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INTRODUCCION

Centros de referencia: Hospital La Paz

M. Navarro Torres!, J. Cobas Gamallo?

1Servicio de Nefrologia Infantil, 2Subgerente Hospital Materno Infantil. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

El Hospital Infantil La Paz fue inaugurado en 1963, sien-
do su Director e impulsor el Dr. Enrique Jaso Rolddn, que
buscd como estrecho colaborador al Jefe de Departamento
de Cirugia Pediatrica, Dr. Julio Monereo.

Desde sus inicios, el Hospital Infantil ha sido pionero
en el desarrollo y la jerarquizacion de las especialidades
pediatricas, tanto médicas como quirdrgicas.

El Hospital es una estructura cuya funcion principal es
prestar asistencia especializada a los enfermos, en coordi-
nacion con los demas centros de la Comunidad de Madrid
y de ambito estatal, ampliable a centros de otros paises que
requieran servicios sufragados o concertados por via de la
Comunidad de Madrid y el Ministerio de Sanidad.

Las funciones que el Hospital presta a la sociedad han
cambiado con el tiempo en la medida en que la propia so-
ciedad ha aumentado su exigencia en contenido, eficacia y
eficiencia. Ademds, ha tenido que adaptarse a los cambios
sociales, culturales y tecnoldgicos sucesivos, por la reper-
cusion que los mismos tienen en la salud de la poblacion.

La evolucion natural de la asistencia al paciente en el
Hospital Infantil determiné la necesidad, por la diversidad
de las patologias y el rapido desarrollo de nuevos conceptos
clinicos y terapéuticos, de diversas especialidades dentro del
ambito pediatrico. Asi, desde su fundacion en 19635 se fueron
configurando las diferentes especialidades, lo que determind
que el Hospital Infantil fuese una referencia a nivel nacional
para los ninos con diversas enfermedades.

En las tablas 1y 2 se expone como fueron desarrolldn-
dose las especialidades médicas y quirurgicas.

Este desarrollo de las especialidades es una de las forta-
lezas del Hospital Infantil, ya que dispone de practicamente

Correspondencia: Dra. Mercedes Navarro Torres. Servicio de
Nefrologia Infantil. Hospital Universitario La Paz. Madrid. P° de la
Castellana, 261. 28046 Madrid.

E-mail: mnavarro.hulp@salud.madrid.org

Recibido: Noviembre 2012
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todas las especialidades, y hace que hasta el momento ac-
tual haya sido acreditado como CSUR (Centros, servicios
y unidades de referencia) en 17 patologias: quemados criti-
cos, alteraciones congénitas del desarrollo ocular, tumores
extraoculares de la infancia (rabdomiosarcoma), tumores
intraoculares en la infancia (retinoblastoma), retinopatia
del prematuro avanzada, trasplante renal infantil, trasplante
hepatico infantil, trasplante cardiaco infantil, trasplante de
intestino infantil, queratoplastia penetrante en nifos, tras-
plante de progenitores hematopoyéticos alogénico infantil,
asistencia integral del neonato con cardiopatia congénita
y del nifio con cardiopatia congénita completa, asistencia
integral del adulto con cardiopatia congénita, cirugia del
plexo braquial, epilepsia refractaria, ataxias y paraplejias
hereditarias y trasplante renal cruzado.

Recientemente fue acreditado para la realizacion del
trasplante pulmonar pedidtrico, por lo que se convierte en
el unico hospital que puede realizar todos los trasplantes
pediatricos.

Esta vocacion de referencia lleva a que uno de cada tres
ingresos sea de pacientes de fuera de la Comunidad de Ma-
drid, y en servicios como Cardiologia, Cirugia cardiaca,
Hemato-Oncologia, Hepatologia y Gastroenterologia y
Nutricion, mas de la mitad de sus ingresos son de fuera de
la Comunidad.

Otra de sus fortalezas es haberse mantenido durante
los 45 afios de su historia entre los principales hospitales
pediatricos de este pais.

Los Especialistas de la Sanidad, en las encuestas realiza-
das por la OCU, sobre los mejores hospitales espafioles para
el tratamiento de casos graves en enfermedades pediatricas
realizadas entre los afios 2005 y 2011, dan el mejor indice
de reputacion al Hospital Infantil Universitario de la Paz
en Madrid.

Por ultimo, quisiéramos destacar que parejo a su desa-
rrollo asistencial fue su actividad humanizadora y garante
de los derechos de los nifios. Desarrolld planes de Humani-
zacion que contemplan desde la ilustracion de las paredes

Centros de referencia: Hospital La Paz 5



TABLA 1. Hospital Infantil La Paz 1966-2012. Medicina pediatrica.

Servicios Secciones
1966-1974 Neonatologia Hemato-oncologia
Departamento de Medicina Pediatria PaidoPsiquiatria
Pediatrica: Dr. E. Jaso Infecciosos Cardiologia
Radiodiagndstico Neurologia
Alergia-Inmunologia
Urgencia Externa
Unidad de Estancia Corta
1975-1977 Neonatologia Hemato-oncologia

Departamento de Medicina
Pediatrica: Dr. F. Collado

Pediatria I

Pediatria II (Gastroenterologia)
Pediatria 11T (Endocrinologia)
Infecciosos

Paido-Psiquiatria
Urgencia Externa

Unidad de Estancia Corta
CIP

Neurologia Nefrologia
Cardiologia
Alergia H. LA PAZ,
Inmunologia
1978-2012 Neonatologia Hemato-oncologia
Neurologia Urgencia Externa
Cardiologia Infecciosos
Cuidados Intensivos Pediatricos Neumologia
Gastroenterologia y Nutricion Reumatologia
gndocrlnol’ogla H. LA PAZ
epatologia Gonét
Nefrologia Inirigf)?ogia
Pediatria Radiologia
Alergia

Paido-Psiquiatria

TABLA 2. Hospital Infantil La Paz 1966-2012. Cirugia pediatrica.

Servicios

Secciones

1966-1974
Departamento de Cirugia
Dr. J. Monereo

Cirugia General
Cirugia Cardiovascular
Odontopediatria

Urologia
Cirugia Plastica
Otorrino-Laringologia

Traumatologia-Ortopedia Oftalmologia
Anestesia
H. LA PAZ
Neurocirugia
1975-1976 Cirugia General Urologia

Departamento de Cirugia
Dr. J. Monereo

Cirugia Cardiovascular
Odontopediatria
Traumatologia-Ortopedia
Anestesia

Cirugia Plastica
Otorrino-Laringologia
Oftalmologia

H.LAPAZ
Neurocirugia

1977-2012
Departamento de Cirugia
Dr. J. Tovar (desde 1993)

Cirugia General
Anestesia
Urologia

Cirugia Cardiaca

Cirugia Plastica
Oftalmologia

H. LAPAZ

Cirugia Maéxilo-Facial
Neurocirugia
Traumatologia-Ortopedia
Otorrinolaringologia

6 M. Navarro Torres, J. Cobas Gamallo
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del Hospital, Wifi en todas las habitaciones, incremento Presentamos aqui solo una parte reducida de los Servi-
de habitaciones madre-hijo (incluido neonatos), apertura  cios con Referencia Estatal, ya que por razones de espacio
horaria, programas de musicoterapia, arteterapia, escuela  ha sido imposible incluir otros Servicios o Secciones que
de baloncesto y otras muchas, gracias a la colaboracion de  proporcionan asistencia a patologias complejas y de alta
mas de 300 voluntarios de diversas asociaciones. especializacion.
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ARTICULO ORIGINAL

El Servicio de Neonatologia en el

Hospital Universitario La Paz en el afio 2012

J. Quero Jiménez, . Pérez Rodriguez, F. Omefiaca Terés

RESUMEN

En relacion con el estado actual del Servicio de Neona-
tologia (SN), tras sefialar la mision y vision del mismo, se
concreta la informacion estructural y cartera de servicios.
A continuacion se describen la actividad asistencial en el
paciente ingresado y en consulta de seguimiento, la activi-
dad docente de pregrado, médicos residentes y formacion
continuada y las estrategias de mejora de la calidad del SN
en el seno de redes nacionales e internacionales. Por tltimo,
se destacan objetivos asistenciales y de investigacion actuales
del SN. Repetidas veces se hace alusion a participacion de
la familia en todas las actividades del SN del H. Materno-
Infantil La Paz.

