenido que reducir la jornada
laboral y en un 37% se han perdido oportunidades de formacion.

Por lo general, necesitan apoyos para desarrollar actividades bdsicas y avanzadas
de la vida diaria, principalmente en su vida doméstica (44%), desplazamientos (42%)

o movilidad (39%)

En definitiva, el término de enfermedad rara es un concepto todavia
nuevo, que necesita disefiar un modelo de intervencién sanitaria distinto al
de las enfermedades mds frecuentes. Entender esto ayudard a que la
administracién pueda invertir recursos tanto humanos como materiales para
el desarrollo de programas especificos que aborden el problema de las ER.

3. LA OSTEOGENESIS IMPERFECTA

Las normativas y leyes de seguridad vial de hoy en dia obligan a todos
los ocupantes de un vehiculo a motor a seguir unos cumplimientos y normas
para que su seguridad en carretera sea lo mayor posible. Pero, en algunos
casos, resulta imposible aplicar estas leyes por diferentes motivos:
estructura corporal, tamafio, debilidad dseq, etc.

Esto ocurre con una de las enfermedades llamada rara por su baja
prevalencia (1 de cada 15.000 nacidos vivos): la Osteogénesis Imperfecta

(OI), mas cominmente conocida como enfermedad de los “huesos de
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cristal”. En Espaia se estiman unas 2.000-3.000 personas las afectadas,
pero sélo hay unos 500 casos diagnosticados.

Uno de cada 15.000 nacidos vivos padece la Osteogénesis Imperfecta (OI), mads
cominmente conocida como enfermedad de los “huesos de cristal”. En Espafia se
estiman unas 2.000-3.000 personas las afectadas pero solo hay unos 500 casos

diagnosticados.

La OT es un trastorno genético que se caracteriza principalmente por
la formacién imperfecta de los huesos ya que afecta a diversos tejidos. Los
genes mutados mds frecuentes son los llamados COL1Al y COL1A2 que se
localizan en los cromosomas 7 y 17. Pero cada vez son mds numerosos los
genes descubiertos que estdn implicados en la manifestacion de la
enfermedad y cuya mutacion desencadena una alteracién concreta dentro
de la larga via metabdlica de la sintesis de las tres cadenas polipeptidicas
del coldgeno tipo I. Esta alteracién, motivada por aminodcidos (Glicing,
Cistina), produce una variacién en la estructura helicoidal del coldgeno, por
lo que se ven modificados los espacios destinados para la fijacién del calcio.
Las alteraciones también pueden ocasionar una menor sintesis de coldgeno.
O pueden favorecer la activacién de los osteoclastos y de las proteinas que
éstos producen, encargados de la destruccion del hueso. La cantidad de
posibilidades de alteracion es muy elevada y, como consecuencia, aparecen
los distintos tipos de OI.

Esto es en resumen la etiopatogenia de la enfermedad: el hueso es un
tejido en continua renovacidn, se sintetiza y se reabsorbe. Ambas acciones
se mantienen en un equilibrio controlado bioldgicamente. Si el coldgeno que
se produce es anémalo no se depositan en él los iones de calcio o si la
produccién de coldgeno es menor, se depositan menos. En ambos casos el
hueso es mds porético. Si la accion de destruccidn, de reabsorcion dsea es
mayor y supera a la de formacion el tejido dseo también serd mds
osteoporatico.
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El hueso es el principal tejido del organismo afectado porque la
mayoria del coldgeno del osteoide es tipo I.Y la mayoria del coldgeno tipo I
se encuentra en el hueso. Cualquiera de los tres mecanismos descritos dard
lugar a un hueso mds frdgil, a veces extremadamente frdgil. Como
consecuencia de todo ello, algunas veces los huesos se fracturan sin un
motivo aparente.

Por la citada variabilidad etiopatogénica, las manifestaciones clinicas
de la enfermedad pueden ser muy diferentes, desde una situacién de casi
normalidad a sufrir numerosas fracturas y deformidades.

En los casos mds graves el paciente sufre fracturas con mucha
frecuencia por traumatismos banales o sin ellos. A veces las fracturas son
intradtero. Asocia graves deformidades sobretodo en los huesos largos, mds
en los huesos de carga, aunque esta enfermedad afecta a todos los huesos.
En esto radica su gravedad: las fracturas de repeticion y las deformidades
0seas pueden conducirles a una situacion de dependencia fisica muy
importante. Las graves consecuencias de algunas de estas deformidades
pueden poner en peligro su vida (grandes deformidades costales, escoliosis
malignas o la impresidn basilar).

Otros tejidos del organismo en los que existe el coldgeno tipo I son la
dentina de los dientes, por ello pueden padecer dentinogénesis imperfecta.

La afectacién de la cadena de huesecillos del oido medio provocando
una hipoacusia a edades muy tempranas y la hiperlaxitud articular, son otras
de las manifestaciones mds graves de la enfermedad. En menor frecuencia
presentan alteraciones oculares o de las vdlvulas cardiacas entre otras.

La OT también puede causar musculos débiles, huesos y dientes quebradizos, una
columna desviada y pérdida del sentido del oido. La causa es un defecto genético
que afecta la produccion de colageno, una proteina que ayuda a conservar huesos

resistentes
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Generalmente, el gen defectuoso se hereda de uno de los padres.
Como todas las enfermedades genéticas, la mutacion puede transmitirse a
los descendientes de distintas formas, autosémica dominante o autosémica
recesiva. Pero el paciente puede no tener antecedentes familiares y darse
en ¢l una mutacién “ex nhovo" (un cambio genético aleatorio). El sera
entonces transmisor de la enfermedad en las formas descritas.

El tratamiento actual es muy eficaz aunque no resuelve la causa de la
enfermedad (la mutacién genética o la anomalia en el coldgeno): es decir, no
existe una cura pero los sintomas pueden controlarse. Se basa en la
administracién periédica de unos medicamentos que son los bifosfonatos que
mejoran el tejido éseo, el tratamiento fisioterdpico y el quirdrgico. Por otra
parte, el tratamiento quirdrgico consiste en la correccién de las
deformidades: el hueso curvado se pone recto y se mantiene asi merced a
unos clavos que se insertan en su interior y que crecen al tiempo que crece
el hueso del nifio. Ademds estos clavos le protegen y evitan otras fracturas.
El nifio con OT necesita en muchas mds ocasiones el tratamiento quirdrgico
de las fracturas, que los nifios que no padecen esta enfermedad. El
tratamiento de esta enfermedad puede incluir ejercicio, analgésicos,
fisioterapiq, sillas de ruedas, aparatos dentales y cirugia.

Se puede evitar la enfermedad en los hijos con padres ya
diagnosticados de OI. Conociendo el gen mutado en el ascendiente afecto y
mediante la fertilizacidn in vitro, puede hacerse una seleccion embrionaria y
evitar el nacimiento de un nifio con la enfermedad. A partir de éste, se para
la trasmision de la enfermedad y desaparece en esa linea familiar.

En la OI, al no ser una enfermedad simple, es dificil predecir con
exactitud las complicaciones que tendrad la persona afectada. Asi, son pocos
los pacientes con OI que presentan todos los sintomas caracteristicos,
pudiendo variar su severidad (desde el desarrollo de una vida prdcticamente
normal, hasta la letalidad precoz).

En lo que respecta a los derechos de las personas como usuarios de
las vias publicas, en particular como ocupantes de vehiculos, aquellos
afectados por OT sufren un plus de peligro y por tanto estdn expuestos a
riesgos mucho mds elevados que el resto de usuarios.
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Ademds, en esta patologia como en otras hay diferentes tipos o
gravedades de la afectacidn, lo que conlleva diferentes necesidades de
accesorios para su fransporte. Las afectados con mayores retos son los del
tipo IT y III (son las personas con el mayor grado de afectacion). Por sus
deformidades fisicas, debilidad ésea, tamafio reducido y constitucién en
general no es posible sentarlas en las sillas homologadas convencionales para
su transporte en vehiculos particulares. De hecho, se necesitaria otro tipo
de soluciones técnicas adecuadas a cada persona, que fueran mds
funcionales y que estuvieran homologadas para su transporte mds seguro y
cémodo.

Por sus deformidades fisicas, debilidad 6sea, tamafio reducido y constitucion en
general no es posible sentarlas en las sillas homologadas convencionales para su

trasporte en vehiculos particulares

Por otro lado, en esta enfermedad no solo los nifios padecen los
problemas indicados durante el transporte, ya que los adultos también
sufren la inseguridad vial por las mismas circunstancias.

Desde el punto de vista de la inseguridad vial en la OT no se puede diferenciar a

los nifios de los adultos

Por todos los motivos aqui expuestos, y tal y como anticipdbamos en el
apartado introductorio, el presente Estudio se centrard en este tipo de
enfermedad.
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4.  MARCO JURIDICO APLICABLE.

4 1. Contexto internacional y europeo.

En la actualidad no existe ninguna normativa a nivel internacional o
europeo que aborde la problemdtica especifica de las personas que padecen
OI (o, en general, enfermedades raras) desde el punto de vista de la
seguridad vial y por tanto en su condicion de usuarios de las vias publicas.

Existe un marco genérico de reconocimiento de derechos de las
personas con discapacidad en la Convencion de Naciones Unidas sobre /os
derechos de las personas con discapacidad que contempla unas directrices
claras dirigidas a los Estados firmantes (entre los que se encuentra Espafia)
sobre la necesidad de realizar todos aquellos ajustes que sean necesarios
para suprimir barreras y procurar el pleno goce de los derechos por parte
de las personas que padecen algin tipo de discapacidad. En el dmbito
europeo, la Recomendacién 2009/C 151/02 del Consejo, de 8 de junio de
2009, relativa a una accion en el dmbito de las enfermedades raras y
centrada fundamentalmente en los aspectos médicos y cientificos de estas
enfermedades, también puede servir de referencia para abordar las
necesidades y soluciones técnico-normativas de las personas afectadas por
OI en el dmbito de la seguridad vial.

4.11 La Convencion sobre los derechos de /las personas con
discapacidad, hecha en Nueva York el 13 de diciembre de 2006 y ratificado
por Espafia el 23 de noviembre de 2007.

La Convencidn, cuyos principios, directrices y derechos reconocidos
son de plena aplicacidn a las personas que sufren algin tipo de discapacidad
asociada a la OI, reconoce la importancia de incorporar las cuestiones
relativas a la discapacidad como parte integrante de las estrategias
pertinentes de desarrollo sostenible,consagrando como propédsito en su
articulo 1° el “promover, proteger y asegurar el goce pleno y en condiciones
de igualdad de todos los derechos humanos y libertades fundamentales por
todas las personas con discapacidad, y promover el respeto de su dignidad
inherente".
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El disfrute de derechos en igualdad de condiciones comporta
combatir y rechazar cualquier "discriminacion por motivos de discapacidad
gue obstaculice o deje sin efecto el reconocimiento, goce o ejercicio, en
igualdad de condiciones, de todos los derechos humanos y libertades
fundamentales en los dmbitos politico, economico, social, cultural, civil o de
otro tipo, incluyendo la denegacion de ajustes razonables”. La Convencidn
insta a los Estados firmantes a acometer aquellas modificaciones o
adaptaciones necesarias y adecuadas cuando se requieran en aras a
garantizar a las personas con discapacidad el goce o ejercicio, en igualdad
de condiciones con las demds, de todos los derechos humanos y libertades
fundamentales (arts. 2 y 5 de la Convencidn).

Reconoce la Convencidon la importancia de la accesibilidad al entorno
fisico como herramienta para que las personas con discapacidad puedan
gozarplenamente de todos los derechos humanos y las libertades
fundamentales. La accesibilidad al entorno fisico incluye el derecho de las
personas con discapacidad a desplazarse y a disfrutar de la mayor
autonomia posible como usuarios de las vias publicas.

Las personas afectadas por OI padecen una fragilidad y debilidad
0sea que en sus grados mds severos (Grados IT y III) se traduce en una
merma importantisima para su autonomia personal que se proyecta en su
condicion de usuarios de las vias publicas, por las dificultades que comporta
su desplazamiento como ocupantes de vehiculos y la peligrosidad que asumen
al no poder hacer uso del cinturén de seguridad u otros sistemas de
retencién homologados que no dispongan de una adaptacion especifica a sus
necesidades.
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Las personas afectadas por OI padecen una fragilidad y debilidad 6sea que en sus
grados mds severos (6rados II y III) se traduce en una merma importantisima
parasu autonomia personal que se proyecta en su condicion de usuarios de las vias
publicas, por las dificultades que comporta su desplazamiento como ocupantes de
vehiculos y la peligrosidad que asumen al no poder hacer uso del cinturdon de
seguridad u otros sistemas de retencion homologadosque no dispongan de una

adaptacion especifica a sus necesidades.

De hecho, en la actualidad el pleno ejercicio de derechos y su
participacion en los distintos aspectos de la vida social se encuentran
seriamente condicionados por la falta de accesibilidad al transporte publico
y particular (art. 9 Convencidn), siendo necesaria una mayor implicacién de
las instituciones plblicas y privadas promoviendo iniciativas que faciliten la
movilidad personal de las personas con discapacidad a un costo asequible,
incluyendo aquellas ayudas, dispositivos y tecnologias de apoyo que tengan
en cuenta todos los aspectos de la movilidad de las personas con
discapacidad (art. 20 Convencion).

De hecho, en la actualidad el pleno ejercicio de derechos y su participacion en los
distintos aspectos de la vida social se encuentran seriamente condicionados por la
falta de accesibilidad al transporte publico y particular (art. 9 Convencion), siendo
necesaria una mayor implicacion de las instituciones pulblicas y privadas promoviendo
iniciativas que faciliten la movilidad personal de las personas con discapacidad a un
costo asequible, incluyendo aquellas ayudas, dispositivos y tecnologias de apoyo que
tengan en cuenta todos los aspectos de la movilidad de las personas con

discapacidad (art. 20 Convencion).
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Es evidente que, en el marco de las disposiciones de la Convenciédn, es
factible disefiar reformas legales y soluciones técnicas que procuren una
mayor autonomia y seguridad a las personas afectadas por OI como usuarios
de las vias publicas.

