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INTRODUCCION

Las enfermedades conocidas popularmente como "raras" no constituyen en si mismas una categoria médica, sino social
(Huyard, 2009). Su definicion responde a un criterio estadistico flexible de prevalencia que en la Unién Europea es el de
una patologia que afecte a menos de cinco por cada diez mil personas (Fontana, 2005; Richter et al, 2015). Sin embargo, el
hecho de que existan actualmente unas ocho mil enfermedades con esta baja prevalencia y conjuntamente puedan afectar
a un 6% de la poblacién, les confiere un indudable relieve sociosanitario que ha llevado a que sean consideradas como un
nuevo paradigma (Izquierdo, 2003; Ortega, 2004; Palau, 2010). Sus implicaciones y trascendencia se traslucen en las
decisiones politicas y legislativas de las dos ultimas décadas. La Unidn Europea asumi6 en 1993 el caracter prioritario de
las acciones en salud publica en ER y en 1999 adopté la decisién n° 1295/1999/CE15, que considera como la idiosincrasia
de la raridad impide a las personas afectadas acceder a los servicios que necesitan. En el mismo contexto han surgido
politicas europeas de incentivo al desarrollo de medicamentos huérfanos -y la creacion por la Agencia Europea del
Medicamento (EMA) del Comité de Medicamentos Huérfanos (COMP) y la “Rare Diseases Task Force”.

Este cambio se ha iniciado a partir de las reivindicaciones de las personas enfermas y/o sus familiares, quienes han
desarrollado estrategias para dar a conocer los problemas a los que se enfrentaban. Han sido sus mdltiples y variadas
intervenciones las que han transformado la imagen de la enfermedad rara como algo escaso y extrafio en un problema de
salud caracterizado por la dificultad diagnostica, la migracién por especialistas y el dificil y costoso tratamiento
Rabeharisoa, 2012; Akrich, 2013).

Junto a estas caracteristicas definitorias se ha construido también una imagen social de la persona afectada que suele
corresponder a la de un nifio, habitualmente con afectacién neurolégica y una importante discapacidad. Dicha imagen
procede de la forma en que los medios de comunicacion han representado el problema. El potencial de los medios para, a
través de su agenda, influir en la agenda social y politica, ha sido debatido y es tenido en cuenta en los planes de
intervencién sobre las enfermedades raras como forma de divulgar informacién y, sobre todo, de combatir el estigma que
estas enfermedades producen (Bafién, 2007; Sanchez Castillo, 2012).

Este aspecto es por si mismo un interesante objeto de estudio que ha dado lugar a investigaciones y publicaciones en el
ambito de las ciencias sociales. Sin embargo, la perspectiva de la historia del tiempo presente busca identificar los
procesos de cambio y permanencia que permitan comprender cémo y por qué se ha construido esta categoria denominada
"enfermedades raras" y cudles han sido los principales factores que han intervenido, haciendo constar las diferencias
temporales y territoriales. Es precisamente este area de investigacion la que alin no cuenta con trabajos suficientes como
para poder alcanzar conclusiones y, por ello, marca el interés y necesidad de plantear esta tesis.



HIPOTESIS DE TRABAJO Y PRINCIPALES OBJETIVOS

La hipétesis de partida es que, de acuerdo con Huyard (2009), las enfermedades raras son un constructo social que se ha
dinamizado desde las asociaciones de pacientes (Rabehariosa et al, 2012; Akrich, 2013). Debido a ello su proceso
dependera de los diferentes contextos y circunstancias, siendo el principal el propio marco asociativo, por lo que en un
mismo pais (Espafia), dos comunidades auténomas con diferente arraigo de los movimientos sociales mostrarian también
un distinto desarrollo organizativo de las personas con enfermedades raras y la visibilidad de las mismas.

La pregunta de investigacion planteada seria por tanto cuales son los factores que han determinado el momento de
aparicion, la diferente evolucién y los logros de los movimientos sociales de personas con enfermedades raras tal y como
han sido representadas en la prensa diaria.

*» Objetivo general: analizar la evolucién de la presencia de las enfermedades raras en los medios de comunicacién, su
representacion y la construccion social del concepto desde una perspectiva diacrénica.