Palabras clave: Unidades neonatales; Caracteristicas; Ob-
jetivos asistenciales y de investigacion; Atencion centrada
en la familia.

ABSTRACT

The current situation, objectives and level of care pro-
vided by the Neonatal Unit of La Paz Children’s Hospital are
specified. Data are reported of clinical activity in inpatient
care and follow-up programs for high risk patients. Under-
graduate teaching, pediatrics residency programs, continued
quality improvement and education strategies with participa-
tion in specific national and global neonatal databases are
described. Future clinical and research objectives are high-
lighted. Family centered and parental involvement in care is
considered a major aim in all activities in the neonatal unit.

Correspondencia: Dr. ]. Quero Jiménez. Servicio de Neonatologia.
Hospital Universitario La Paz. P° de la Castellana, 261.

28046 Madrid.

E-mail: jquero.hulp@salud.madrid.org

Recibido: Noviembre 2012
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Servicio de Neonatologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Key words: Neonatal Units; Characteristics; Care and re-
search objectives; Family-focused care.

MISION Y VISION DEL SERVICIO

El Servicio de Neonatologia (SN) del Hospital Universi-
tario La Paz (HULP) tiene como mision fundamental pres-
tar asistencia a los recién nacidos (RN) y a sus familias en
todos los aspectos relacionados con la atencion neonatal,
desde el RN sano en las plantas de maternidad hasta los
problemas médicos y quirtrgicos mas complejos, asi como
el seguimiento de los RN de alto riesgo de presentar secuelas
relacionadas con la prematuridad o con acontecimientos
adversos en la etapa perinatal.

La vision de este servicio es la de una unidad de nivel 3-C
(mdxima complejidad segtin la clasificacion internacional y
de la Sociedad Espafiola de Neonatologia)(1:2 situada en un
hospital materno-infantil en el que son asistidos pacientes
de alta complejidad, tanto desde el punto de vista obstétrico
como pediatrico, motivo por el cual la colaboracion con las
diferentes especialidades médicas y quirtirgicas y Servicios
Centrales del hospital es basica en su organizacion y pla-
nificacion.

Al mismo tiempo que se presta una asistencia integral
en algunos casos de gran complejidad, es un objetivo prio-
ritario del SN prestar una asistencia centrada en la familia,
constituyéndose en una unidad abierta a los padres a los
que se debe facilitar y fomentar la estancia junto a sus hijos
durante el ingreso, la participacion en el cuidado y en las
decisiones éticas, basadas en una informacion clara y com-
pleta, y proporciondndoles el apoyo y educacion sanitaria
necesarios para continuar el cuidado tras el alta del hospital.

EI SN tiene ademas una mision docente muy importante
tanto en pregrado, participando en la formacion tedrica y
practica de Pediatria a los alumnos de la Universidad Au-

tonoma de Madrid, como en la formacion de postgrado
de MIR de Pediatria del HULP y de otros hospitales de

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



Area perinatal Cuidados intensivos Cuidados especiales Policlinica de
y y seguimiento
vigilancia intensiva hospitalizacion neonatal
neonatal madre-hijo
Unidad de Coordinacion Especialistas Neuro- Alta precoz y Escuela Especialistas
reanimacion con médicos monitorizacion hospitalizacion | | de padres evaluacion
transicion y obstetricia quirtrgicos | | y cuidado RN a domicilio atencion
RN sano medicina fetal neurocritico temprana

FIGURA 1. Estructura del Servicio de Neonatologia del Hospital Universitario La Paz.

Madrid con los que a través de la comision de docencia se
mantienen acuerdos, y de MIR con dedicacion especial a la
Neonatologia, y una actividad investigadora que se considera
fundamental para garantizar una optima calidad asistencial
y que ha permitido la constitucion de un subgrupo especi-
fico, grupo 26 Neonatologia, dentro de la estructura del
Instituto de investigacion del H. La Paz (IdiPAZ). Ademas,
el SN participa activamente en la actividad institucional del
HULP, varios de sus miembros son tutores de residentes y/o
pertenecen a algunas de las comisiones y subcomisiones de
calidad del hospital.

ESTRUCTURA DEL SERVICIO DE NEONATOLOGIA

Estructura (Fig. 1)

- Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales con 23 pues-
tos.

- Unidad de Vigilancia Intensiva Neonatal con 20 puestos.

- Unidad de Cuidados especiales o Cuidados Intermedios
(CE) con 28 puestos.

- Unidad de Reanimacion-Transicion, 10 puestos.

- Unidad de seguimiento: Policlinica de Neonatologia con
2 salas de consulta diaria.

Programa de alta precoz

El objetivo del programa de alta precoz es adelantar el
envio al domicilio de RN pretérmino que antes de alcanzar
el peso recomendado (2.200 gramos) presentan unas condi-
ciones fisioldgicas y sociales que permiten ser atendidos por
sus padres con el apoyo de una enfermera de neonatologia
que hace visitas domiciliarias para asegurar una evolucion
adecuada hasta el alta definitiva del hospital. El programa
de alta precoz se aplica a 340 RN anuales (950 visitas) y
resulta beneficioso para los padres y para el hospital por el
ahorro de estancias y optimizacion de los recursos en un drea
de alta demanda de puestos y presion asistencial.

VoL. 69 N°1, 2013

CARTERA DE SERVICIOS

La ubicacion dentro de una unidad de referencia obstétrica
y pedidtrica que asiste un elevado nimero de pacientes de alto
riesgo®4 perinatal integrada en un hospital infantil con todas
las areas de capacitacion especificas pediatricas, tanto médicas
como quirtrgicas, y con el apoyo de los servicios centrales,
configuran una cartera de servicios en la que se ofrecen todas
las técnicas diagnosticas y terapéuticas mds avanzadas, inclu-
yendo hipotermia corporal total, cirugia cardiaca, neuroci-
rugia y oxigenacion por membrana extracorpérea (ECMO).

Destaca, por su especial dedicacion, el area de neurolo-
gia neonatal con programas asistenciales y de investigacion
avanzados en encefalopatia hipoxico-isquémica y repercu-
sion de las cardiopatias congénitas en el neurodesarrollo,
cardiologia y cirugia cardiaca, soporte respiratorio y nutri-
cion neonatal.

ACTIVIDAD ASISTENCIAL
Hospitalizacion

La hospitalizacion del SN ha experimentado un cambio
en los dos ultimos afios debido a la apertura de nuevos hos-
pitales en la Comunidad de Madrid (CM), al descenso del
numero de partos en el hospital y a la existencia de un plan
de regionalizacion de la asistencia neonatal en la CM en el
cual el SN figura como unidad de nivel 3-C. Por este motivo,
se ha observado un descenso en el nimero de ingresos totales.
Por el contrario, el nimero de ingresos no ha descendido en
el area de CIN y se ha observado un notable incremento de
0,5 puntos en el PESO de los pacientes asistidos en el servicio,
siendo este resultado el mds alto para las unidades de Neo-
natologia de todos los hospitales de la CM. El nimero total
de ingresos en 2011 fue 1669 con una letalidad de 3,25%.