4.1.2. Recomendacion 2009/C 151/02 del Consejo, de 8 de junio de
2009, relativa a una accion en el dmbito de las enfermedades raras.

La Recomendacidn identifica las enfermedades raras como una de las
prioridades de los Programas Marco europeos de Investigacién y Desarrollo
en la medida en que el desarrollo de nuevos diagndsticos y tratamientos
para trastornos raros y la investigacién epidemioldgica sobre dichos
trastornos requieren enfoques plurinacionales para aumentar el nimero de
pacientes de cada estudio.

Se recomienda a los Estados miembros que elaboren y apliquen planes
o estrategias para las enfermedades raras en el nivel adecuado, o bien
estudien las medidas adecuadas para las enfermedades raras en otras
estrategias de sanidad publica, para tratar de garantizar que los pacientes
de enfermedades raras tengan acceso a una asistencia sanitaria de alta
calidad, que incluya el diagnéstico, el tratamiento, la habilitacion para las
personas que padecen la enfermedad y, de ser posible, medicamentos
huérfanos eficaces.

En particular se recomienda la elaboracién y adopcién de un plan o
estrategia para gestionar y estructurar todas las acciones pertinentes en
materia de enfermedades raras en el marco de sus sistemas sanitarios "y
sociales". La referencia a los sistemas sociales permite incluir las iniciativas
del presente Estudio en la medida en que la integracién y autonomia de los
afectados a nivel social requiere el desplazamiento seguro de los mismos
como usuarios de las vias publicas.
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La referencia a los sistemas sociales permite incluir las iniciativas del presente
Estudio en la medida en que la integracion y autonomia de los afectados a nivel
social requiere el desplazamiento seguro de los mismos como usuarios de las vias

publicas.

La Recomendacién que remite al Libro Blanco de la Comisién Europea
"Juntos por la salud: un planteamiento estratégico para la UE (2008-2013)"
de 23 de octubre de 2007, donde seatribuye a las ER una prioridad de
accion, se encuentra en el origen de la Decisién de 30 de noviembre de
2009por la que se establece un Comité de expertos de la Union Europea en
enfermedades raras (2009/872/CE).

4 .2. Situacion legal en Espafia.

En el derecho interno encontramos una previsiéon normativa especifica
en relacién a las personas que padecen algln tipo de discapacidad como
usuarios de las vias publicas en la legislacion administrativa de trafico. El
marco legal que a continuacién delimitaremos, si bien no contiene referencia
alguna a las ER, resulta plenamente aplicable a las personas afectadas por
las mismas.

4.2.1. Real Decreto Legislativo 339/1990, de 2 de marzo, por el que
se aprueba el Texto Articulado de la Ley sobre Trdfico, Circulacion de

Vehiculos a Motor y Seguridad Vial, en la redaccion ofrecida por Ley
6/2014, de 7 de abril.

Con cardcter general dispone el articulo 1lque "1. Los conductores
deberdn estar en todo momento en condiciones de controlar sus vehiculos.
Al aproximarse a otros usuarios de /a via, deberdn adoptar las precauciones
necesarias para su seguridad, especialmente cuando se trate de nifios,
ancianos, personas ciegas o en general personas con discapacidad y con
problemas de movilidad'.
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Obsérvese como el legislador identifica como colectivo vulnerable en
el dmbito de la circulacion rodada a las personas con discapacidad o
problemas de movilidad, indicando en el citado articulo 11 que tienen
derecho a que los conductores se comporten con un plus de diligencia y
precaucion.

El apartado 4° del articulo 11 junto con el articulo 47 establecen
normas de seguridad que deben cumplir los conductores y ocupantes de
vehiculos a motor y ciclomotores y que consisten en “utilizar el cinturdn de
seqguridad, el casco y demds elementos de proteccion en los casos y en las
condiciones que reglamentariamente se determiner’’, remitiendo en su
apartado 2° al desarrollo reglamentario donde se fijardn las excepciones a
la norma del ndmero anterior, “de acuerdo con las recomendaciones
internacionales en la materia y atendiendo a las especiales condiciones de
los conductores con discapacidad'.

De lo anterior se infiere que el legislador es consciente de que en
determinadas circunstancias los ocupantes de vehiculos no van a poder
hacer uso de los elementos de seguridad indicados en el articulo 47.
Veremos a continuacion que, si bien el Reglamento General de Circulacion
incluye entre las excepciones las debidas a razones médicas -lo que exime
de sancién administrativa a aquellos que se encuentren en esta situacion,
incluyendo a los afectados por OI-, no ofrece alternativas orientadas a
procurar un desplazamiento mads seguro en la linea de paises como EEUU o
Canadd que examinaremos mds adelante.

El legislador es consciente de que en determinadas circunstancias los ocupantes de

vehiculos no van a poder hacer uso de los elementos de seguridad debido a razones

meédicas -incluyendo a los afectados por OI-. Sin embargo, no se ofrecen

alternativas orientadas a procurar un desplazamiento mas seguro, como si hacen

paises como EEUVU o Canada.
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4.2.2.Real Decreto 1428/2003, de 21 de noviembre, por el gue se
aprueba el Reglamento General de Circulacion.

El desarrollo del citado articulo 47 de la Ley de Trdfico lo
encontramos en los articulos 116-119 del Reglamento General de Circulacién
bajo la rdbrica “Cinturon, casco y restantes elementos de seguridad”. De la
lectura de los mismos se desprende la obligatoriedad del uso de cinturdn de
seguridad, casco y demds elementos de proteccion en los casos vy
condiciones desarrolladas en los arts. 117-118 del Reglamento, admitiéndose
excepciones de acuerdo con “/as recomendaciones internacionales en la
materia y atendiendo a las especiales condiciones de los conductores
discapacitados” (art. 116.1).

Las especiales condiciones de los conductores discapacitados se
presenta tanto en el art. 47 de la citada Ley de Trdfico como en el actual
art. 116 del Reglamento como un elemento que justifica un régimen distinto
al previsto con cardcter general que excluye la comisién de infraccidn
administrativa en estos supuestos (art. 116.2). Llama la atencion la
referencia a "los conductores” discapacitados que no se hace extensiva a los
"ocupantes de vehiculos” discapacitados que requieren igualmente un
tratamiento juridico diferenciado.

Si revisamos el régimen de exenciones el art. 119 dispone que: "7 No
obstante lo dispuesto en el articulo 117, podrdn circular sin los cinturones u
otros sistemas de retencion homologados: (..) b) Las personas provistas de
un certificado de exencion por razones médicas graves o discapacitadas.
Este certificado deberd ser presentado cuando lo requiera cualguier agente
de la autoridad responsable del trdfico. Todo certificado de este tipo
expedido por la autoridad competente de un Estado miembro de la Union
Europea serd vdlido en Espafia acompafiado de su traduccion oficial’.
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Segln el Reglamento General de Circulacion, podran circular sin los cinturones u
otros sistemas de retencion homologados las personas provistas de un certificado de
exencion por razones meédicas graves o discapacitadas. Este certificado debera ser
presentado cuando lo requiera cualquier agente de la autoridad responsable del

trafico.

El apartado 3° del art. 119, en cuanto a los cascos y otros elementos
de proteccién, confirma que también se eximird a los conductores y
pasajeros de motocicletas o motocicletas con sidecar, de vehiculos de tres
ruedas y cuadriciclos, de ciclomotores y de vehiculos especiales tipo "quad"
(art. 118.1) "a Jas personas provistas de un certificado de exencion por
razones médicas graves, expedido de conformidad con lo dispuesto en el
apartado 1b) anterior. Este certificado deberd expresar su periodo de
validez y estar firmado por un facultativo colegiado en ejercicio. Deberad,
ademds, llevar o incorporar el simbolo establecido por la normativa vigente’.

En definitiva, el Reglamento establece una exencién por razén de
enfermedad a la obligacion impuesta a todos los conductores y ocupantes de
vehiculos en el art. 11.4 de la Ley sobre Trdfico, Circulacion de Vehiculos a
Motor y Seguridad Vial aprobada por Real Decreto Legislativo 339/1990, de
2 de marzo, de hacer uso cinturones de seguridad y otros dispositivos de
proteccion (redaccién conforme a la Ley 17/2005, de 19 de julio).

En cualquier caso, esta prevision legal plantea un problema importante
de fondo, como es la seguridad “real” en sus desplazamientos como
ocupantes de vehiculos de un colectivo extremadamente vulnerable como
son las personas que padecen esta enfermedad. Las Directivas 2005/39/Ce;
2005/40/Ce y 2005/41/Ce del Parlamento Europeo y del Consejo de 7 de
septiembre de 2005 por la que se modifica la Directiva 74/408/CEE del
Consejo relativa a los asientos, anclajes y apoya-cabezas de los vehiculos a
motor, en su Considerando (1) sostienen que el uso de cinturones de
seguridad y otfros sistemas de retencién puede contribuir a disminuir de
forma significativa el nimero de muertes y la gravedad de las heridas en
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caso de accidente y en su Considerando (2) que el equipamiento de todos los
vehiculos con cinturones puede suponer un beneficio considerable para la
sociedad.

Ahora bien, los estudios que avalan el uso de cinturones o sistemas de
retencion no tienen en cuenta la particularidad de aquellos ocupantes cuyas
enfermedades pueden ser incompatibles con los dispositivos de proteccién
homologados, siendo este el caso de los enfermos de OI, que precisarian de
una investigacion especifica en este campo orientada a determinar cémo
deben viajar cuando sean ocupantes de vehiculos para hacerlo de la forma
mds segura posible.

Los estudios que avalan el uso de cinturones o sistemas de retencionno tienen en
cuenta la particularidad de aquellos ocupantes cuyas enfermedades hacen que se
planteen serias dudas de compatibilidad con los actuales dispositivos de proteccion
homologados, siendo este el caso de los enfermos de OI, que precisarian de una
investigacion especifica en este campo orientada a determinar como deben viajar

cuando sean ocupantes de vehiculos para hacerlo de la forma mds segura posible.

A lo anterior se suma, desde un punto de vista estrictamente
burocrdtico, el problema que representa para los familiares la
documentacion médica de esta exencidn, es decir, si se necesita un
certificado especifico o basta con cualquier acreditacién médica sobre la
enfermedad.

Otra de las cuestiones que preocupa a las personas afectadas por los
grados menos graves de OI (Grados I, IV, Vy VI), y que normalmente se
desplazan haciendo uso de cinturén o sistemas de retencion infantil
homologados, es la frecuencia con la que se ven abocados a utilizar sus
propios vehiculos como si fueran "transportes de emergencias” sin estar
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debidamente habilitados para ello, cada vez que la persona afectada sufre
una fractura ésea, propia de la enfermedad.

El articulo 70 del Reglamento General de Circulacion regula este
supuesto bajo la rdbrica " Vehiculos no prioritarios en servicio de urgencid'
en los términos siguientes: "1 S/, como consecuencia de circunstancias
especialmente graves, el conductor de un vehiculo no prioritario se viera
forzado, sin poder recurrir a otro medio, a efectuar un servicio de los
normalmente reservados a los prioritarios, procurard que los demds usuarios
adviertan la especial situacion en que circula, utilizando para ello el avisador
acustico en forma intermitente y conectando la luz de emergencia, si se
dispusiera de ella, o agitando un pafivelo o procedimiento similar. (..) 3. En
cualguier momento, los agentes de la autoridad podrdn exigir la justificacion
de las circunstancias a que se alude en el apartado I'.

Observamos que el legislador, como examindbamos en el caso del
régimen de exencidn del art. 119 del Reglamento General de Circulacién, por
la via del art. 70 habilita a los familiares de las personas afectadas que
sufren fracturas y deben ser trasladadas al hospital en posicién dectbito
supino o desplazarse después con escayolas incompatibles con el uso de
dispositivos de proteccion homologados, para que puedan encargase
personalmente de los traslados en sus vehiculos particulares. No obstante,
el hecho de no constituir este tipo de trasporte infraccion de las normas de
trafico no soluciona el problema de fondo consistente en que las personas
afectadas no viajan en condiciones seguras.

Sin entrar a valorar soluciones técnicas en el dmbito de la seguridad
pasiva y activa, el propio Reglamento contempla posibles "advertencias” para
este tipo de situaciones enfocadas a mejorar su visibilidad de manera que el
resto de usuarios de las vias tengan conocimiento de que en un vehiculo
determinado viaja una persona vulnerable, adecuando su circulacion a esta
circunstancia.
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5. RETOS EN EL AMBITO DEL TRANSPORTE Y SEGURIDAD VIAL.

5.1. Caso 1. Transporte ordinario o habitual de los afectados mds
severos de OT de Tipo IT.

Los afectados del Tipo II son los mds severos, no hay normalidad
morfoldgica. Asi, por ejemplo, en cuanto a su constitucion, unos son mds
corpulentos que ofros. En cuanto a sus deformidades, unos pacientes tienen
deformidades en la columna, en las vértebras, en las extremidades, en otros
el crdneo es triangular, los hay con todas ellas... Por dltimo, en cuanto a su
altura, cada persona tiene una altura diferente aunque, en cualquiera de los
casos, no se superan los 80-90 cm., ien cualquier edad!

Por todo lo anterior, los afectados de OI de Tipo IT suelen viajar en
sistemas porta bebés planos, personalizados. Estos sistemas no tienen
ningdn punto de sujecion adaptado a los vehiculos existentes en la
actualidad, ni al propio pasajero.

La introduccion y extraccion en el vehiculo se lleva a cabo por un
espacio pequeiio de maniobrabilidad, con riesgo de que se produzca una
caida. Son los familiares los que han de buscar la mayor seguridad a la hora
de introducir, extraer y transportar al afectado.