* Objetivos especificos:

o Percibir los encuadres noticiosos textuales y visuales

o Identificar cuales son las ER y asociaciones de pacientes con mayor presencia en prensa y sus caracteristicas
o Describir las personas con ER y sus familiares

o Analizar el papel de los profesionales de salud en la prensa.

o Evaluar la agenda periodistica con respecto a las enfermedades raras

o identificar las estrategias de éxito que han permitido la visibilidad.



METODOLOGIA

La investigacion tendra como marco tedrico la historia del tiempo presente (Bédarida, 1998) y las teorias de la agenda y el
encuadramiento noticioso (Rogers, 1988; McCombs, 2006) para el analisis de contenidos (Igartua, 2006; Igartua, Humanes,
2010), asi como el analisis comparativo.

Se utilizardn como casos dos regiones espariolas con diferencias demogréficas significativas, Andalucia y Castilla y Leén.
Se elegiran cuatro problemas de salud vinculados a la baja prevalencia, que cubren un amplio espectro de las
caracteristicas de estas enfermedades:

- Enfermedades sin diagndstico

- Enfermedades de depdésito lisosomal

- Sindrome de Turner

- Sindrome Post-polio

La acotacion cronoldgica sera 1940-2015, periodo que permitira comprobar el cambio de concepto "enfermedad rara" y la
popularizacién del mismo.

A efectos de construir el marco historico se revisara la produccion sobre estas enfermedades en Espafia y las referencias
especificas a cada una de las dos regiones.

Se inventariaran las asociaciones existentes en cada comunidad auténoma y se reconstruira su historia.

Se analizara un periédico de gran tirada de cada una de ellas y otro de &mbito nacional. La eleccién de los periddicos se
realizara atendiendo a su tirada, difusion, digitalizacion de la edicién impresa y posibilidades de busqueda automatizada.
Se realizara un listado de términos de blusqueda y se contemplaran las posibilidades de truncacion y estrategias booleanas.
Se seleccionaran las piezas informativas constitutivas del corpus de analisis.

Se creard un libro de cddigos y hoja de codificacion para el vaciado.

Se crearan diversos indices que permitan la interpretacion historica y complementen la metodologia de analisis de
contenidos.

Los datos obtenidos se procesaran con un programa SPSS.

Se presentaran los resultados en forma de tablas y gréficas y se procedera a su interpretacion y discusion.



MEDIOS Y RECURSOS MATERIALES DISPONIBLES

Este trabajo se desarrolla en el programa de Doctorado: Formacion en la Sociedad del Conocimiento (Garcia-Pefialvo,
2014, 2018; Garcia-Pefalvo et al., 2017, 2018), siendo su portal, accesible desde http://knowledgesociety.usal.es, la
principal herramienta de comunicacion y visibilidad de los avances (Garcia-Holgado et al., 2015). En él se iran incorporando
todas las publicaciones, estancias y asistencias a congresos durante el transcurso del trabajo.

Se dispone del material informatico, hardware y software, necesario para la investigacion; tanto personales como los que se
hallan en el &rea de Historia de la Ciencia.

Para la obtencién de las fuentes de estudio se cuenta con el apoyo del proyecto de investigacion HAR2017-87318-P
“Investigacion, redes asistenciales y empoderamiento: respuestas sociales y cientificas a las enfermedades raras en la
Peninsula Ibérica (1940-2015)”, financiado por el Ministerio de Economia, Industria y Competititvidad del Gobierno de
Espafia, del que es investigador principal el director de esta tesis. De esta forma se garantiza la adquisicion de las copias
digitales en aquellos periddicos que ofrecen este servicio s6lo mediante pago.

Lo mismo sucede con la bibliografia critica, si bien sélo para su actualizacion en el transcurso de la investigacion, pues ya
se cuenta con la ahora existente.


http://knowledgesociety.usal.es/

PLANIFICACION TEMPORAL

El proyecto de investigacion planteado para tesis doctoral se desarrollaria segun el cronograma que figura en la tabla

expuesta mas abajo.

Es preciso destacar que los tiempos dependeran de las condiciones que se encuentren en los diferentes periddicos, pues
en muchos casos la blsqueda ha de realizarse in situ y en unos horarios muy restringidos.
Por otra parte, hasta que no se obtengan todos los resultados no es posible iniciar la publicacion de los articulos exigidos
para la defensa de la tesis doctoral, de manera que se hara simultaneamente con la redaccion de esta durante el Gltimo

semestre de los tres afos.
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