Otra caracteristica de la hospitalizacion en la situacion
actual es la elevada tasa de prematuridad y sobre todo de
recién nacidos con peso al nacer < 1.500 gramos (RNMBP)
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FIGURA 2. Mortalidad RN vivos con peso 50-1.500 g nacidos en
el Hospital Universitario La Paz.

(mds del 2% de los nacimientos) y la alta incidencia de
problemas quirurgicos asistidos en CIN (dato que justifica
el incremento de peso antes mencionado). En la figura 2 se
muestran los nacimientos y mortalidad de RNMBP en los
ultimos afios en la que se observa una supervivencia proxima
al 90% el afio 2011 y en la figura 3 la tasa de mortalidad
perinatal con su componente fetal y neonatal.

Consultas

No existe lista de espera en la policlinica de neonatologia
(PN). El niimero total de visitas efectuadas en el afio 2011
fue de 2.383.

La actividad de la PN es, por una parte, realizar el segui-
miento de problemas pendientes a corto o medio plazo de
RN procedentes del area de hospitalizacion o de puerperio, y
fundamentalmente, coordinar el plan de seguimiento y eva-
luaciéon multidisciplinar de los RN de alto riesgo de padecer
secuelas asistidos durante su ingreso en el SN.

La prematuridad, especialmente los recién nacidos pre-
término de muy bajo peso (RNMBP), constituye la mayor
parte de la actividad de la PN. En estos pacientes en nues-
tro medio se realizan exploraciones y pruebas de deteccion
precoz de trastornos motores y/o cognitivos, alteraciones
sensoriales, etc., que pueden ser origen de discapacidades
y requerir intervenciones precoces para mejorar el neuro-
desarrollo de estos pacientes’S6). Otros grupos de pacientes
incluidos en programas de seguimiento son RN de riesgo que
han sido incluidos en estudios prospectivos dentro del SN,
en los cuales el seguimiento a medio/largo plazo es funda-
mental para una evaluacion completa de la repercusion de
los tratamientos empleados en el periodo neonatal. En este
grupo estan incluidos problemas neuroldgicos (hipotermia
en encefalopatia hipoxico-isquémica), pulmonares (displasia
broncopulmonar y tratamiento con dxido nitrico), nutricio-
nales, endocrinoldgicos, etc.

10 J. Quero Jiménez y cols.

FIGURA 3. Mortalidad perinatal Hospital Materno-Infantil La
Paz.

El seguimiento neonatal es considerado en el SN una
parte fundamental de una buena medicina neonatal, por
la utilidad para los pacientes a los que se facilita optimi-
zar sus capacidades y calidad de vida en el caso de que
se presenten secuelas, por el apoyo que supone para las
familias, y por el soporte a la investigacion que propor-
ciona. La disponibilidad de neonatélogos de plantilla cuya
labor asistencial es casi exclusivamente en la policlinica de
seguimiento, permite profundizar en el conocimiento del
neurodesarrollo y la problematica especifica de los lactantes
y nifios incluidos en los programas de seguimiento tras el
alta de la unidad neonatal y que contintia hasta la edad
escolar con el apoyo de psicdlogos y psicopedagogos que
colaboran con el hospital.

ACTIVIDAD DOCENTE
Docencia de pregrado

Alumnos de la facultad de medicina de la UAM reciben
formacion en el SN durante su rotacion hospitalaria. Un
catedrético de Pediatria y varios profesores asociados, ho-
norarios y colaboradores docentes participan en la docencia
de los alumnos de cuarto y sexto curso de Medicina.

Docencia de residentes

EI SN es de rotacion obligatoria para todos los MIR de
Pediatria del hospital. Como parte de su rotacion pediatrica
general pasan 3 meses por las dreas de transicion y cuidados
especiales en el MIR-2 y tres meses por CIN en el tercer
afio de MIR. Se dispone de un programa de formacion en
el que estan especificados los objetivos docentes para estas
rotaciones. Existe un acuerdo formativo con los hospitales
Ramon y Cajal y Principe de Asturias de la CM para que
sus MIR realicen estancias como parte de su formacion pe-
diatrica. Esporadicamente, cuando la capacidad docente del
Servicio lo permite, MIR-3 de Pediatria de otros hospitales
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de la Comunidad de Madrid o de otras ciudades de Espafia
realizan rotaciones como parte de su formacion.

EI SN cumple los requisitos de acreditacion propuestos
por la Sociedad Espafiola de Neonatologia para la forma-
cion de MIR con dedicacion especial a la Neonatologia,
en el futuro, esperemos que cercano, drea de capacitacion
especifica de Neonatologia oficialmente reconocida por la
Comision Nacional de Especialidades.

Formacion continuada
Sesiones clinicas

El SN tiene un programa de sesiones clinicas en el propio
servicio 2 dias por semana. Cuando se inicia la rotacion
trimestral de los MIR se organiza un ciclo de sesiones sobre
temas basicos de Neonatologia para los MIR 2 y otro para
los MIR 3.

Hay una reunién 2 veces por semana con Obstetricia y
otras especialidades para analizar casos de Medicina fetal.

Dentro del programa de sesiones se fomenta la colabo-
racion interdisciplinar con temas mensuales en colaboracion
con Obstetricia y Enfermeria. Y participacion de otros espe-
cialistas en relacion con la patologia neonatal.

ACTIVIDAD INVESTIGADORA

El SN ha desarrollado diferentes lineas de trabajo (fi-
siopatologia cardiocirculatoria, neuromonitorizacion, neu-
roimagen y flujo sanguineo cerebral, nutricion del recién
nacido de muy bajo peso, funcion tiroidea, patologia res-
piratoria) en temas relacionados con la fisiologia y patolo-
gia perinatal y del desarrollo, constituyendo un subgrupo
especifico dentro de IdiPAZ, desarrollando trabajos pros-
pectivos dentro del HULP y multicéntricos, algunos a nivel
internacional, y obteniendo ayudas de investigacion para la
realizacion de estos proyectos.

En los altimos 5 afos el nimero de publicaciones in-
dexadas en las que participaron miembros del SN fue de
86, con un factor de impacto total de 224,464 puntos, y se
ha procedido a la lectura de 5 tesis doctorales con trabajos
realizados en la unidad.

CALIDAD ASISTENCIAL Y CALIDAD PERCIBIDA

El SN participa en programas de gestion de riesgos y
seguridad de los pacientes con programas de notificacion
de eventos adversos, bacteriemia cero, e higiene de manos.

Los datos asistenciales del servicio se comparan con los
de otros centros nacionales (SEN 1500), europeos (Euro-
NeoNet) o internacionales (Vermont Oxford Network),
participando en redes de andlisis de resultados de patologia
quirargica cardiaca neonatal y de RNMBP.

La atencion a la familia” desde el momento del naci-
miento, o con anterioridad en patologias fetales especiales,
constituye un aspecto fundamental en la labor del SN. Al-
gunas acciones en este sentido incluyen nuevos protocolos
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de actuacion tras el parto para el fomento del vinculo y
estimulo para la lactancia materna mediante el contacto
piel con piel, acondicionamiento de las instalaciones para
facilitar la estancia de los padres durante el ingreso de sus
hijos en el hospital, libertad de horario de estancia para
los padres, escuela de padres, hospitalizaciéon madre-hijo y
programa de alta precoz.