Las siguientes ilustraciones muestran ejemplos de este tipo de
accesorios con los que son transportados habitualmente en los vehiculos los
pasajeros afectados por la OI en los grados mds severos, asi como las
condiciones en que los mismos se desplazan. En muchas ocasiones se trata
de soluciones "caseras” o fabricadas por las propias familias y los afectados
viajan sin sujecién suficiente (o completamente sueltos) en el interior de
estos accesorios:
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5.2. Caso 2: Traslados esporddicos de pacientes menos severos en
busca de una segunda opinidon médica o que han sufrido una fractura.

Al ser una enfermedad de las denominadas “raras”, no todos los
profesionales sanitarios conocen cémo atender a estos pacientes, por lo que
tienen que trasladarse desde el lugar de residencia habitual hasta el
hospital "de segunda opinién” que mds casos atiende de toda Espafia: el
Hospital Universitario de Getafe en la provincia de Madrid. A este hospital,
no sélo se acercan pacientes desde la peninsula, sino que también algunos
pacientes se desplazan desde las islas.

A continuacion se muestran algunos de los accesorios personalizados
y fabricados por los propios familiares:

En las anteriores ilustraciones se muestran algunos de los accesorios
utilizados para transportar en avién a pacientes con fracturas bien en una
pierna o bien en las dos (accesorios a la derecha).

Otras de las situaciones habituales (teniendo siempre en cuenta que
estamos hablando de enfermedades raras) se producen cuando es necesario
viajar por carrefera con un paciente que ha sufrido una fractura. Si la
fractura afecta a las extremidades superiores, se produce incomodidad,
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dolor e inseguridad general a la hora del fransporte. Pero, cuando la
fractura se produce en las extremidades inferiores, el transporte se
complica sobremanera, ya que el paciente debe viajar con una escayola hasta
la ingle o pevipélvica.

En estos dltimos casos, al tener que llevar la pierna estirada, no hay
espacio suficiente para que los pacientes viajen normalmente sentados en el
habitdculo trasero, por lo que tienen que viajar de modo transversal al
sentido de avance del vehiculo y a lo largo del asiento. En dicha posicion, los
cinturones de sujecion no ofrecen una proteccion adecuada y segura en
carretera del pasajero. Las siguientes ilustraciones muestran algunas de
estas situaciones:
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Y éstos son algunos de los testimonios personales de afectados:

Las situaciones que vivimos

Relato de los padres de un nifio de 6 afios afectado de OI Tipo IIT
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Les hacemos llegar este escrito para contarles las dificultades que nos
encontramos al viajar con nuestro hijo cuando esta fracturado. Cuando estd
bien y recuperado €/ va sentado en su silla homologada acorde con su edad
como cualquier otro nifio, pero cuando estd fracturado, y en casi todas las
ocasiones ha sido en el fémur con fracturas muy altas, hay que inmovilizarle
la pierna desde muy arriba y llevarle tumbado, en varias ocasiones nos ha
pillado en otra provincia y nos le hemos tenido que traer de vuelta a casa
inmovilizado y tumbado en una tabla de surf en los asientos traseros, ya que
como aun es pequefio €/ entra, pero en breve ya no podremos desplazarfe
asi; el viaja sin ningdn tipo de syjecion al ir tumbado, y somos conscientes
que cualguier problema en carretera seria muy grave, pero las
circunstancias nos obligan a tenerle que desplazar asi, por lo gque les
pedimos ayuda para este tipo de situaciones en nuestro caso y en el de
muchas familias que vivimos en la misma situacion puedan ustedes ayudarnos
a que puedan ir seguros de alguna manera y siempre y cuando nho sean
adaptaciones de alto coste para que todos podamos acceder a ellas.

Un saludo y gracias por ayudarnos.

Relato de un paciente de 25 afios afectado de OI Tipo IIT

Tras sufrir una fractura (camino del hospital) me trasladan en los
asientos traseros de los coches ocupando todos los asientos con los
miembros inferiores estirados. Cuando teniamos la furgoneta, entraba
sentado en la silla sentado en una tabla con las piernas estiradas. Para bajar
y subir la silla, lo hacian entre dos personas a pulso.

E/ traslado una vez escayolado se hacia del mismo modo. En el caso
de la furgoneta he de ir sentado en la silla de ruedas, mi padre, con una
tabla, hizo una rampa que sujetaba con unas cuerdas al coche. Una vez
dentro, utilizaba esas cinchas para "anclar” /a silla.
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6. TRABAJOS ANTERIORES Y PUNTO DE PARTIDA

Esta seccion resume los trabajos y documentos anteriores espafioles
mds relevantes desde el punto de vista de los nifios con necesidades
especiales (en particular, los nifios con OT) y su transporte por carretera.

6.1. Estudio de Fundacién MAPFRE del afio 2012,

En el afio 2012, la Fundacién MAPFRE realizé un estudio titulado “"Los
nifios con necesidades especiales y su seguridad en el automdvil” cuyo
objetivo principal era poner a disposicion de padres y profesionales de la
salud informacion y referencias internacionales relacionadas con el
transporte en vehiculos particulares de nifios con necesidades especiales.

La metodologia de este trabajo se basé en la revision de referencias
relevantes internacionales (se analizaron un total de 27 referencias
diferentes) y en una serie de entrevistas o contactos con actores clave
espafioles e internacionales (profesionales médicos, ortopedias, fabricantes
de asientos infantiles, asociaciones de personas con necesidades
especiales...).

El estudio comenzaba presentando la siguiente situacién de
indefinicion a la que se habia enfrentado una familia europea (Menezes y
Vroman, 2010):

‘Nunca me lo habria imaginado. Contacté a muchisimas personas y no
encontré nada en el mercado que permitiera viajar con seqguridad en esas
circunstancias (con las piernas enyesadas). La mejor opcion que se me
ofrecid fue sentar a Kayli en un asiento elevador relativamente plano (uno
de esos que no eleva mucho las piernas). Entonces, detrds del asiento
delantero, puse un taburete (con su cojin acolchado) y una almohada
encima, de modo que sirviera como prolongacion del asiento del vehiculo y
mi hija estuviera minimamente comoda. Intentamos por todos los medios
reducir los desplazamientos a aguellos absolutamente imprescindibles, a la
vista del peligro que cualguier impacto podria haber supuesto para sus
prlernas estiradas”.
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Precisamente, otro de los objetivos de este trabajo fue evitar que,
ante la falta de soluciones técnicas adecuadas, la dnica alternativa al
alcance de los padres de nifios con necesidades especiales sea solicitar un
certificado médico que exima de la necesidad de usar sistemas de
proteccidn en el automavil.

Entre los contenidos del estudio se incluyeron los siguientes
apartados: una breve revisién de la legislacion de aplicacidn en el caso de los
nifios con necesidades especiales, un repaso a la situacion de los nifios con
necesidades especiales en el automévil en Canadd, EE UU y Suecia, asi como
el andlisis de diversas referencias europeas, israelies y australianas. El
estudio revisé y resumio un total de 35 soluciones técnicas existentes,
identificando ademds aquéllas que estaban disponibles en Espafia a la fecha
de finalizacién del estudio. Los modelos de sistemas de retencidn
mencionados en el estudio de Fundacion MAPFRE son parte del andlisis
realizado en el presente estudio y los resultados de dicho andlisis se
presentan mds adelante.

Entre las conclusiones y propuestas finales del estudio, se pueden
destacar:

1. Abrir un debate en el seno de la comunidad médica
espafiola que permita identificar aquellos consejos o soluciones
técnicas existentes en otros paises y que deberian ser adoptados o
"importados” en Espafia.

2. En el caso de aquellos nifios con necesidades especiales
permanentes o crénicas, habilitar un programa de ayudas econdmicas
para la adquisicién de las soluciones técnicas adecuadas. Algunas sillas
de seguridad para nifios con necesidades especiales cuestan mds de
1.000 euros, por ejemplo, y dicho precio no incluye ajustes o
modificaciones personalizadas.

3. En el caso de niflos con necesidades especiales
temporales, seria oportuno desarrollar un programa de préstamo o
alquiler de corto plazo de las citadas ayudas técnicas. El programa
deberia reducir los costes asociados a dichos dispositivos y, sobre
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todo, el tiempo necesario para acceder a los mismos (en el peor de los
casos, la entrega de determinados asientosespeciales puede requerir
un plazo de tiempo superior a la duracion de la necesidad especial
temporal).

4.  Habilitar puntos de informacion especializada sobre el
transporte seguro de los nifios con necesidades especiales.

5.  Los asientos orientados hacia atrds, mds seguros para
cualquier nifio, estdn especialmente recomendados para muchas de las
categorias de nifios con necesidades especiales (como, por ejemplo,
los “nifios de cristal"), por lo que seria muy deseable aumentar el
ndmero de modelos de asientos orientados hacia atrds del grupo I (de
9 a 18 kg de peso) disponibles en Espafia y lanzar una campafia general
de concienciacion sobre la mayor proteccién que ofrecen los asientos
orientados hacia atrds.

6.2. Documento de revision de soluciones técnicas elaborado por
AHUCE en 2014,

A principios de 2014, la Asociacion Nacional Huesos de Cristal de
Espafia (AHUCE) elaboré un informe titulado “"Uso de equipamiento de
seguridad vial para transporte de personas con osteogénesis imperfecta en
vehiculos privados” (AHUCE, 2014).

Para la elaboracion de este informe, AHUCE, como representante
oficial de la OIFE (Federacion Europea de Osteogénesis Imperfecta) en
Espafia, contacté con el conjunto de asociaciones internacionales de
osteogénesis imperfecta para solicitar informacion sobre el uso de
equipamiento especial de seguridad para el fransporte de personas con
osteogénesis imperfecta en vehiculos privados.

El informe concluyd que no existe a escala europea una legislacién que
determine el uso de equipamiento especial para el transporte en vehiculos
privados de personas con osteogénesis imperfecta que tengan que ser
transportadas en posicion de declbito o que, por su estatura vy

peculiaridades anatémicas, no puedan sentarse en asientos regulares.
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Sin embargo, continué el estudio de AHUCE, en los Estados Unidos,
Canadd y Australia, si bien no hay indicaciones especificas solo para
osteogénesis imperfecta, si existe normativa e instrucciones para personas
que no pueden trasladarse sentadas y para casos médicos como lesidn
vertebral, escayolas de piernas completas o yesos pelvipédicos.

El estudio ofrece ademds informacion concreta sobre tres modelos
de equipamiento que cumplen con la norma estadounidense Federa/ Motor
Vehicle Safety Standard FMVSS 213. Los modelos de sistemas de
retencion mencionados en el estudio de AHUCE son parte del andlisis
realizado en el presente estudio y los resultados de dicho andlisis se
presentan mds adelante.

Como conclusiones de su estudio, AHUCE indica que, en los paises
anglosajones existe ya una legislacion aplicable de supuestos para casos de
patologias que exigen un transporte en declbito de las personas. AHUCE
considera que seria conveniente incluir estos supuestos en la legislacidn
espafiola sobre transporte de personas para beneficio de los afectados por
osteogénesis imperfecta.

Asimismo, en caso de que estos equipamientos de fransporte se
conviertan en estdndar segin la legislacién espafiola, AHUCE apunta la
necesidad de que su adquisiciéon deberia ser incluida dentro de las
prestaciones de la Seguridad Social para las personas con osteogénesis
imperfecta y para cualquier otro afectado por una patologia rara que
pudiera necesitarlos.

7. ASPECTOS TECNICOS Y SOLUCIONES EXISTENTES.

Como ya se ha evidenciado previamente, en el dmbito europeo no se ha
aprobado ninguna norma especifica que regule el uso de equipamiento
especial para el desplazamiento en vehiculos privados o plblicos de personas
con OI, que tengan que ser transportadas en posicion de decubito o que, por

su estatura y peculiaridades anatémicas, no puedan sentarse en asientos
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regulares. Si que estdn reguladas las caracteristicas técnicas que han de
cumplir las adaptaciones de los vehiculos para su manejo por personas con
discapacidad y para el transporte de personas con discapacidades, pensado
en que, mayoritariamente, utilizan las sillas de ruedas para acceder y viajar
en los vehiculos. Si que existe normativa para definir las caracteristicas
técnicas de los sistemas de retencién infantil para nifios y personas con una
estatura inferior a los 150 cm y con un peso inferior a los 36 kg. Dentro de
estos sistemas de retencién, existe una clasificaciéon particular para
usuarios con necesidades especiales, aunque no se han especificados
pruebas especificas para cada hecesidad ni fampoco para los afectados por
OIL

En los Estados Unidos, Canadd y Australia, si bien no hay indicaciones
especificas Unicamente para OI, si que existen normativas e instrucciones
para personas que no pueden trasladarse sentadas y para casos pedidtricos
como las lesiones vertebrales,las escayolas de piernas completas o los yesos
pelvipédicos.

En los Estados Unidos, para realizar los desplazamientos en automdvil
de personas que no pueden trasladarse sentadas existen diversos modelos
de equipamiento que responden tanto a la norma estadounidense Federal/
Motor Vehicle Safety Standard (FMVSS) #213 -para nifios cuya masa sea
inferior a 36 kg- como a las instrucciones para modificar los vehiculos y
adaptarlos al uso por personas con discapacidad, en este caso para cualquier
masa y dimensién. Por lo tanto presenta una situacién similar a la europea,
aunque existen mds recomendaciones de uso que en Europa.

7.1. La normativa de homologacidn de sistemas de retencidn infantil.
Homologaciones especificas.

Los asientos de seguridad para el automovil que vayan a ser utilizados
por nifios con necesidades especiales deben ser homologados segtin la misma
normativa técnica aplicable a los asientos infantiles convencionales: bien el
reglamento europeo ECE R44.04 (Economic Commission for Europe, 2014) o
bien el reglamento europeo ECE R129 sobre Prescripciones uniformes
relativas a la homologacion de sistemas mejorados de retencién infantil
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utilizados a bordo de vehiculos de motor (Economic Commission for Europe,
2013).