PARTICIPACION INSTITUCIONAL

EI SN participa en diferentes comisiones clinicas del
hospital (docencia, mortalidad, CEIC, nutricidn), tutores
de MIR.

Objetivos asistenciales y de investigacion actuales

Para finalizar se sefialan objetivos importantes del SN
en la actualidad. En primer lugar, la colaboracion activa
con el equipo de obstetricia dedicado a la medicina fetal,
junto a las diferentes especialidades pediatricas, médicas y
quirdrgicas, y servicios centrales para lograr la aproximacion
mas adecuada al diagnéstico de la patologia fetal, y materna
en ocasiones, y potenciales estrategias de terapéutica fetal
médica o quirtirgica

En el area de la Neurobiologia, la orientacion actual
esta dirigida hacia la patologia neurocritica del nacido a
término e inmaduro (dafio cerebral hipdxico-isquémico
global o focal, convulsiones/estatus epiléptico, hemorragia
intracraneal, encefalopatia metabdlica), con la progresiva
incorporacion a la prictica clinica de la neuromonitoriza-
cion (neurofisiologia, oxigenacion y perfusion tisular cerebral
regional, estimacion del flujo sanguineo cerebral, neuroima-
gen y monitorizacion neurobioquimica, esta ultima ain en
investigacion) y neuroproteccion (hipotermia moderada).

Otra diana del SN es la nutricion del recién nacido de
muy bajo peso, con especial interés en la metodologia de
estudio de la composicion corporal (densitometria, bioimpe-
dancia, isdtopos estables) en pacientes con riesgo de lesion
intestinal (enterocolitis necrosante) y hepatica (enfermedad
hepatica asociada a nutricién parenteral: colestasis, esteato-
sis), en los cuales se investiga en la actualidad en los efectos
de diferentes aportes lipidicos parenterales y enterales y ad-
ministracion de probidticos, entre otras estrategias.

Otro objetivo del SN es el desarrollo progresivo de la
policlinica de seguimiento, con especial interés en la atencion
integral del paciente y de su familia, con riesgo de alteracion
en el neurodesarrollo tras el alta hospitalaria. Se pretende
identificar a los bebés con patologia neuroldgica antes del
alta del SN, vigilar con programas consensuados el neuro-
desarrollo, para detectar precozmente sus posibles altera-
ciones y, consecuentemente, contactar con los profesionales
adecuados para prestar las ayudas, multidisciplinarias por
lo general, encaminadas a conseguir el maximo potencial
de neurodesarrollo y mejorar la calidad de vida del paciente
y su familia.
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Por tltimo, en colaboracion con la Direccidon-Gerencia

del Hospital Materno-Infantil, se busca mejorar la infraes-
tructura del Servicio de Neonatologia para adecuar su di-
seno a las nuevas tendencias y necesidades de la asistencia
neonatal, centrada en la familia y en la seguridad de los
pacientes.
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RESUMEN

Los Cuidados Intensivos Pediatricos (CIPs) iniciaron
su actividad en el Hospital Infantil La Paz en el afio 1974.
El servicio actual dispone de 16 camas, cuatro de cuidados
medios, ocho de cuidados intensivos y cuatro de aislamien-
to con exclusa y filtros HEPA (High Efficiency Particulate
Air). En los tltimos 6 afios (2006-2011) se han atendido 3.674
pacientes, media de 612 pacientes afio, con una ocupacion
media anual del 83,4% y mortalidad media anual del 4,9%.

Al ser considerado un servicio polivalente, se ha estableci-
do una estrecha colaboracion practicamente con la totalidad
de los servicios y especialidades pediatricas médico-quirargi-
cas del hospital, con mayor o menor frecuencia segin las pa-
tologias asistidas, destacando entre las patologias quirtrgicas
los pacientes con asistencia ventricular (Berlin Heart), ECMO
(Extracorporeal Membrane Oxygenation) y trasplante car-
diaco; asi como tratamiento postoperatorio de los trasplantes
hepaticos, renales, intestinales y multiviscerales.

Entre las lineas de trabajo, hay que destacar el trata-
miento intracoronario con células progenitoras aut6logas
de médula dsea en pacientes con miocardiopatia dilatada e
insuficiencia cardiaca; creacion de un equipo mixto, médico
y de enfermeria para el abordaje guiado por ecografia, de
accesos venosos centrales insertados periféricamente; registro
de una patente europea de vélvula de cierre ultrarrapido y
sin fugas para respiradores; utilizacion a nivel pediatrico de
la tecnologia ventilatoria NAVA (Neurally Adjusted Venti-
latory Asist); monitorizacion hemodindmica con el moni-
tor PICCO2 (Pulsion Medical System); la promocion de la
educacion médica basada en la simulacion de alta fidelidad
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y la implantacion de la asistencia ventricular externa en
Pediatria.

Palabras clave: Cuidados Intensivos Pediatricos; Técnicas es-
peciales.

ABSTRACT

The Pediatric Intensive Care Unit of La Paz Universi-
tary Hospital, was founded in 1974. It is now a polyvalent
medical-surgical tertiary unit, equipped with 4 intermediate
care beds, 8 intensive care beds and 4 isolation beds with
airlock and HEPA filters for the treatment of transplanted
and immunocompromised patients. In the last 6 years, 3674
patients have been treated (mean 612 patients/year), with a
mean occupancy rate of 83,4% and a mortality rate of 4,9%.

As the polyvalent unit it is, PICU staff maintains close and
daily contact and cooperation with almost all the rest of the
medical and surgical departments of the hospital. In this regard,
critically ill cardiac patients are admitted in the PICU for the
treatment with ECMO and ventricular assist devices (EXCOR
Berlin Heart), as well as post-operative patients after cardiac,
liver, renal, intestinal and multivisceral transplantation.

Of all the achievements and current lines of work of the
department, it can be highlighted the intracoronary treat-
ment with autologous bone marrow-derived progenitor cells
in patients with dilated cardiomyopathy, the implantation
and development of a pediatric ventricular assist program,
the echo-guided cannulation of peripherally inserted central
venous catheter by a especially trained intravenous therapy
team, the registration of a European patent for a ultrara-
pid shutoff respirator valve, the incorporation of NAVA
mode for mechanically ventilated patients and the PiCCO2
monitor for the hemodynamic monitorization of patient with
cardiovascular dysfunction, and the promotion of medical
education based on high-fidelity simulation.

Key words: Pediatric Intensive Cares; Special techniques.
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INTRODUCCION

Los Cuidados Intensivos Pedidtricos (CIPs) se iniciaron en
el Hospital Infantil La Paz en el afio 1973, donde un grupo de
pediatras dirigidos por el Dr. Francisco Ruza comenzaron el
tratamiento del nifio grave con la implantacion de la dialisis
peritoneal, el inicio de la nutricién parenteral en colaboracion
con cirugia pedidtrica y los primeros pasos en la ventilacion
mecdnica (VM) fuera del campo de la anestesia-reanimacion.
Se atendieron los primeros pacientes médicos en lo que era
la Unidad de Cuidados Neonatales Quirtrgicos con la co-
laboracion del Jefe del Departamento de Cirugia, Dr. Julio
Monereo. Posteriormente, en junio de 1976 se inaugur6 la
Unidad de CIP, que atendia pacientes pedidtricos médicos con
fallo de algun sistema organico, fundamentalmente respira-
torio, hemodinamico y metabdlico; y pacientes quirtirgicos
(postoperatorio de cirugia cardiaca). Por esa época se realizd
el Informe Técnico 11 con la colaboracién de nuestra Uni-
dad, donde se plasmaban las bases conceptuales de los CIP
a nivel nacional, se analizaban las necesidades de Unidades,
personal médico y de material con el fin de que la adminis-
tracion tuviera la informacion necesaria para el desarrollo
e implantacion de los CIP a nivel nacional. Posteriormente
se colabord en la realizacion de los Informes Técnicos 2 y 3,
realizados en los altimos 35 afios. En el afio 1990 pasé a ser
Servicio de CIP, estando constituida la plantilla por un Jefe
de Servicio, un Jefe de Seccion y ocho Médicos Adjuntos.

En el afio 2000, la adhesion de la Unidad de Urgencias
y creacion de una segunda Jefatura de Seccion permiti6 la
creacion del Servicio de CIP y Urgencias Pediatricas, hasta
diciembre del afio 2010 en que se independizaron.

ACTIVIDAD ASISTENCIAL

El Servicio de CIP dispone de 16 camas, cuatro camas
de cuidados medios, ocho camas de cuidados intensivos, y
cuatro camas de aislamiento con exclusa y filtros HEPA . En
el momento actual, agosto 2012, dispone de una plantilla de
10 médicos de staff y cuatro médicos residentes de especia-
lidad, 48 diplomados en enfermeria, 20 auxiliares clinicas y
un enlace psiquidtrico pedidtrico dos veces por semana. La
relacion enfermera/paciente es de 1/1 en el paciente grave.

En los tltimos 6 afios (2006-2011) se han atendido 3.674
pacientes, con una media de 612 pacientes afio (489-686) y
1,6 ingresos dia (1,3-1,9). El tanto por ciento de ocupacion
media anual ha sido del 83,4% (73,1-89,7) y una mortalidad
media anual de 29 pacientes (4,9% afio) y 1,2 donantes
afo. La tasa media de necropsias afio representé el 32,5%.

RELACION CON OTROS SERVICIOS

Al ser considerado un servicio polivalente, se ha esta-
blecido una estrecha colaboracion practicamente con la
totalidad de los servicios y especialidades pedidtricas médi-
co-quirtrgicas del hospital, con mayor o menor frecuencia
segun las patologias asistidas.

14 E Alvarado y cols.

Cardiologia y Cirugia Cardiovascular Pediatrica

El servicio colabora en la asistencia de todos los pacientes
con patologia cardiaca, que en cualquier momento de su
evolucion presentan una descompensacion, asi como en el
control postoperatorio de la cirugia cardiaca en colaboracion
con la Unidad de Reanimacion. A partir del afio 2007, por
reajustes internos, el Servicio de CIP se responsabilizo de la
actividad cardioquirirgica de los pacientes con asistencia
ventricular (Berlin Heart), ECMO vy trasplante cardiaco.

Entre los afios 2006-agosto 2012 se han realizado 14
asistencias ventriculares tipo Berlin Heart (43% biven-
tricular) como puente al trasplante cardiaco (Tabla 1) en
pacientes con disfuncion ventricular grave (actualmente
dos en curso); el 86% secundarios a miocardiopatias, con
una edad entre 1 mes y 15 afios. Tres pacientes precisaron
ECMO cardiaco previo. Siete pacientes (58%) llegaron al
trasplante cardiaco con buena evolucion clinica. Actualmen-
te, dos pacientes con Berlin Heart en espera de recuperacion
o trasplante cardiaco (Tabla 1). Es de destacar que el primer
paciente permaneci en asistencia ventricular durante 210
dias. La supervivencia ha sido del 64%. La mortalidad estu-
vo en relacion con infeccion-FMO y hemorragias graves®?.

Desde el afio 2003 hasta agosto de 2012 se han asistido
29 ECMO, 20 ECMO cardiacos y 9 ECMO respiratorios
con la colaboracion de cirugia pedidtrica, con edades entre
19 dias y 15 afos, y una supervivencia del 50% en ECMO
cardiaco y del 55% en ECMO respiratorio (supervivencia
registro Internacional ELSO 2011, 48 y 56% respectivamen-
te)34. La mortalidad total estuvo en relacion a infeccion y
fallo multiorganico (FMO) el 37% y limitacion de esfuerzo
terapéutico (LET) en el 26%. En las tablas 2, 3 y 4 se expo-
nen las caracteristicas de los pacientes.

Desde enero 2008 a agosto de 2012 se ha tratado en
CIP el postoperatorio de 19 trasplantes cardiacos (Tabla 5),
tres con hipertension pulmonar, edad entre 2 m y 17 afos,
y una mortalidad postoperatoria del 10,5%. Segun test de
complejidad para predecir resultados en cirugias de cardio-
patias congénitas’S6), el score de Aristoteles (utilizado para
predecir mortalidad y ajuste de riesgo) para un nivel 4(147),
complejidad importante, sefiala una mortalidad prevista en-
tre 10-20%, y estancia en CIP de 1-2 semanas. En nuestros
pacientes la mortalidad fue del 10,5%, con una estancia en
CIP de 17 dias (mediana 10 d) y VM post-trasplante 7,7
dias (mediana 5 d).

Hematooncologia Pediatrica

La colaboracion entre los dos servicios ha permitido una
mejoria en la supervivencia del enfermo hematooncoldgico
con patologia critica, estimandose que hasta un 40% de
los pacientes requieren ingreso en CIP®), El analisis de los
241 pacientes con patologia hematooncoldgica ingresados
en la UCIP entre los afios 2007-2011 mostr6 que la dificul-
tad respiratoria seguida de fallo hemodinamico, fueron las
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TABLA 1. Registro Berlin Heart. Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Hospital La Paz. Afio 2006-2012.

ECMO Bombas
N°  Ano Diagnostico Edad  Peso (kg) antes Tipo Canulas Dias Evolucion
1 06 MCD Sa 20 9d BiVAD  30/25 cc 210 Tx
9/9 mm Vivo
2 07 MCR Sa 17 No BiVAD  30/25 cc 90 Muerto
9/6 mm FMO-hemorrag
3 09 MCR 8 m 5,8 10d BiVAD  10/10 cc 24 Tx
6/5 mm Vivo
4 09 MCD 4m 55 No BiVAD  10/10 cc 10 Tx
No compactada 6/5 mm Vivo
N 09  Fontan+ Gripe A 15a 57 6d LVAD 60 cc 13 Muerto
12/9 mm Aspergiloma
6 10 MCD 10 m 7,5 No LVAD 10 cc 82 Tx
6/5 mm Vivo
7 10 MCD 7 m 5 No LVAD 10 cc 118 Tx
6/5 mm Vivo
8 10 MCD 3a 14 No BiVAD  25/25 cc 44 Muerto
9/6 mm Shock séptico
9 11 Ebstein severo 11a 30 No BiVAD  60/50 cc 119 Muerto
12/9 mm FMO
10 11 MCD (no Sa 18 No LVAD 30 cc 157 Tx
compactacion VI) 9/6 mm Vivo
11 11 MCD (no 11a 32 No LVAD 60 cc 30 Tx
compactacion VI) 12/9 mm Vivo
12 12 MCD (no 1m 3,2 No LVAD 10 cc 8 Muerto
compactacion VI) 6/5 mm LET (ACVA)
13 12 MCD 2a 11 No LVAD 30cc Implante En curso
9/9 mm 07/08/12
14 12 MCD 10a 25 No LVAD 50 CC Implante En curso
12/9 mm  13/08/12

ACVA: Accidente cerebrovascular agudo. BiVAD: Biventricular. EMO: Fallo multiorganico. LVAD: Univentricular. LET: Limitacion
esfuerzo terapéutico. MCD: Miocardiopatia dilatada. MCR: Miocardiopatia restrictiva.

causas mas frecuente de ingreso, asociandose significativa-
mente a mortalidad la VM precoz y la neutropenia. La tasa
de supervivencia al alta fue del 81%. La utilizacion precoz
de VNI mejord el prondstico. El reconocimiento temprano
de los primeros signos de fallo organico y el ingreso precoz
en UCIP disminuyen la aparicion de fallo multiorganico®.