En ambos reglamentos se definen del siguiente modo los sistemas de
retencion para nifios con necesidades especiales: sistema de retencion
infanti/ concebido para nifios con necesidades especiales debidas a una
discapacidad fisica o mental; en particular, este sistema permite colocar
dispositivos adicionales de retencion en cualquier parte del cuerpo del nifio,
pero debe incluir como minimo un medio principal de retencion que se ajuste
a los requisitos del presente Reglamento”.

Segln los citados reglamentos ECE R44.04 y R129, a la hora de
homologar un asiento infantil para nifios con necesidades especiales, las
Unicas diferencias con respecto a los asientos convencionales son:

- El simbolo "S" debe aparecer en la correspondiente etiqueta de
homologacion, para indicar claramente que estad disefiado para nifios con
necesidades especiales.

- El sistema primario de sujecion deberd ofrecer la proteccidn
requerida (igual para todos los nifios, con o sin necesidades especiales)
en cualquier posicién del sistema de retencion y sin que se usen los
sistemas adicionales de retencion que puedan existir.

- Se admite que los sistemas adicionales de retencién reduzcan
la velocidad con la que un nifio sea sentado o extraido del asiento
infantil. Sin embargo, dichos sistemas adicionales de retencidn
deberdn disefiarse de modo que puedan ser desabrochados tan rdpido
como sea posible.

-Los sistemas adicionales de retencion deberdn también
disefiarse para evitar los riesgos de un montaje incorrecto y deberdn
ser desabrochados y manipulados de un modo que resulte
inmediatamente obvio para un rescatador en caso de emergencia.

-Las pruebas dindmicas deberdn realizarse dos veces: primero,
usando dnicamente el sistema primario de sujecién y, segundo, con
todos los sistemas de sujecion en uso. Deberd prestarse especial
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atencién a la comodidad, localizacién y presion ejercida por el arnés o
cualquier otro sistema de sujecion sobre el cuerpo del nifo.

- Todos los requisitos relativos al mecanismo de cierre (la hebilla
de cierre) son dnicamente aplicables al sistema primario de retencidn,
los sistemas auxiliares de retencion tienen menores requisitos.

-La siguiente informacién deberd ser claramente visible en el
punto de venta y antes de que se extraiga el asiento de su envoltorio o
empaquetado: "Este sistema especial de retencion esta disefiado para
ofrecer apoyo adicional a los nifios que tienen dificultades para
sentarse correctamente en los asientos convencionales. Consulte
siempre a su médico para asegurarse de que este sistema de retencion
es adecuado para su nifio”, en el caso del R44.04, y "Este sistema
especial de retencién i-Size estd concebido para ofrecer un apoyo
suplementario a los nifios que tienen dificultades para sentarse
correctamente en los asientos convencionales. Consulte siempre a su
médico para asegurarse de que este sistema de retencion es apropiado
para su nifio" en los sistemas de retencion homologados conforme al
R129.

Como se puede observar en los pdrrafos anteriores, el marco
conceptual para la aplicacion especifica de la homologacién de los sistemas
de retencidn para nifios con necesidades especiales es similar entre los dos
posibles reglamentos, el R44.04 y el R129. Sin embargo, existen diferencias
sustanciales entre los requisitos necesarios para la homologacion entre
estos dos reglamentos. Las diferencias mds relevantes provienen de los
maniquies que se emplean para realizar los ensayos dindmicos de
homologacién en ambos reglamentos. El R44.04 realiza los ensayos con los
maniquies antropométricos instrumentados de la serie P mientras que el
nuevo R129 desarrollado para la homologacién de sistemas de retencidn
infantil mejorados utiliza los maniquies de la serie Q. Los maniquies de la
serie P fueron disefiados en la década de los 70 y tienen unas capacidades
para evaluar las lesiones mucho mds limitadas que los maniquies de la serie
Q. Ademds los maniquies de la serie Q estdn disefiados para que cumplan
unos requisitos de biofidelidad mucho mds amplios, actuales y variados que
los maniquies de la serie P.
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Ademds de las diferencias existentes entre los maniquies, el R129
incorpora una nueva prueba dindmica para verificar la seguridad ofrecida
por los sistemas de retencion infantil frente a impactos laterales, que el
R44.04 no contempla.

Se puede afirmar que un sistema de retencién infantil homologado
por el R129 garantizard unos niveles de proteccién a los nifios mds amplios
que otro sistema de retencién infantil homologado por el R44.04, estando
justificada en la designacién del R129 su aplicacion para sistemas de
retencidn infantil "mejorados”.

7.2.5oluciones existentes identificadas.

A partir, fundamentalmente, de los citados estudios de FUNDACION
MAPFRE y AHUCE, en esta seccién se resumen las diferentes soluciones
técnicas que se citan en las referencias internacionales revisadas con
ocasion de este trabajo. Se han tomado ftambién en consideracion las
fuentes primigenias del estudio de la FUNDACION MAPFRE: el "Programa
de Seguridad en el Automdévil” del Hospital Infantil Riley de la Escuela de
Medicina de la Universidad de Indiana (www.preventinjury.org) y las fuentes
de la Academia Americana de Pediatria (American Academy of Pediatrics,
2002).

Las soluciones técnicas existentes encontradas para personas con OI
de esta seccién se encuentran organizadas en orden creciente de peso
maximo declarado, es decir, en primer lugar se encuentran aquellos sistemas
de retencion que soportan un peso maximo de alrededor de los 10 kg.

Las soluciones téchicas existentes recogidas abarcan desde los
asientos infantiles convencionales hasta los asientos especialmente
adaptados a las necesidades de los nifios con condiciones médicas
particulares. Finalmente entre las soluciones técnicas se muestran algunas
ideas innovadoras para complementar los sistemas de retencion infantil.
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Solucion técnica 1 - Cama de transporte

Camas de transporte para nifios que, por sus peculiaridades
anatémicas y en funcion de su patologia (6sea, respiratoria) no pueden ir
sentados y tienen que ser transportados en declbito supino. Un ejemplo de
este tipo de sistemas procede de EE UU, donde estd aprobado por la norma
FMVSS213. Posee un arnés de 3 puntos o envoltura de contencion
ajustables para la sujecién del usuario. En el vehiculo va en una posicién
transversal a la marcha y su sujecién al vehiculo se realiza mediante sistema
LATCH?.

Figura 1.Cama de transporte

Solucion técnica 2 - Asiento con posicion tumbada

Asientos con posicion tumbada, sistema de retencién infantil que
permite utilizarse con los nifios en posicién fumbada (170°). Este tipo de
sistema puede ir fambién tanto en el sentido de la marcha como en sentido

2 LATCH es el sistema estadounidense andlogo a ISOFIX.
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contrario, se caracteriza por tener un arnés de 5 puntos almohadillado y
cojin de proteccion para el cuello, la cabeza y las cervicales. La sujecién al
vehiculo de esta solucion técnica es mediante un cinturén de 3 puntos.

KA iR
EEHEAYE

Figura 2.Asiento con posicion fumbada

Solucion técnica 3 - Sillita reclinable

Silla reclinable, de la que existen ejemplos en EE UU aprobados por la
norma FMVSS 213 para los grupos O+, I y II. La sujecién al vehiculo es
mediante un sistema LATCH y puede ir tanto en el sentido de la marcha
como en sentido contrario. Posee un arnés de 5 puntos y la posibilidad de
reclinarse el asiento en 3 posiciones.

—
[ B
[~

Posicion 1 Posicion 2 Posicion 3

Figura 3.Silla reclinable (distintas posiciones).
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Solucion técnica 4 - Sillas para nifios con yesos en la cadera

Asientos especiales para nifios con yesos en la cadera, normalmente
disefiados para ser usados tanto por bebés como por nifios de hasta tres o
cuatro afios que usen yesos de espica. A diferencia de los asientos
convencionales, en estos casos la parte inferior del asiento (su asiento o
banqueta, como a menudo se denomina) suele ser fundamentalmente plana,
sin zonas conforneadas, y los asientos apenas tienen “orejas” laterales
inferiores.

A continuacidn se muestran tres ejemplos muy similares de sillas de
este tipo disponibles en EE UU vy, en el tercer caso, en Europa (incluida
Espafia):

- Ejemplo 1: sillas comercializada en EEUU y aprobada por la norma
FMVSS213 para los grupos O+, I y II. Posee un arnés de 5 puntos
almohadillado y su sujecion al vehiculo es mediante sistema LATCH.
Posicionada en el sentido de la marcha y en sentido contfrario a la
marcha.

Figura 4.Silla para nifios con yesos en la cadera, ejemplo 1

- Ejemplo 2: silla especial homologada en Europa segin la norma
R44/03. Para grupos I y IT de 9 a 25 kg. Asiento con sistema de
posicionamiento ajustable adaptado especificamente para los nifios
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que estdn equipados con yesos de espica. Acepta sujecion universal al
vehiculo e ISOFIX. Posicion en el vehiculo en el sentido de la marcha
y también en sentido contrario de la marcha, y posee una inclinacién
mdxima de 45°. Arnés de 5 puntos acolchado.

Figura 5.Silla para nifios con yesos en la cadera, ejemplo 2

- Ejemplo 3: silla europea homologada segin la norma ECE R44/04
especifica para nifios con luxacién congénita de cadera.
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Figura 6. Silla para nifios con yesos en la cadera, ejemplo 3

Solucion técnica 5 - Asientos o cojines elevadores convencionales

Asientos o cojines elevadores convencionales homologados segtn la
normativa europea R44/04. Para grupos II y ITI, de 15 a 36 kg. Asientos
con sistema de posicionamiento ajustable. Indicaciones: Nifios que, por su
patologia, nhecesiten un asiento especial para transporte que les proporcione
apoyo y estabilidad postural debido a un control muscular reducido. Acepta
sujecion universal al vehiculo e ISOFIX. Posicién vehiculo sentido de la
marcha. Arnés de 5 puntos y cojin pectoral. La siguiente figura muestra
tanto las posiciones erguida y reclinada de este sistema de retencion.
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Figura 8.Asiento elevador, ejemplo 2: extensiones disponibles del cojin.

Solucion técnica 6 - Chalecos de seguridad

Chalecos de seguridad para nifios; se trata de arneses en forma de
chaleco compuestos de varias cintas horizontales y verticales que luego se
sujetan al vehiculo con otras cintas adicionales y que permiten al nifio usar
el cinturon de seguridad del vehiculo. Normalmente, los chalecos se ofrecen
como alternativa a los nifios que tienen mds de dos afios y presentan
problemas de comportamiento o falta de control a nivel del tronco.

Existen diferentes tipos de chalecos para nifios que viajan sentados.
Dependiendo del fabricante y del modelo, los chalecos pueden tener
apertura frontal o trasera, disponer de cintas ajustables en los hombros vy,
en algunos casos, de una cinta adicional entre las piernas. Los chalecos
pueden tener cierres de velcro o cintas sobre los hombros. La instalacién en
el vehiculo exige normalmente el uso del cinturén de seguridad del vehiculo
y, en ocasiones, la instalacién de cintas adicionales de sujecion.

Algunos chalecos para nifios que viajan sentados estdn especialmente
disefiados para su uso en autobuses escolares. En estos casos, se deberia
contactar directamente con los fabricantes de los chalecos para conocer las
recomendaciones mds recientes sobre la instalacién de sus productos en los
autobuses escolares.

El primer ejemplo de este tipo de sistema de retencién procede de
EE UU y estd disefiado para su uso por parte de nifios a partir de dos afios
de edad y, mds en general, por ocupantes de entre 9 y 74 kg de peso que
tengan un didmetro de cintura de entre 56 y 109 cm. Puestos en
comunicacion con el fabricante no lo recomienda para afectados por OL.
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Figura 9. Chaleco de seguridad para nifios, ejemplo 1

La siguiente ilustracién muestra un sistema similar, en este caso
desarrollado en Espafia:

Figura 10. Chaleco de seguridad para nifios, ejemplo 2
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Solucion técnica 7 - Chalecos de seguridad modificados

Chalecos modificados para nifios que deben viajar tumbados.
Indicaciones: Personas que tienen que viajar en dectbito (por ejemplo, por
llevar escayolas), y que pesan entre 9 y 45 kilos.

En EE UU, este tipo de arneses estd recogidos en referencias legales
como la normativa de la policia de trdfico Transporting Children with
Special Needs, Vol.104 No.4, 11/99 pp.988-992. En Canadd,también existe
una normativa del Ministerio de Transporte®; y en Australia, este tipo de
sistemas también se acepta porque responden a estdndares internacionales
acreditados®.

Figura 11. Arnés modificado

% Normativa de Ministerio de Transporte de Canadé:
http://www.mto.gov.on.ca/english/faq/safety.shtml
*http://www.ilcnsw.asn.au/items/2620
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Solucion técnica 8 - Sillas especiales

Silla especial disponible en EE UU y homologada segtn las normativas
FMVSS 213 y FMVSS 302 (esta Ultima, sobre inflamabilidad para
tapiceria). Para nifios de 9 a 46 kg. Arnés acolchado en la zona de los
hombros, almohadillas ajustables en la cabeza, correa de la entrepierna
acolchada, almohadillas para apoyo postural. Acepta sujecién universal al
vehiculo LATCH (1 y 2 para los de mayor peso). Arnés de 5 puntos. Posicién
del sistema en el sentido de la marcha.