Hepatologia, Rehabilitacion Intestinal y Cirugia
Trasplante Digestivo Pediatrico

En el afio 1986 se inici6 el programa de trasplante he-
patico en nuestro hospital, colaborando en el tratamiento
postoperatorio de 624 trasplantes hepaticos, 23 trasplantes
intestinales y 23 trasplantes multiviscerales.

En el afio 2002 se inici6 el programa MARS (Molecular
Adsorbents Recyclin System) como técnica de depuracion en
el fallo hepatico fulminante de sustancias toxicas y recupe-
racion de la funcion o puente para el trasplante hepdtico(10.
Desde el afio 2002 al 2012, han entrado en programa de
MARSH once pacientes, con una supervivencia de 7 pa-

VoL. 69 N°1, 2013

cientes. Dos pacientes recuperaron la funcion y 5 llegaron
al trasplante o retrasplante.

Nefrologia y Urologia Pediatricas

En el afio 19835 se inicid el programa de trasplante renal
en nuestro hospital, colaborando desde entonces en el tra-
tamiento postoperatorio de 365 trasplantes (90 de donante
vivo). Referencia de otros hospitales en la realizacion de
plasmaféresis, hemodialisis, etc.

Neumologia Pediatrica

Estrecha colaboracion con neumologia, cirugia pedidtrica
y cirugia toracica del Hospital Puerta de Hierro, para la im-
plantacion del programa de trasplante pulmonar pediatrico,
estando previsto iniciar el mismo en octubre de 2012.

Neurologia y Neurocirugia Pediatricas
Tratamiento de nifios en estatus convulsivo y postope-
ratorios de tumores cerebrales y/o control traumatismo cra-
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TABLA 1. (Continuacién) Registro Berlin Heart. Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos. Hospital La Paz. Afio 2006-2012.

T total T°estancia VM VM Berlin - Complejidad Supervivencia
ID Edad Cirugia estancia  post-Tx pre-Tx  post:Tx ECMO  Heart  Aristoteles
1 9,00  Tx cardiaco + 46,0 46,0 16,00 4 - 14,30 S
HTP moderada
severa
2 0,17  Txcardiaco 29,0 6,0 22,0 5,00 - - 12,30 No
3 18,00  Txcardiaco 17,0 17,0 - 4,00 - - 11,30 Si
4 12,00 Txcardiaco 6,0 6,0 - 4,00 - - 11,30 5i
5 142 Txcardiaco+ 62,0 62,0 2,0 38,00 4 - 18,30 5i
HTP moderada
severa
6 1,92 Tx cardiaco 6,0 6,0 - 0,50 - - 9,30 Si
7 033 Txcardiaco 36,0 19,0 7,0 11,00 - 10 15,30 5i
8 0,50 Tx cardiaco 83,0 14,0 58,0 5,00 10 29 23,80 St
9 10,00  Tx cardiaco 15,0 14,0 - 2,00 - - 13,30 S
10 3,00 Tx cardiaco 7,0 7,0 - 3,00 - - 11,30 Si
11 1400 Tx cardiaco 6,0 6,0 - 2,00 - - 15,30 i
12 12,00 Txcardiaco 15,0 5,0 1,0 0,63 1 - 15,30 5
13 17,00  Tx cardiaco 10,0 7,0 - 5,00 - - 11,30 Si
14 1,00 Tx cardiaco 10,0 10,0 - 5,00 - 82 16,80 Si
15 7,00  Txcardiaco+ 90,0 1,0 91,0 1,00 1 - 21,30 No
HTTP
moderada
severa
16 0,90 Tx cardiaco 150,0 14,0 - 7,00 - 121 14,00 Si
17 0,17  Tx cardiaco 180,0 65,0 180,0 34,00 - - 15,30 Si
18 7,50 Tx cardiaco 252,0 12,0 - 2,00 - 157 15,30 Si
19 12,00 Txcardiaco 42,0 6,0 - 2,00 - 30 15,30 i
Media 55,9 17,0 19,0 7,74 4 71,5 14,7 89,50%
mediana 29,0 10,0 - 5,00

Predicciones segiin test de Aristételes (14,7) para Nivel 4. Complejidad importante

- Mortalidad prevista > 10-20%
— Estancia en ICU 1-2 semanas

CIP La Paz (19 pacientes Ene 2008 - Agosto 2012)
- Mortalidad 10,5% (esperada entre el 10 y el 20%)
- Estancia en ICU post-Tx: 16,7 dias (Mediana 10 dias)
- VM post-Tx: 7,74 dias (Mediana § dias).

Corresponde a Nivel 4 de
complejidad (10-15)

neoencefélico. Entre julio 2000-febrero 2006 se han tratado
27 comas (5 etiologia expansiva, 5 hipoxico isquémicos, 5
post infecciosos, 5 metabdlicos, 3 vasculares y otros, 4), con
una mortalidad del 74%.

LINEAS DE TRABAJO

En el afio 2010 se inici6 el tratamiento intracoronario
con células progenitoras autdlogas de médula dsea en dos
lactantes con miocardiopatia dilatada e insuficiencia cardia-
call), como tratamiento curativo y/o mejoria de la funcion
cardiaca como puente al trasplante.

Creacion en el afio 2012 de un equipo mixto, médico
y de enfermeria para el abordaje, guiado por ecografia, de

16  E Alvarado y cols.

accesos venosos centrales insertados periféricamente (PICCs,
Peripherally Inserted Central Venous Catethers) en CIP y
a todos los pacientes del hospital que lo soliciten, con el
proposito de mejorar las complicaciones asociadas a la cana-
lizacion de vias centrales; bacteriemia por catéter, trombosis
venosa, etc.!1213),

La investigacion en el campo de la VM abarca el campo
de I+D+i, dando origen a una patente europea'¥ de una
valvula de cierre ultrarrdpido y sin fugas, y estudios para eva-
luar el funcionamiento en nifios de los respiradores actuales
disefiados para adultos, utilizando un pulmon simulado en
colaboracion con el Departamento de Anaesthesia and Cri-
tical Care del Massachusetts General Hospital de Boston(19),
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TABLA 2. Registro ECMO. Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos. Hospital La Paz. Afio 2003-2012.