Figura 12.Silla especial, ejemplo 1

Solucion técnica 9 - Sillas especiales

Silla especial disponible en EE UU y homologada segtn la normativa
FMVSS 213. Para nifios de 10 a 47 kg con necesidad de apoyo postural.
Dispone de un arnés de 5 puntos acolchado en la zona de los hombros, el
pecho y el abdomen, y reposacabezas. La sujecién al vehiculo se realiza
mediante el sistema LATCH o el cinturdn. Posicién del sistema en el sentido
de la marcha.
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Figura 13.Silla especial, ejemplo 2

Solucion técnica 10- Sillas especiales

Asiento disponible en EE UU adaptado a nifios con escoliosis (uno de
los factores mds comunes en sujetos con Osteogénesis Imperfecta). Para
nifios de entre 9 y 59 kilogramos de peso (20-130 libras) y de hasta 173
centimetros de estatura (68 pulgadas). Arnés de 5 puntos, soporte pélvico y
reposacabezas. Se instalan en el vehiculo mediante sus cinturones de
seguridad y suelen requerir el uso de cintas adicionales de sujecién (sistema
LATCH). En algunos casos es preciso disponer de puntos de sujecion
especificos en el vehiculo para dichas cintas adicionales, puntos que pueden
conseguirse directamente del fabricante del vehiculo.
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Figura 14.Silla especial, ejemplo 3

Solucion técnica 11- Sillas especiales

Silla especial disponible en EE UU y homologada segln las normativas
FMVSS 213 y FMVSS 302 (esta dltima, sobre inflamabilidad para
tapiceria). Para nifios de 11.3 a 59 kg. Asientos con sistema de
posicionamiento ajustable y una reclinacién ajustable de hasta 30°. Acepta
sujecion universal al vehiculo LATCH. Arnés de 5 puntos. Posicion del
sistema en el sentido de la marcha.
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Standard Configuration

Shown with optional accessories

Figura 15.Silla especial, ejemplo 4

Solucion técnica 12 - Sillas de ruedas adaptadas

Sillas de ruedas (sistemas de movilidad). A continuacién se muestran
dos soluciones:

- Ejemplo 1: sillas de ruedas que se pueden sujetar al vehiculo. A
continuacién se incluye un modelo danés a modo de ejemplo.
Homologacién ISO 10542 o SAEJ2249. Posicidn en el vehiculo en el
sentido de la marcha. Utiliza un chasis de adaptacion al vehiculo y la
sujecion del usuario se realiza mediante un cinturén de cadera y
cinturén de 3 puntos.
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Figura 16.Silla de ruedas, ejemplo 1

Ejemplo 2: asientos a medida

Figura 17.Silla de ruedas, ejemplo 2

La silla anterior puede ser combinada con otras unidades de asiento:

o Ortesis de asiento a medida
o Sistemas de respaldo estandar

o Cojines para sillas de ruedas.
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o Sistemas de sedestacion modulares.

o Asientos personalizados.

En este caso, las drtesis de asiento estdn especialmente indicadas
para personas con problemas de sedestacién y posicionamiento. Se
fabrican de forma personalizada y, gracias a ello, el sistema garantiza
el mdximo confort, teniendo en cuenta que se va a estar sentado un
largo periodo de tiempo, al conseguir que la pelvis esté siempre en la
posicion correcta.

Una versidn de la anterior drtesis de asiento es la conocida como “de
doble funcién” (mantener y corregir). En este caso, el asiento a
medida no sélo ofrece apoyo y control postural, sino que también
corrige las malas posturas, dejando el cuerpo en una posicién lo mds
relajada posible. Ademds, el asiento también consigue mantener el
cuerpo en posiciéon erguida, mejorando la funcion pulmonar vy
facilitando la respiracién. El asiento también permite una mayor
interaccién con el entorno. Al igual que en el caso anterior, cada
asiento se disefia y adapta a las necesidades fisioldgicas del usuario.

Figura 18. Ortesis de asiento
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7.3. Innovaciones

Por dltimo cabe destacar algunas innovaciones que podrian ser Gtiles
para mejorar y complementar los sistemas de retencidn, algunas de ellas en
fase de prototipo.

a) Cinturones con airbags: los nuevos cinturones con airbag
también pueden contribuir a distribuir mejor las fuerzas durante los
posibles impactos y reducir el riesgo de lesiones en el caso, por ejemplo,
de personas con OI, ya que reduce las lesiones de cabeza, cuello y pecho.

Figura 19. Cinturones con airbag

b) Cojines “drtesis”, hechos a medida que se podrian utilizar
para alguno de los casos de pacientes con OI.

El coste de estos sistemas, al ser personalizados, suelen resultar muy
alto e inalcanzable por muchas familias.

Todos estos accesorios tienen un coste muy elevado, ya que suelen estar
personalizados. Ello hace que algunas familias no puedan hacer frente a estos

gastos adicionales o extras.
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Como comentario final de esta seccidon, puede indicarse que existen
diversas soluciones técnicas y seria necesario realizar una catalogacidn
sistemdtica y tabularla en funcién de sus principales caracteristicas.

Por otra parte se puede observar la inexistencia de sistemas de
retencion para personas con un peso mayor de 40 kg aproximadamente, por
lo que habria que buscar una alternativa para aquellos adultos afectados por

OI.

7.4. Catalogacion,

Para las diversas soluciones téchicas existentes se han obtenido los

siguientes pardmetros y caracteristicas:

e Denominacion.

e Grupo o grupos a los que pertenece.

e Manual de usuario, incluyendo las instrucciones de instalacién y las
condiciones de seguridad para cada configuracién de montaje de la

sillita.
e Peso.
e Dimensiones.

A continuacién se muestran
propuestas con algunas de sus caracteristicas:

las distintas soluciones técnicas

Usuario
S -z|E | T | @
g 58|12 | | & | &
e ’ . o - \.4 o ~ Nt
Solucion técnica Sé- § g X gx -§ 2 §
(G) a w £ < < a
Cama de transporte 0/0+ 2-15 73 7493 | 36.2 - 10.07
Asiento con posicion tumbada 0+/I - - 71 46 115 149
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Sillita reclinable O+/I/ITI | 2.3-249 | 1168 53.3 47 66 7.98

Silla para nifios con yesos de cadera | 0+/I/II | 2-295 | 1245 | 76.2 | 50.8 - -

Silla para nifios con yesos de cadera I/II 9-25 - 44 47 - 7
Asiento elevador convencional IT/III 15-36 - 48 43 71 9
Arnés modificado I/IT/III 9-45 - - - - -
Silla especial I/II/III | 9-46 152 28 | 475 | 735 5
Silla especial I/IT/III | 10-475 142 | 5842 | 50.8 | 76.2 -
Silla especial IT/III 15-52 85- 40 539 | 76.2 -
157 8
Silla especial I/II/III | 11.3-59 167 304 | 457 | 71 9

Silla de ruedas especial - - . - - - -

Asiento a medida para sillas de - - - - - - -
ruedas

Cinturones con airbag - - - - - - -

Cojines con értesis - - - - - - -

Tabla 1. Soluciones técnicas.

Sobre esta muestra se han descartado las soluciones que no se
encuentran ofertadas o recogidas en la pdgina web de su fabricante, ya que
se ha estimado que dichos productos se encuentran en proceso de retirada
de la cartera del fabricante o es un servicio que ofrecen. También se han
descartado las soluciones técnicas que pueden ser complementarias a otros
sistemas de retencion o que sélo son ofertadas con un vehiculo especifico.
(Marcadas en color rojo). Asimismo, se han descartado las soluciones
técnicas 6 y 7 debido a que el fabricante ha desaconsejado su uso en
personas afectadas por OI.
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Por otra parte, se ha verificado, consultando la descripcion y el

manual de uso proporcionado por el fabricante del producto, los sistemas de

sujecion al vehiculo de los distintos dispositivos.

s
N |8
L |3
Sistema de retencion [} |E Notas
H O
Cama de transporte X | X | Se utilizan los cinturones del asiento central y el del asiento
que se encuentra detrds del pasajero (LATCH).
Asiento posicion tumbada - | X | Cinturdn de tres puntos y soporte reposapiés auxiliar.
Sillita reclinable X | Sistema LATCH, cinturdn de 3 o 2 puntos.
Silla para nifios con yesos | X | X | LATCH (siempre para >18.1 kg). Utiliza cinturon de dos o
de cadera tres puntos.
Silla para nifios con yesos | X | X | Cinturon de dos y tres puntos. Se suministran correas de
de cadera sujecion trasera (LATCH).
Asiento elevador | X | X | Respaldo graduable en altura y reclinable con el asiento.
convencional Accesorio opcional: base giratoria y base fija con sistema
ISOFIX.
Arnés modificado - | X | Desaconsejado por el fabricante.
Silla especial - | X | Cinturon de dos y tres puntos. Los de 2P usados con una
correa top-tether.
Silla especial X | LATCH. Utilizar cinturdn a partir de un peso de 18 kg.
Silla especial X | X | Sistema LATCH hasta 22 kg (II). Cinturén y LATCH
superior (ITI).
Silla especial X | X | Cinturén de dos y tres puntos. Los de 2P deben ser usados

con una correa top-tether. Para IIT necesario dos anclajes
superiores. Sistema LATCH.
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Silla de ruedas especial

- | Sistema de cuatro puntos de anclaje segin norma ISO
10542-2 tanto en gancho como en correa.

Asiento a medida para
sillas de ruedas

Aprobado para transporte en VTD.

Cinturones con airbag

X | Complemento del cinturén de seguridad del vehiculo (sélo en
Ford).

Cojines con értesis

- | Objeto adicional.

Tabla 2. Resumen de SRI que se pueden adquirir

Los sistemas de retencién han sido homologados segin las normas
estadounidenses y europeas, FMVSS 213 y ECE R44. A continuacion se
muestra una tabla donde se observa que algunos de los sistemas han sido

homologados por las dos normas.

Sistema de retencion FMVss 213 ECE R44 Otras
Cama de transporte Si

Asiento con posicién tumbada /04

Sillita reclinable Si.

Silla para nifios con yesos de | Si

cadera

Silla para nifios con yesos de /03

cadera

Asiento elevador convencional /04 (12/11/2010)

Silla especial Si (25/05/2005) | /03 (29/09/1999) | FMVSS 302 (30/09/2009)
Silla especial Si

Silla especial Si
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Silla especial

Si (10/03/2010)

/03 (29/09/1999)

FMVSS 302 (30/09/2009)

Silla de ruedas especial

IS0 10542/SAET2249

IS0 717619 (13/06/2007)

de ruedas

Asiento a medida para sillas

ISO 717619

IS0 10542

Tabla 3. SRI homologados

Atendiendo a las aplicaciones o accesorios que pueden tener los

sistemas de retencidn para el beneficio de las personas afectadas por OI

se muestra una tabla con las aplicaciones de los distintos SRI.

)
© el a S |o v 5
° i S
: 9 26 |8 5
3 c < o [0 A
'S O Nl ° |8 3 |5
s @ (8% 8 $ 2 |§ |&
= R& [ (o] -4 Q oo .= % < o
Sistema de retencion S £ |§ 2% | o |9 § W e
£S5 @ (|85 (83 |E @o|E [T
=S a K Q0 a o HT < KO | < O
A e}
Cama de transporte - - - - X X X -
Asiento con posicién tumbada X X X X X X X -
Sillita reclinable X - - X X X X -
Silla para nifios con yesos de X - - - X X X -
cadera
Silla para nifios con yesos de X - - - X X -
cadera
Asiento elevador convencional X X X X X X X -
Silla especial X - X - X X X -
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Silla especial X - X X X X X
Silla especial X - X - X X X
Silla especial X X X - X X X
Silla de ruedas especial - X - -
Asiento a medida para sillas - X - X -
de ruedas

Tabla 4. Prestaciones de los SRI.

8. ASPECTOS CIENTIFICOS.

El disefio y la elaboracién de las recomendaciones de utilizacion de los
sistemas de retencidn, tanto los catalogados como infantiles para nifios con
necesidades especiales, como los dedicados a personas con discapacidad,
implica un conocimiento de los aspectos biomecdnicos, antropométricos y las
implicaciones que su enfermedad puede presentar al utilizar los sistemas de
retencion de los vehiculos a motor. Esta seccién se centra en los afectados
por OI.

8.1. Variabilidad antropométrica.

A causa de las mdltiples fracturas que padecen las personas
afectadas por OI, su antropometria se caracteriza por una gran variacion
interindividual, sobre todo en cuanto a la talla, existiendo una gran
heterogeneidad. No se ha localizado en la bibliografia ningin estudio
antropométrico de personas afectadas por OI. Por lo tanto, para realizar
una valoracion general de la casuistica, es necesario realizar dicho estudio
antropométrico de los afectados, para conocer las asimetrias y las

deformaciones que presentan, como por ejemplo los huesos curvos, la
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deformacion de la caja tordcica, las lordosis, escoliosis y cifosis de la
columna vertebral, la tendencia a desarrollar un cuerpo pequefio, etc.

La finalidad del estudio antropométrico serd el conocer las
desviaciones antropométricas existentes entre las personas no afectadas
de las afectadas. La valoracién de estas desviaciones es importante, ya que
las actuales herramientas de evaluacion de la seguridad pasiva y del
funcionamiento de los sistemas de retencién de los vehiculos se basan en las
medidas antropométricas de personas no afectadas. Ello permitird discernir
sobre la necesidad de utilizar maniquies antropométricos adaptados a los
afectados por OI vy, posteriormente, obtener una mejor adaptacién
geométrica de los sistemas de retencion, la elaboracion de los requisitos
antropométricos para los futuros sistemas de retencién para afectados por
la OT y la obtencion de los pardmetros que representen el desarrollo
diferente de las personas afectadas por OI.

Con los datos consultados hasta la actualidad, se piensa que no es
conveniente realizar una categorizacién antropométrica para cada tipo de
OI, ya que pueden observarse grandes diferencias antropométricas entre
los afectados de un mismo tipo de OI, posiblemente debido a la aplicacidn
de tratamientos en diferentes etapas del desarrollo de los afectados. En
consecuencia, se estima que una categorizacién basada en el grado de
afectacion antropométrica es mds conveniente, distinguiéndose dos
conjuntos a modelar, el de aquellos afectados de una manera elevada y el de
los afectados moderadamente.