Paciente  Afio Edad Tipo Indicacion Dias Evolucion Causa
1 03 10a VA MCD 6 Vive Tx
Shock cardiogénico
2 03 12a VA TGV (Mustard) 2 Vive Tx (fallece después)
Shock post-Qx
3 03 3a VA Brql necrotizante 9 Exitus Insuf. respiratoria
Insuf. respiratoria Muerte cerebral
4 04 Sa VA Fontan 3 Exitus Shock + Acd + FMO
Shock post-Qx
5 05 Ja VA Trasplante cardiaco 1 Exitus Shock + Acd + FMO
Shock post-Qx
6 06 10 m VA MCD 7 Exitus HIC
Shock cardiogénico
7 06 27d VA Neumopatia + HTP <1 Exitus Shock + Acd + FMO
Insuf. respiratoria
8 06 Sa VA MCD 10 Vive Berlin Heart y trasplante
Shock cardiogénico
9 07 11a VA Trasp cardiaco+ PCR 2 Exitus Shock + Acd + FMO
Shock cardiogénico
10 07 6a VA MCD 12 Exitus Shock + Acd + FMO
Shock cardiogénico
1 07 12a VA MCH 5 Exitus Shock + Acd + FMO
Shock cardiogénico
12 08 la VA Estenosis pulmonary 6 Vive Recuperacion (luego fallece)
Shock post-Qx
13 08 9a VA Trasplante cardiaco HTP 4 Vive Recuperacion (vive)
Shock post-Qx
14 08 17 m VA Trasplante cardiaco HTP 4 Vive Recuperacion (vive)
Shock post-Qx
15 09 8 m VA MCR 10 Vive Berlin Heart y trasplante
Shock cardiogénico
16 09 15a Vv Fibrosis pulmonar 8 Exitus LET
Insuf. respiratoria
17 09 15a VA MCD 6 Vive Berlin Heart (luego fallece)

Shock cardiogénico

Acd: Acidosis. BH: Berlin Heart. Brql: Bonquiolitis. FMO: Fallo multiorganico. HIC: Hemorragia intracraneal. HTP: Hipertension

Pulmonar. LET: Limitacion esfuerzo terapéutico. MCD: Miocardiopatia dilatada. MCH: Miocardiopatia hipertrofica. MCR: Miocardiopatia
restrictiva. PCR: Parada cardiorrespiratoria. TGV: Transposicion grandes vasos. VA: Venoarterial. VV: Veno-venoso.

Colaboracién en estudios multicéntricos epidemioldgicos
para determinar la incidencia del sindrome de distrés respi-
ratorio agudo (SDRA) en nifios1) y la aplicacion de nuevas
terapias en el SDRA(7),

Nuestro Servicio ha sido pionero en utilizar a nivel pedia-
trico una nueva tecnologia ventilatoria denominada NAVA
(Neurally Adjusted Ventilatory Asist)1®. Hemos demostrado
que esta técnica permite una perfecta adaptacion entre el
nifio y el respirador, reduciendo su esfuerzo respiratorio
neural y el nimero de asincronias!?). Recientemente ha apa-
recido el NAVA no-invasivo (VNI NAVA), cuyas ventajas son
aun mas prometedoras. En la actualidad hemos promovido
y estamos coordinando un ensayo clinico multicéntrico espa-
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fiol de 16 UCIP denominado NiNAVAped para estudiar si la
VNI NAVA evitaria la necesidad de intubacion y ventilacion
mecdnica convencional en mayor medida que la VNI PS/PC.

Uno de las lineas mas interesantes de investigacion de
la UCIP es la monitorizacion hemodindmica con el moni-
tor PICCO2 (Pulsion Medical System, Munich, Alemania),
monitor que permite una monitorizacion hemodindmica in-
tegrada y contintia. Hemos terminado un estudio multicén-
trico de 7 Hospitales Espafioles (ClinicalTrials.gov Identifier:
NCT01157299). El estudio ha sido promovido y coordinado
por nuestra UCIP y en €l se han reclutado 99 pacientes y se
han realizado casi 1.000 termodiluciones, lo que le convierte
en el estudio de monitorizacion pediatrica con PiCCO mds
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TABLA 3. Registro ECMO. Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos. Hospital La Paz. Afio 2003-2012.

Paciente Ano  Edad Tipo Indicacion Dias Evolucion Causa
18 10 2m VA HTP grave S Vive Recuperacion (Vive)
PCR. Shock cardiogénico
19 10 12a VA MCD 1,5 Vive Trasplante (Vive)
Shock cardiogénico
20 10 19d VA Malformacion traqueal 4 Vive Cirugfa correctora
Insuf. respiratoria
21 10 6a VA MCD 7 Exitus LET
PCR. Shock cardiogénico
22 10 2m VA Hemorragia alveolar difusa 0,1 Exitus No flujo bomba
Insuf. respiratoria
23 10 13 a VA Shock séptico refractario 0,5 Exitus FMO
24 10 7a VA Shock post-CEC 1 Exitus FMO
Tx cardiaco + HTP severa
25 10 1m VA Tos ferina maligna 21 Weaning (fallece Lesiones cerebrales LET
Insuf. respiratoria después)
26 10 1m VA Arritmia refractaria 0,5 Exitus FMO
Shock cardiogénico Shock refractario
27 11 4m VA Insuf. respiratoria hipoxém. 2 Puente a cirugia Vive
(central)  Cc compleja (estenosis mitral) Vive
28 11 4a VA Insuf. respiratoria tipo 2 LLA. 0,7 Exitus Hemorragia pulmonar
(femoral) Aplasia. Neumonia. incontrolada
Hemorragia pulmonar
29 1 14 m VA Miocarditis aguda fulminante 6 Vive Recuperacion funcion
(central) Enterovirus ventricular

CEC: Circulacion extracorpérea. FMO: Fallo multiorgdnico. HTP: Hipertension pulmonar. LET: Limitacion esfuerzo terapéutico.
LLA: Leucemia aguda linfobldstica. MCD: Miocardiopatia dilatada. VA: Venoarterial. Weaning: Destete.

TABLA 4. Registro ECMO. Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Hospital La Paz. Afio 2003 - 2012

Resumen evolucién.

Casos UCIP Fallecidos Vivos

N=29 FMO/Otros  LET Total Recuperacion  Berlin Heart Trasplante  Total
ECMO cardiaco (N= 20) 8 2 10 (50%) 4 3 3 10 (50%)
ECMO respiratorio (N=9) 3 2 5(55%) 4 - - 4 (45%)

FMO: Fallo multiorgdnico. LET: Limitacién esfuerzo terapéutico.

extenso hasta la fecha. Gracias al estudio hemos obtenido
unos valores normales para el Global End Diastolic Volume
Index (GEDVI) en la edad pedidtrica, y lo mas importante,
hemos desarrollado unas curvas de funcion cardiaca que emu-
lan a las clasicas de Frank-Starling y que permiten conocer
la dependencia biventricular de la precarga de los pacientes
en funcion de los distintos niveles de precarga (GEDVI nor-
malizado). Los resultados de este trabajo han sido enviados
para publicacion en el momento de escribir este articulo.
Actualmente estamos comparando la validez de esas medidas
con las ofrecidas por la ecocardiografia bidimensional y en
modo M. El estudio se denomina PIECCOped, involucra a las
UCIPs y Servicios de Cardiologia pedidtrica de dos Hospitales

18 F. Alvarado y cols.

(La Paz y Ramén y Cajal, Madrid). Este estudio se encuentra
en fase de reclutamiento de pacientes.

La educacion médica basada en la simulacion (EMBS) es
una nueva area de ensefianza médica en rapido crecimiento
en el mundo. Gran parte de su aceptacion se fundamenta en
que la simulacion médica de alta fidelidad es una poderosa
herramienta que permite mejorar la seguridad y calidad del
cuidado del paciente. La implantacion de un Centro Médico
Avanzado de Simulacion y Entrenamiento del Hospital La
Paz es uno de los proyectos mds ambiciosos e interesantes en
los que esta actualmente involucrado CIP en colaboracion
con el Servicio de Cirugia Pedidtrica. Cuenta con el sopor-
te del Children’s Hospital de Boston. Como paso previo,
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la UCIP organiz6 el 31 International Pediatric Simulation
Symposium and Workshop (IPSSW2010), que tuvo lugar en
Madrid en septiembre de 2010, en el que participaron 29
paises y mas de 10 especialidades pedidtricas y perinatales.
En ese mismo Symposium se constituyé la International
Pediatric Simulation Society (www.ipedsim.com), de la que
un miembro de la UCIP forma parte de la Junta Directiva.