Los afectados antropométricamente por la OI de manera elevada, se
caracterizan por una baja estatura, macrocefalia, caja tordcica deformada
y otras deformidades, principalmente en las extremidades caracterizadas
por los huesos curvos y cortos. Por otra parte, los afectados
moderadamente presentan aparentemente una antropometria estdndar, con
alguna deformacidn y la posibilidad de pandeo de los huesos largos, pero se
caracterizan principalmente por la hiperlaxitud (flexibilidad en
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articulaciones, misculos, cartilagos y tendones). Dentro de las personas
moderadamente afectadas por la OI, se encuentran aquellas que han sido
correctamente diagnosticadas y fratadas desde los primeros estadios de la
enfermedad consiguiendo paliar los efectos mds severos de la misma.

Los logros conseguidos en el tratamiento de la enfermedad fomentan
un crecimiento mds armodnico y un desarrollo antropométrico de mayores
tallas entre los adultos, lo cual genera una variabilidad similar a la de las
personas no afectadas, fomentando la necesidad de disponer de arquetipos
no sélo en funcion del grado de afectacion, sino también para todas las
tallas que abarcan desde los pocos meses de vida hasta la edad adulta. No
se podrd pensar dnicamente en tallas infantiles, sino que serd necesario
tener en cuenta las tallas de los adultos.

8.2. Fragilidad dsea.

Un aspecto inherente a tener en cuenta es la fragilidad dsea por la
que se caracteriza la OI. Los sujetos afectados por la OT suelen manifestar
con mucha facilidad fracturas en los huesos largos y en las costillas, y se
caracterizan también por presentar articulaciones débiles y un bajo tono
muscular. A causa de estas caracteristicas de debilidad y fragilidad dseas,
serd necesario disponer de valores de referencia para la resistencia y la
densidad 6seas para los diferentes tipos de OI. Estos valores son de gran
importancia para obtener unos criterios de lesién adaptados a los afectados
por OI. Estos criterios son necesarios para valorar el nivel de proteccidn
que ofrecen los sistemas de retencion en los ensayos de impacto. En la
actualidad no existen criterios de lesion adaptados a estas condiciones de
extrema fragilidad. Los actuales criterios de lesién utilizados en los
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maniquies de impacto que se utilizan para valorar la proteccién ofrecida por
los sistemas de retencion estdan desarrollados teniendo en cuenta la
resistencia de una poblacidn sana (sin merma de las propiedades mecdnicas);
por lo tanto, si se uftilizan los mismos valores de referencia establecidos
para personas sanas, ho se garantiza la seguridad de personas con
afectacion de las propiedades éseas (al ser el esqueleto la estructura que
soporta las cargas mecdnicas generadas durante los impactos).

8.3. Avances clinicos.

Se han de tener en cuenta los diferentes grados de afectacién de los
pacientes por esta enfermedad y los avances de la medicina. En aquellos
afectados por OI que han recibido un tfratamiento desde la infancia se ha
observado una disminucién del dolor y del ndmero de fracturas, un aumento
de la movilidad y de la autonomia personal, una mejora de la calidad de vida,
y una estabilizacion de las deformidades.

Los avances en el diagnéstico y, ain mds importante, en el
tratamiento de la OI otorgan a los pacientes mayor calidad de vidag,
mermando en gran medida las mdltiples fracturas y como consecuencia de
ello, su antropometria es mds parecida a la de una persona sana. Muchas de
estas personas bajo tratamiento tienen una estatura superior a los 150cm
que se corresponde con la talla asociada a una persona completamente sana.
Sin embargo, siguen contando con una menor resistencia ésea con respecto
al resto de la poblacién. El desarrollo de una normativa para evaluar el grado
de proteccidn de los sistemas de retencién para personas de mds de 44 kg
permitiria mejorar el grado de proteccién para estas personas durante la
mayor parte de su vida (puesto que los sistemas de retencion infantil con o
sin necesidades especiales Unicamente les serian de utilidad durante los
primeros afios, pero en la edad adulta no tendrian esta proteccion adicional
que hecesitan).
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8.4. Los sistemas de retencidn.

Con cardcter general, los sistemas de retencidn infantiles existentes
en el mercado se caracterizan por utilizar un dispositivo adicional o sillita
que estd encargado de mejorar la sujecién del ocupante de una talla inferior
a las personas adultas, ya sea mediante sistemas de retencién incorporados
(como por ejemplo los arneses de seguridad) o mejorando la condicidn
geométrica del cinturon de seguridad del vehiculo (como por ejemplo los
“cojines elevadores").

Sin embargo, es necesario indicar que, al existir este elemento
adicional, capaz de mejorar o adaptar los sistemas de seguridad existentes
para que sean adecuados a la talla y masa del ocupante, se debe conseguir
una doble retencién. La primera de estas retenciones es la del sistema
(elemento adicional o silla) al propio vehiculo y la segunda es la retencion del
ocupante dentro o con respecto a esta silla.

La naturaleza altamente dindmica de los impactos o choques de
vehiculos estd caracterizada por unos cambios de velocidad importantes que
se producen en fracciones de segundo. Estos cambios de velocidad derivan
en aceleraciones del orden de 20 veces la gravedad terrestre. Cualquier
deficiencia en alguna de las dos retenciones indicadas anteriormente, o en
su funcionamiento combinado, ocasionard una falta de retencién en el
ocupante, incrementdndose la probabilidad de que sufran lesiones o que
estas sean mds severas, llegando incluso a poder producirse lesiones
mortales.

Por lo tanto, no sdlo es necesario comprobar que la sillita (o sistema
adicional) es adecuado para proteger a las personas, sino que la instalacién y
sujecion en el vehiculo sea igualmente eficaz. Alguno de los sistemas de
retencion (o soluciones técnicas) mostrados anteriormente, utilizan
sistemas de fijacion al vehiculo que no son universales, es decir, no todos los
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vehiculos incorporan dichos sistemas (por ejemplo, los coches europeos no
incorporan el sistema estadounidense "LATCH", ya que disponen de sistemas
ISOFIX, y, por lo tanto, la efectividad de dichos sistemas no puede
garantizarse cuando se instalan en vehiculos europeos).

Dada la importancia del buen funcionamiento de todos los sistemas en
la efectividad de la retencion, la decisién de si un sistema de seguridad
puede ser instalado en un vehiculo NO puede encomendarse al usuario o al
vendedor del dispositivo. Nuevamente, vuelve a evidenciarse la necesidad de
desarrollar una reglamentacion (UNECE) que evalie los sistemas de
retencion para personas con necesidades especiales, de forma que se
establezcan unas prescripciones o exigencias minimas de proteccion que
estos sistemas deben cumplir. El estudio de las soluciones técnicas
efectuado anteriormente permite demostrar que actualmente existen
sistemas pensados para mejorar y proteger a personas vulnerables de
forma eficaz, estableciendo un punto de partida para la adaptacién o
creacion de sistemas que puedan ser instalados y verificados en otro tipo de
vehiculos (en este caso los vehiculos europeos).

Por ofra parte, tal y como se ha mencionado anteriormente, la
segunda retencion es la del ocupante respecto a la silla de retencion.
Aunque la resistencia del cuerpo humano ante solicitaciones dindmicas, como
los impactos, depende de un ndmero importante de pardmetros (edad,
tamafio, complexion, género, resistencia dsea, resistencia de los tejidos,
etc.), de forma general la retencion del ocupante mejora su eficacia cuanta
mayor sea la superficie de contacto. Esto es debido a que disminuye la
presion sobre el cuerpo, obligando a trabajar de forma conjunta un mayor
ndmero de estructuras dseas disminuyendo las deformaciones locales y, por
lo tanto, disminuyendo la probabilidad de producir fracturas vy
posteriormente dafios en los tejidos blandos.

De esta forma, los dispositivos orientados en sentido contrario a la
marcha habitual del vehiculo son los utilizados para la retencién de los
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bebés. Esto es asi fundamentalmente por dos motivos: el primero de ellos es
el ya mencionado de incrementar la superficie de contacto y el segundo es
el permitir el apoyo de la cabeza. Al soportar la cabeza se evita el
movimiento relativo de esta respecto al tronco (la cuarta parte de la masa
total de los bebés corresponde a la cabeza, y la estructura del cuello no es
capaz de soportar los esfuerzos de retener una cabeza con un peso
aparente durante el impacto de 20 veces su masa).

Si el ocupante no puede utilizar un sistema de retencion orientado en
sentido contrario a la marcha del vehiculo (por ejemplo por motivos de
tamaio), nuevamente se debe procurar incrementar todo lo posible la
superficie de contacto con el sistema de retencion. Una solucién factible es
la utilizacién de arneses de seguridad de 5 puntos, de forma que se
incrementa la superficie de contacto y se evita cualquier tipo de asimetrias
(como las que tiene un cinturén de tres puntos de los vehiculos). También es
posible utilizar arneses de seguridad de 4 puntos de anclaje, sin embargo, al
no disponer de una correa en la entrepierna, no se garantiza una retencion
efectiva en sentido vertical del ocupante, pudiéndose producir el
submarinaje (deslizamiento del ocupante por debajo del cinturén pélvico)
con las consecuentes lesiones en la zona abdominal.

Finalmente, se puede realizar la retencién con un cinturén estandar
de vehiculo con tres puntos de anclaje. El cinturdn de seguridad cuenta con
una anchura disefiada igualmente para aumentar la superficie de contacto
con el ocupante. Ademds cuenta con un trazado buscando las zonas “mds
resistentes” del cuerpo humano (arcos iliacos, esternén y clavicula). En la
actualidad, las prestaciones de los cinfurones de tres puntos de los
vehiculos han sido mejoradas mediante el uso de varios pretensores, de los
limitadores de esfuerzos y de la retencién combinada con el airbag (cuya
mision nuevamente es la de aumentar el drea de contacto y minimizar la
presion sobre el cuerpo).
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Cada una de las posibilidades de retencién enumeradas anteriormente
tiene un rango de efectividad diferente y no existe una solucién universal.
Existe una problemdtica inherente en la utilizacién de los sistemas de
retencion que estdn disefiados para un rango de pesos y tallas determinadas
(hasta los 36 kg) y no son vdlidos para cualquier tamaio. Junto a esta
diversidad de modelos, ya se ha enunciado que la masa del retenido es un
factor importante y no se tiene la verificacion del funcionamiento de los
sistemas con maniquies de mayor peso que los infantiles (mdximo de 36 kg).
La normativa Canadiense define pruebas para los sistemas de retencidn
"especiales” destinados a los adultos con maniquies del tipo H3-50th con una
masa de 76 kg (muy interesante para OI). Sin embargo, estos ensayos estdn
definidos para verificar la resistencia de los sistemas de retencién, no
existiendo criterios biomecdnicos para evaluar los riesgos de lesion
adaptados a la OI ya que utilizan unos de cardcter estdndar (80g en la
cabezay 60g en el pecho).

Resulta interesante abrir una via de investigacién sobre los requisitos
de los sistemas de retencion especiales que estén verificados con maniquies
de mayor peso. Esta propuesta es consistente con la distribucidn
antropométrica de los afectados por OI en Espafia (y aln estard mds
consolidada en el futuro). En las mediciones antropométricas realizadas
hasta la fecha hemos comprobado que los afectados por la OI que han sido
correctamente diagnosticados y fratados presentan un menor grado de
deformidad, pudiendo superar los 150cm de estatura. Por lo tanto, no hay
ningun dispositivo de retencién INFANTIL para ellos, puesto que la talla del
ocupante es la correspondiente a un adulto sano, por lo que es necesario
desarrollar normativa para el uso de sistemas de retencién enfocados a
personas con necesidades especiales (no necesariamente nifios) capaces de
evaluar la seguridad ofrecida. En Europa, la normativa desarrollada estd muy
encaminada a personas con movilidad reducida y en particular para el uso de
sillas de ruedas, no siendo soluciones dptimas para personas con OI, al estar
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actualmente orientadas a garantizar la resistencia del sistema de retencion
Yy a una retencién suave.

8.5. Las recomendaciones de uso.

La Fundacion de Osteogénesis Imperfecta (OIF) propone una serie
de recomendaciones para el transporte de afectados atendiendo a sus
necesidades. La OIF recomienda un mayor apoyo postural debido a la
debilidad ésea y muscular que puedan tener debido a una fractura; el
acolchado extra en las correas; la capacidad de reclinar el sistema para
aquellos que no se mantienen en pie y tienen problemas respiratorios; y la
sujecion cervical debido a un mayor tamafio de la cabeza con respecto al
cuerpo.

La Asociacién Canadiense de Medicina manifesté ya en 2006 que “no
hay condiciones médicas que justifiquen la excepcién de llevar un cinturdn
de seguridad” en clara alusién al transporte de nifios con necesidades
especiales en el tfransporte privado.

Una limitacidn en relacién a los sistemas de retencién infantil para
afectados con OI es la falta de normativa especifica para sujetos de un
peso mayor de 44 kg segun el reglamento europeo ECE R44 04 o bien el
reglamento europeo ECE R129. Por lo que serd necesaria la propuesta de
alternativas para adultos de mds de 44 kg como la adaptacién de los
asientos del vehiculo y de los sistemas de retencidn a sus necesidades.
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9. CONCLUSIONES.

9.1. Aspectos técnicos.

La informacién disponible permite afirmar que la necesidad de
movilidad de las personas con enfermedades raras y, mds en particular, por
los afectados por OI es muy alta. En ocasiones, los propios vehiculos
particulares se convierten en vehiculos en transporte de emergencia (por
ejemplo, cuando se producen fracturas o se producen desplazamientos en
blisqueda de tratamientos médicos o segundas opiniones).

En Espafia se estima que viven entre 2.000 y 3.000 personas con
Osteogénesis Imperfecta o “enfermedad de los huesos de cristal”. Sus
caracteristicas morfoldgicas y fragilidad es tremendamente variable, lo que
hace que se tenga que hablar, prdcticamente, de soluciones muy
individualizadas. Ademds, no sélo los nifios sino también los adultos sufren
retos de movilidad similares: en ocasiones, los adultos tampoco superan los
80-90 cm de estatura.

Aunque las politicas o estrategias de seguridad vial europeas y
espafolas consideran de algin modo genérico las especificidades de las
personas con necesidades especiales, ninguna de ellas ofrece informacién
técnica concreta sobre posibles soluciones o sistemas de retencion para
dichas personas.

La legislacién y la normativa técnica aplicable permiten el desarrollo
y la homologacién de sistemas de retencidn especificos para personas con
necesidades especiales (incluidos los afectados por enfermedades raras,
incluida la OI). De hecho, en Europa, los asientos de seguridad para el
automévil que vayan a ser utilizados por nifios con necesidades especiales
deben ser homologados segln la misma normativa técnica aplicable a los
asientos infantiles convencionales (bien el reglamento europeo ECE R44.04 o
bien el ECE R129).
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Sin embargo, la falta de conocimiento cientifico sobre esta
problemdtica origina dificultades para el desarrollo de herramientas y la
definicion de estrategias de productos terapéuticos. Los enfoques
pluridisciplinares son absolutamente imprescindibles, en este sentido.

En cualquier caso, no existe a escala europea una legislacién sobre el
uso de equipamiento especial para el transporte en vehiculos privados de
personas con Osteogénesis Imperfecta en posicién de dectbito o que, por
su estatura y peculiaridades anatémicas, no puedan sentarse en asientos
regulares.

Ante la falta de soluciones o de informacién sobre las mismas,
muchos padres y madres optan, como Unica alternativa, por utilizar
soluciones artesanales o por fransportar a los afectados sin apenas
sistemas de retencidn.

En general, puede afirmarse que la mayoria de dichas personas viaja
sin la suficiente proteccién o, en cualquier caso, con una proteccidn
considerablemente menor que el resto de usuarios de las vias de circulacién.

El presente estudio ha revisado mds de 30 soluciones técnicas
distintas (sillas especiales, arneses o chalecos, sillas para nifios con yesos de
espica, sillas anatémicas personalizadas, sillas de ruedas...) y ha seleccionado
un total de 13 soluciones que podrian resultar de utilidad para mejorar la
seguridad de las personas con OI durante sus desplazamientos en vehiculos
particulares. El andlisis ha tenido en cuenta su disponibilidad efectiva en la
actualidad, la normativa segun la cual se ha homologado y sus prestaciones.

Ninguna de las soluciones analizadas estd pensada para personas con
un peso mayor de 40 kg, por lo que habria que buscar una alternativa para
aquellos adultos afectados por OI.

También se han revisado algunas innovaciones recientes que podrian
mejorar la seguridad de las personas con necesidades especiales, como
cinturones de seguridad con airbags o cojines “értesis”.
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Las ayudas técnicas para las personas afectadas por enfermedades
raras suelen tener un elevado coste.

9.2. Aspectos juridicos.

La problemdtica de las personas que padecen OI como usuarios de las
vias publicas, y particularmente como ocupantes de vehiculos, no es objeto
de tratamiento y regulacion especifica a nivel internacional o europeo.

Con cardcter general la Convencion de Naciones Unidas de 2006
aboga por suprimir barreras y procurar el goce pleno de los derechos por
parte de las personas que padezcan algin tipo de discapacidad(arts. 2 y 5
de la Convencidn), permitiendo en desarrollo de los mismos el disefio y
puesta en prdctica de reformas legales y soluciones técnicas que procuren
una mayor autonomia y seguridad a las personas afectadas por OI como
usuarios de las vias publicas.

La Recomendacién 2009/C 151/02, centrada fundamentalmente en
aspectos médicos y cientificos de las enfermedades raras, apuesta
asimismo por la elaboracion y adopcién de planes o estrategias orientados a
gestionar y estructurar todas las acciones pertinentes en materia de
enfermedades raras en el marco de sus sistemas sanitarios y "sociales".

En la normativa nacional de trdfico encontramos algunas referencias
especificas a colectivos que por su especial vulnerabilidad -como usuarios de
las vias publicas en general y ocupantes de vehiculos en particular- precisan
de una regulacién propia, aunque las soluciones legales propuestas estdn mds
orientadas a evitar sanciones administrativasque a procurar y reforzar la
seguridad de los afectados. Prueba de ello es la exencién a la obligacién de
hacer uso de cinturones de seguridad o sistemas de retencién infantil
cuando esté justificado por certificado médico en atencién a razones
médicas graves o relacionadas con la discapacidad (articulos 11y 47 de la
Ley de Seguridad Vial y 116 y concordantes del Reglamento General de
Circulacion).
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Con el mismo fundamento de evitar la sancién, el art. 70 de la Ley de
Seguridad Vial habilita a los familiares de las personas afectadas por los
grados menos graves de OI (Grados I, IV, V y VI), que normalmente se
desplazan haciendo uso de cinturén o sistemas de retencion infantil
homologados pero que al sufrir fracturas éseas con facilidad deben ser
trasladadas al hospital en posicién declbito supino o desplazarse después
con escayolas incompatibles con el uso de tales dispositivos homologados,
para que puedan encargase personalmente de los traslados en sus vehiculos
particulares como si fueran “transportes de emergencias”.

Hay que insistir en el hecho de que las disposiciones citadas no

solucionan el problema de fondo consistente en que las personas afectadas
no viajan en condiciones seguras.

9.3. Aspectos cientificos.

La integracion de las personas con necesidades especiales en nuestra
sociedad necesita de planteamientos transversales que afectan a todos los
dmbitos de su existencia. Para alcanzar una integracion favorable estas
personas necesitan desplazarse y viajar en los modos de fransporte
existentes de forma segura. La diversidad de necesidades particulares que
cada grupo de usuarios con necesidades especiales requiere es amplia, lo
cual dificulta poder establecer soluciones adaptadas a cada caso de forma
general. Cuanto mds particular es una solucién, mds reducido es el grupo de
personas a las que beneficia y en muchos casos plantea problemas de
viabilidad econdmica para que la iniciativa empresarial pueda abordar su
resolucion. No obstante, existen experiencias que demuestran que la
adaptacion de los modos de transporte a los usuarios con hecesidades
especiales representan un beneficio para el resto de usuarios. En este
aspecto, constituye un ejemplo significativo la implantacién de los autobuses
de piso bajo en los transportes publicos urbanos.

En un estudio inicial de los aspectos cientificos de las necesidades de
los afectados por la OI para garantizar su fransporte seguro, se han
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enumerado varias caracteristicas relevantes. La OI en sus grados mds
severos afecta al desarrollo de los afectados y a su antropometria,
derivando en deformaciones que se alejan de los estdndares
antropométricos utilizados para desarrollar los maniquies antropomorfos
que se emplean para evaluar la seguridad de los sistemas de retencion.
Junto a estos casos de gran afectacion, existe un gran nimero de afectados
que, gracias a los avances médicos para el tratamiento de su
enfermedad,presentan un desarrollo mds armonioso y similar al de la
poblacién no afectada, aunque con ciertas diferencias.

En cualquiera de los grupos anteriores la debilidad y la fragilidad ésea
es una caracteristica innata a los afectados. No existe en la actualidad un
conjunto de criterios de lesién adaptados a las personas afectadas por la
OI, lo cual limita el desarrollo y la adecuada catalogacidén de sistemas de
retencion adaptados para estas personas. Esta situacion deriva en que
existan pocos sistemas de retencion recomendados para afectados por la
OI y que incluso se pueda llegar a recomendar la utilizacion de sistemas de
retencion que presenten ciertas adaptaciones sin haber verificado su
adecuacion para los afectados por la OI, utilizando la Iégica de cudl es el
sistema mds seguro de los existentes o, peor adn, la de cudl el menos
inseguro.

10. PROPUESTAS PRIORITARIAS DE ACCION.

Como posibles acciones para desarrollar a partir de la presentacion
de este estudio preliminar y de cara a la elaboracién del estudio final, se
proponen las siguientes:

Aspectos cientifico-técnicos:

a) Implementar este estudio preliminar desde el punto de vista
médico, explorando la implicacién de la comunidad cientifica-
médica, para desarrollar estudios antropométricos y de fragilidad
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b)

d)

f)

)

h)

osea de afectados por OI que incluyan valores de referencia para
resistencia y densidad ésea.

Con base en los anteriores estudios, desarrollar una base de datos
antropométricos de personas afectadas por OI y de criterios de
lesion adaptados a la menor resistencia de aquéllas, tanto para los
nifilos como para las personas adultas.

Explorar la adaptacién de los actuales maniquies antropomorfos de
impacto para que representen la antropometria y, en su caso,
criterios de lesion de los afectados por OI.

Aplicar las herramientas precedentes en ensayos de seguridad
pasiva de evaluacion de los sistemas de retencidn identificados
para evaluar y catalogar su nivel de proteccion y adecuacién a
personas con OI, incluyendo un estudio de validez de los sistemas
de sujecion estadounidenses en vehiculos europeos cuando sea
necesario.

Explorar, sirviéndose de las mismas herramientas, el estudio de
nuevos sistemas de retencién que podrian desarrollarse (como por
ejemplo cunas con airbag).

Llevar a cabo una encuesta entre las asociaciones de afectados
por OTI para valorar la utilidad y accesibilidad de las soluciones
técnicas identificadas, particularmente de las descritas en este
estudio.

Desarrollar el estudio de otros retos en el trasporte de afectados
por OI, en particular en los traslados de emergencia en
ambulancia.

Analizar la  oportunidad de desarrollar 'y trasladar
recomendaciones a la industria del automdvil y fabricantes de
sistemas de retencion infantil, asi como de disefiar protocolos de
actuacion en caso de siniestros de circulacion.

Aspectos juridico-normativos:

a)

b)

Realizar un andlisis detallado de la normativa actualmente

existente en EEUU, Australia, Canadd, Union Europea y Espatia.

A la vista del resultado de los estudios técnico-cientificos,

explorar la oportunidad de proponer el desarrollo de una

normativa o recomendaciones de utilizacién que regulen el uso y
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sirvan para evaluar el grado de proteccidn, implementando, en su
caso, los requisitos de homologacion, de los sistemas de retencidn
o equipamiento especial para el desplazamiento en vehiculos
privados de personas con OI que tengan que ser trasladadas en
posicion de decibito o que no puedan sentarse en asientos
regulares, no sélo para nifios, sino en general para personas,
incluyendo adultos, con necesidades especiales, valorando el
fomento de la accesibilidad de los afectados al transporte desde
un punto de vista econémico (posibilidad de proponer programas
de ayudas econdmicas o prestaciones publicas).

Otras propuestas de accion:

a)

b)

Impulsar la diseminacién del proyecto, dotdndole asimismo de un
enfoque plurinacional que ayude a la consecucion de los logros
propuestos. A tal fin de propone:

-participar con una ponencia resumen del presente estudio en la
Conferencia sobre Proteccién de los Nifios en los Automdviles
("Protection of Children in Cars") que se celebra anualmente en
Munich (Alemania), organizada por TUV-SUD

-diseminar el proyecto y este estudio preliminar (creando en su
caso espacios especificos sobre sistemas de retencion para
personas con necesidades especiales) en las pdginas web de los
organismos, fundaciones y asociaciones firmantes del convenio
(entre otras como posibles, www.fiscal.es y
www.seguridadvialinfantil.org).

-celebracién de una Jornada nacional/internacional sobre sistemas
de retencion para personas con necesidades especiales.

Ademds de las propuestas anteriores, los participantes en el grupo
de trabajo han realizado la siguiente sugerencia: valorar la
posibilidad de identificar a los vehiculos que transportan a
personas con necesidades especiales, o con una especial fragilidad,
para dotarles de una especial visibilidad frente a otros usuarios de
la via y facilitar su reconocimiento por los agentes de trdfico a los
efectos legales procedentes, mediante el uso de distintivos o de
un logotipo como, por ejemplo:
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Figura 20. Propuesta preliminar de identificador visual de vehiculo que
transporta pasajeros frdgiles.
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ANEXOS

CONVENIO DE COLABORACION ENTRE LA FISCALIA GENERAL
DEL ESTADO, EL INSIA, FEDER, AMOI, AHUCE Y FUNDACION
MAPFRE, SOBRE PERSONAS AFECTADAS POR OSTEOGENESIS
IMPERFECTA Y OTRAS ENFERMEDADES RARAS COMO
USUARIOS DE LAS VIAS PUBLICAS: ASPECTOS TECNICOS,
CIENTIFICOS Y JURIDICOS EN EL MARCO DE LAS POLITICAS
EUROPEAS DE SEGURIDAD VIAL.

En Madrid, a 6 de octubre de 2015

1. PARTES FIRMANTES DEL CONVENIO.

Por la Fiscalia General del Estado el Excmo. Sr. D. Bartolomé Vargas Cabrera, Fiscal de Sala
Coordinador de Seguridad Vial de la Fiscalia General del Estado, por delegacién de la Fiscal
General del Estado.

Por el Instituto Universitario de Investigacidon de la Universidad Politécnica de Madrid [INSIA]
D. José Maria Lépez Martinez, Director del INSIA.

Por la Fundacién MAPFRE, D. Jesus Monclus Gonzalez, Director del Area de Prevencién y
Seguridad Vial.
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Por la Federacion de Enfermedades Raras [FEDER], D. Juan Carrién Tudela, Presidente.

Por la Asociacion Madrileia de Ostoegénesis Imperfecta [AMOI] D.Javier de la Torre Serrano,
Secretario de AMOI.

Por la Asociacion Huesos de Cristal de Espaiia [Fundacién AHUCE] D. José Luis Palomar
Galindo, Presidente de AHUCE.

2. INTRODUCCION: LA GENESIS DEL CONVENIO.

En el primer trimestre del afio 2014 la Asociacion Madrilefia de Osteogénesis Imperfecta
[AMOI] contacté con el Fiscal de Sala Coordinador de Seguridad Vial con la finalidad de
exponerle los problemas a los que se enfrentaban diariamente como usuarios de las vias
publicas, y muy en particular como ocupantes de vehiculos, las personas afectadas por una
enfermedad poco conocida como es la osteogénesis imperfecta o huesos de cristal.

El conocimiento directo y personal de la realidad de esta enfermedad y lo que representa para
afectados y sus familiares; su preocupacion ante el riesgo que asumen al desplazarse dia a dia
por las vias publicas; sus dudas sobre la eventual exigencia de responsabilidad administrativa,
civil o incluso penal por no hacer uso de los dispositivos de proteccion homologados, sumado
al convencimiento de que a nivel técnico, cientifico y juridico hay muchas posibilidades de
actuar y mejorar la situacién actual del colectivo, constituye el germen del presente Convenio
orientado a analizar las distintas tematicas que se plantean en los campos citados (juridico,
técnico y cientifico).

A tal fin, la Fiscalia y AMOI acuerdan incorporar al grupo de trabajo a expertos de la Fundacién
MAPFRE y del INSIA que puedan aportar su conocimiento y experiencia en los aspectos
técnico-cientificos. Junto a los expertos de INSIA y Fundacidn MAPFRE se incluyen en los
trabajos a la FEDER bajo la premisa de que algunos de los problemas detectados pueden ser
comunes a otras enfermedades de escasa incidencia poblacional, y también a la otra
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asociacioén espafiola de personas afectadas por osteogénesis imperfecta AHUCE con el objetivo
ultimo de aglutinar todo el conocimiento y experiencia que sea de utilidad para el buen fin del
Convenio.

3. OBJETO.

Al amparo del presente Convenio las partes firmantes se comprometen a desarrollar un
proyecto de investigacion multidisciplinar que incluya aspectos técnicos, cientificos y juridicos
en relacion a la situacién de las personas afectadas por osteogénesis imperfecta cuando son
usuarios de las vias publicas, enfocado a identificar problematicas existentes y a disefiar lineas
de actuacién relacionadas con la prevencion, la educacién y la disuasién penal.

4. MOTIVACION.

La Comunicacidon de la Comision al Parlamento Europeo, al Consejo, al Comité Econdmico y
Social Europeo y al Comité de las Regiones “Hacia un espacio europeo de seguridad vial:
orientaciones politicas sobre seguridad vial 2011-2020” [COM (2010) 389 final] establece un
plan ambicioso destinado a reducir a la mitad el nimero de fallecidos en las carreteras
europeas en los proximos diez afios, conjugando una serie de propuestas y medidas enfocadas
en la mejora de los vehiculos, las infraestructuras y el comportamiento de los usuarios. El
programa europeo identifica siete objetivos para la década 2010-2020 en el ambito de Ia
Unién Europea, proponiendo en cada uno de ellos acciones a nivel nacional y de la UE.

Entre los objetivos figura “Vehiculos mds seguros” (n%4) enfocado principalmente a la
implementacion de «sistemas de cooperacién» a través de los cuales los vehiculos
intercambian datos e interactian con las infraestructuras y con los demas vehiculos de
alrededor para proporcionar a los conductores informacién éptima, reduciendo asi el riesgo de
accidentes y aumentando la fluidez general del tréfico; “La mejora de los servicios de
emergencia y atencion tras las lesiones” (n26) enfatizando que la reduccion del nimero de
heridos debera ser una de las acciones prioritarias en Europa en la préxima década siendo
preciso para ello introducir medidas, por ejemplo, en materia de seguridad de los vehiculos y
las infraestructuras, STI, disponibilidad de las ayudas de urgencia, velocidad y coordinacién de
las intervenciones etc.; y “La proteccion de los usuarios mds vulnerables de la carretera” (n27)
donde se recalca que algunos usuarios presentan una «fragilidad» independientemente de su
papel en el trafico, destacando por su vulnerabilidad a las personas de edad avanzada y a las
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personas con discapacidades. En relacién a estos ultimos la Comunicacién admite que los
conocimientos sobre el tema todavia son muy limitados y son necesarios esfuerzos de
investigacion focalizados, por ejemplo, sobre los criterios médicos de las evaluaciones de
aptitud fisica para la conduccion.

Representa por tanto un enorme desafio el poder evaluar los beneficios sociales de las
medidas que se adopten para mejorar la seguridad de los usuarios vulnerables (conductores
de vehiculos de dos ruedas, ciclistas, peatones, ancianos y personas con movilidad reducida),
asi como actualizar los conocimientos existentes sobre las causas y circunstancias de los
accidentes en Europa para todos los usuarios de la carretera.

En lo referente a las personas con discapacidad como colectivo vulnerable, la informacion y
estudios disponibles todavia son insuficientes para desarrollar medidas y propuestas de accidn
concretas. La Estrategia de Seguridad Vial 2010-2020 de la Direccién General de Tréafico asume
los distintos objetivos y acciones propuestas por la Comisién Europea pero sin contemplar
ninguna mencidn especifica a las personas con discapacidad como colectivo vulnerable, como
si ocurre con los nifios, personas de edad avanzada, y otros usuarios no motorizados como
peatones o ciclistas.

En la misma linea, El balance de siniestralidad vial en Espafia de la DGT para el afio 2013 -como
también ocurre en estudios europeos (“Road Safety Vademecum. Road safety trends, statistics
and challenges in the EU 2011-2012”elaborado por la Comisién Europea) o mundiales (“Global
status report on road safety 2013: supporting a decade of action” publicado por la
Organizacion Mundial de la Salud) utiliza para analizar las cifras distintos pardmetros como la
edad, el sexo de las victimas, o la posicién que ocupan en el accidente (conductor de vehiculos
o ciclomotores, ocupante de los anteriores, ciclistas, peatones, transporte colectivo...). La
incidencia de la discapacidad en la siniestralidad vial no figura entre los factores o parametros
utilizados. La falta de informacién se agrava cuando la causa de la discapacidad es el
padecimiento de una enfermedad rara, a pesar de que en determinados casos y circunstancias
las personas afectadas por este tipo de enfermedades presentan necesidades especificas como
usuarios de las vias publicas, precisando para las mismas de respuestas por parte de las
instituciones -y de la sociedad en general- también especificas. Es el caso de las personas
afectadas por osteogénesis imperfecta.
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En el marco concreto de las enfermedades raras, la Recomendacién del Consejo de la Unidn
Europea de 8 de junio de 2009 relativa a una accion en el dmbito de las enfermedades raras
(2009/C 151/02) advierte que, a pesar de la baja prevalencia de cada una de las enfermedades
raras y su especificidad, la gran variedad de este tipo de enfermedades se traduce en una
elevada cifra total de poblacién afectada (en Europa existen entre 5000 y 8000 enfermedades
raras diferentes que afectan a entre el 6-8% de la poblacién en algun momento de su vida) y
exige un enfoque global basado en esfuerzos especiales y combinados con el fin de “mejorar la
calidad de vida y potencial socioecondmico de las personas afectadas”[Considerando 62 de la
Recomendacion]. Por este motivo, el Consejo recomienda a los Estados miembros “elaborar y
aplicar planes o estrategias para las enfermedades raras en el nivel adecuado” [Apartado | 1 de
la Recomendacion].

Para el desarrollo de la Recomendacién de 2009, la investigacién objeto de este proyecto estd
dirigida a aportar conocimientos, propuestas y lineas de accion para el disefio e
implementacién de una estrategia eficaz, orientada a mejorar la seguridad de los usuarios de
las vias de circulacién afectados por enfermedades raras, siendo un colectivo especialmente
vulnerable.

5. LAS ENFERMEDADES RARAS Y LA SEGURIDAD VIAL.

La Convencién sobre los derechos de las personas con discapacidad, hecha en Nueva York el 13
de diciembre de 2006 y ratificada por Espafia el 23 de noviembre de 2007, consagra como
proposito de la norma en su art. 12 el promover, proteger y asegurar el goce pleno y en
condiciones de igualdad de los derechos humanos vy libertades fundamentales de todas las
personas con discapacidad, y promover el respeto de su dignidad inherente.

El disfrute de derechos en igualdad de condiciones implica combatir y rechazar cualquier
“discriminacién por motivos de discapacidad” que obstaculice o deje sin efecto su
reconocimiento, goce o ejercicio en los ambitos politico, econdmico, social, cultural, civil o de
otro tipo, incluyendo “la denegacion de ajustes razonables” o, lo que es lo mismo, de las
modificaciones y adaptaciones necesarias y adecuadas cuando se requieran en un caso
particular, para garantizar a las personas con discapacidad el goce o ejercicio, como los demas
de los derechos citados (art. 2 Convencidn).
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Precisamente con la finalidad de promover la igualdad y eliminar la discriminacion, los Estados
deben adoptar todas las medidas pertinentes para asegurar la realizacidon de estos “ajustes
razonables” en cada caso concreto (art. 5). De hecho, el pleno ejercicio de sus derechos y su
participacién en los distintos aspectos de la vida social se encuentran seriamente
condicionados por la actual falta de accesibilidad en condiciones minimas de seguridad al
transporte publico y particular (art. 9 Convencién). Por consiguiente, es necesaria una mayor
implicacion de las instituciones publicas y privadas promoviendo iniciativas que faciliten el
derecho a la movilidad de las personas con discapacidades de esta indole a un costo asequible,
incluyendo aquellas ayudas, dispositivos y tecnologias de apoyo imprescindibles para hacerlo
efectivo sin discriminaciones (art. 20 Convencidn). Las personas afectadas por enfermedades
raras y en particular por osteogénesis imperfecta tienen derecho a acceder en condiciones de
seguridad al transporte publico y privado, asi como a desplazarse con autonomia por las vias
publicas.

Las enfermedades raras se caracterizan por su baja incidencia poblacional ya que para ser
considerada como “rara” cada enfermedad especifica debe afectar a menos de 5 de cada
10.000 habitantes. Estas patologias, como apuntdbamos anteriormente, y pese a la escasa
frecuencia estadistica afectan a un muy importante nimero de personas. En Espaia
concretamente existen mas de 3 millones de personas que las padecen. La Federacion
Espafiola de Enfermedades Raras (FEDER) cifra en unas 250 las asociaciones federadas por las
distintas enfermedades con tales caracteristicas. Estos enfermos son Unicos en cuanto a sus
necesidades y la respuesta siempre debe ser individualizada. También en el dambito de la
seguridad vial, velando por sus derechos al acceso en condiciones minimas de seguridad al
transporte publico y particular.

Dentro de las enfermedades raras, la problemdatica expuesta de las personas afectadas como
usuarios motorizados y no motorizados de las vias publicas se agudiza en el caso de las
personas afectadas por osteogénesis imperfecta y sus familiares ya que aquéllas, debido a su
patologia, con distintos tipos o gravedades de afectacidn, sufren un plus de peligro y por tanto
estan expuestos a riesgos mucho mas elevados que el resto de usuarios.

Por ese motivo el presente Convenio se centrara en este tipo de enfermedad sin excluir a las
demas.
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6. CONTENIDO.

Ante la evidente relacién y complementariedad de ambas lineas de trabajo, el Fiscal de Sala
Coordinador de Seguridad Vial, las asociaciones de afectados por este tipo de enfermedades
firmantes, el INSIA y la FUNDACION MAPFRE realizaran un estudio bibliogréfico y analizaran la
realidad expuesta en el apartado anterior desde las perspectivas siguientes:

1. Aspectos técnicos
2. Aspectos juridicos

3. Aspectos cientificos

Una vez efectuado lo anterior, el estudio se completarad con un apartado de conclusiones en
cada uno de los aspectos citados y de propuestas de accion en el marco de la prevencién,
incluidos los aspectos relativos a la disuasién, el régimen juridico aplicable y posibles reformas
legales futuras.

7. ALCANCE DE LA COLABORACION.

La colaboracidon entre las instituciones firmantes se limitard a la realizacién del estudio
indicado, sin que exista ningun impedimento para que, en el futuro, se puedan plantear otras
colaboraciones adicionales en los términos que en su momento se definan.

8. INFORME FINAL.

Los resultados de la investigacion se plasmaran en un informe final que, a modo orientativo,
podrd contener las siguientes secciones: resumen ejecutivo, introduccién, metodologia,
resultados, oportunidades de prevencidn, analisis técnico-juridico, conclusiones, propuestas,
referencias.

9. CALENDARIO PREVISTO.
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El periodo de tiempo total inicialmente previsto para la realizacidon de esta investigacién y la
redaccién del correspondiente estudio final es de doce meses. Sin embargo, dada la
complejidad prevista de fases como la recopilacidn de informacién y, en general, el caracter
singular de la investigacién, dicho periodo de tiempo se ajustara convenientemente en funcién
del ritmo efectivo de los progresos.

10. COSTES DE ELABORACION DEL ESTUDIO.

Cada una de las entidades participantes en este convenio soportard los eventuales costes
respectivos asociados a la elaboracién del estudio.

11. CLAUSULA SOBRE LAPROTECCION DE DERECHOS DE PROPIEDAD INTELECTUAL.

El informe final y los distintos documentos que se elaboren en el marco del presente Convenio
estan protegidos por los derechos reconocidos en el Titulo |, Libro | del Real Decreto Legislativo
1/1996, de 12 de abril, por el que se aprueba el texto refundido de la Ley de Propiedad
Intelectual. En caso de difusidn, divulgacion o publicacién de todo o parte de los mismos se
emprenderdn contra el infractor las acciones legales establecidas en los articulos 138 y
concordantes de la citada Ley.
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