La UCIP, junto con los Servicios de Cardiologia Pedia-
trica y Cirugia Cardiovascular, ha sido pionera en Espafia
en la implantacion de la asistencia ventricular externa en
pediatria (EXCORT, Berlin Heart AG, Berlin, Alemania).
De hecho, fuimos los primeros en intercalar un oxigenador
de membrana entre los dos ventriculos en un nifio que sufri6
una hemorragia pulmonar masiva durante la implantacion

del EXCORT®0),
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ARTICULO ORIGINAL

Servicio de Hepatologia y Trasplante hepatico infantil

del Hospital Universitario La Paz

P. Jara Vega, M. Lopez Santamaria

Servicio de Hepatologia y Trasplante hepdtico infantil. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

RESUMEN

Las enfermedades hepaticas infantiles son diversas y ra-
ras. El tratamiento mediante trasplante hepatico es necesario
en el 60-80% de casos de hepatopatia de inicio neonatal. El
Servicio de Hepatologia del Hospital Infantil Universitario
(HIU) La Paz, Madrid, ofrece experiencia especializada en el
diagnostico y tratamiento de nifios con enfermedad hepatica,
fue constituido en 1975, acumula una gran casuistica de
estas enfermedades raras, dispone de programa de trasplante
hepatico desde 1986, con un total de 626 procedimientos de
trasplante hasta 2012, de los cuales 122 fueron realizados
con donante vivo relacionado. La supervivencia de pacien-
tes trasplantados en la dltima década es de 95,5% al afio y
88,5% a 10 afios. Los resultados en nifios con trasplante de
donante vivo muestran supervivencia del 95,5% a 7 afios. En
conjunto, el Servicio de Hepatologia y Trasplante Hepatico
HIU La Paz reune las caracteristicas idoneas de un centro
de referencia nacional.

Palabras clave: Memoria; Hepatologia; Trasplante hepético;
Enfermedad hepatica crénica; Centro de referencia.

ABSTRACT

Pediatric liver diseases are heterogeneous, rare entities.
For those with neonatal onset, liver transplantation will be
necessary in 60-80%. Service of Hepatology at Hospital
Infantil Universitario La Paz, Madrid, offers specialized skills
in diagnosis and treatment in children with liver disease.
Activity started in 1975, it sums up a large series of these
rare diseases, and has a liver transplantation (LT) program
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since 1986, 626 procedures of transplantation performed
up to 2012, 122 interventions using living- related donors.
LT survival results achieved in the last decade are: 95.5% at
1 year and 88.5% at 10t year. Survival is 95.5% at 7th year
in children undergoing living-donor liver transplantation.
Overall, the Service of Hepatology-Liver Transplantation
meets optimum requirements of a national referral centre.

Key words: Memory; Hepatology; Liver transplant; Chronic
liver disease; Reference Center.

INTRODUCCION

La Hepatologia es un campo de estudio especializado,
desarrollado desde 1940 en la atencién para adultos, y des-
de 1975 en el dmbito pedidtrico. Los centros de referencia
pioneros en la atencion especializada de las enfermedades
hepaticas pediatricas fueron el Hospital de Bicétre (Paris),
y Hospital King’s College (Londres).

La identificacion de las maltiples entidades de enferme-
dad hepatica infantil ha sido dificil, durante dos décadas
basada en la clinica y rasgos histologicos, pero hubo un es-
pectacular avance desde 2000 a partir de la identificacion de
genes que codifican enzimas y transportadores involucrados
en la fisiologia hepatica. La enfermedad hepatica infantil
es predominantemente causada por alteraciones genéticas,
muy diversas, con superposicion de los rasgos clinicos entre
entidades, pero con actitudes terapéuticas especificas en cada
una de ellas. Cada una de las entidades de enfermedad hepé-
tica infantil tiene la consideracion de “enfermedad rara”. La
atencion a nifios con hepatopatia requiere de experiencia en
la atencion de estos nifios y una tecnologia compleja que ha
profundizado atin mas la necesidad de que existan unidades
pedidtricas especializadas en Hepatologia.

El tratamiento necesario en nifios hepatdpatas difiere
entre enfermedades, pero tiene como base principal la rea-
lizacion de trasplante hepdtico. El trasplante es necesario
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en el 60-80% de pacientes cuya enfermedad comienza en
la infancia temprana. El trasplante hepatico es una tera-
péutica disponible desde 1985 en los centros pioneros.
Los centros que atienden a nifos con hepatopatia deben
disponer de programas de trasplante, y realizar un mini-
mo de 10 al afio para que los resultados de supervivencia
sean Optimos.

La relativa baja frecuencia de la enfermedad hepatica
infantil y la necesidad de terapéutica con trasplante en una
mayoria de casos han motivado que existan pocos centros de
atencion especializada, actualmente 1 a 3 por pais, capaces
de proporcionar las prestaciones necesarias.

En el Hospital Infantil Universitario La Paz (Madrid) la
actividad especializada en Hepatologia Pediatrica comenz6
en 1975, de forma paralela a los principales centros mundia-
les, y en un nivel de especializacion, prestaciones asistenciales
y resultados semejantes. Hasta la actualidad es el centro en
Espafia basico para la referencia y asistencia de nifios con
hepatopatia.

REFERENCIA
1. Patologias hepaticas en Pediatria

Las enfermedades hepdticas infantiles son muy diversas,
con una presentacion clinica predominante en el periodo
neonatal, donde se concentran fundamentalmente la atresia
biliar, metabolopatias y patologias colestaticas genéticas.
En edad posterior a la neonatal las causas de enfermedad
son diferentes, con patologias adquiridas (hepatitis virales,
autoinmunes, toxicas) o genéticas.

2. Servicios y Unidades que colaboran en la asistencia en

Hepatologia Infantil
El diagnoéstico etioldgico v el tratamiento requiere de

la implicacion del especialista en Hepatologia Infantil con

otros Servicios y Unidades, es precisa de colaboracion con:

a) Cirugia Infantil (Cirugia de Trasplante-Dr. Manuel
Lopez-Santamaria): la colaboracion con Cirugia es la
principal en la actividad del Servicio de Hepatologia, es
imprescindible para la obtencion de biopsias, realizacion
de portoenteroanastomosis en nifios con atresia biliar,
resecciones hepdticas en tumores benignos o malignos,
procedimientos de endoscopia terapéutica, laparosco-
pias, y fundamental en las actividades de valoracion,
indicacion, realizacion de la cirugia de trasplante hepa-
tico y atencion de las complicaciones quirtrgicas post-
trasplante.

b) Cuidados Intensivos Pediatricos: la colaboracion es im-
prescindible para el tratamiento de las complicaciones
criticas de la enfermedad hepética avanzada aguda y
cronica, y en post-trasplante hepatico.

¢) Anestesia Infantil: para la realizacion de trasplante hepa-
tico y otros procedimientos quirtrgicos y de radiologia
diagnostica o intervencionista bajo sedacion.
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d) Anatomia Patologica: para la interpretacion de las lesio-
nes en la biopsia hepatica de hepatopatias primarias, gra-
dacién inflamatoria, estadiaje de fibrosis, identificacion
de depositos, e interpretacion de lesiones en patologias
post-trasplante hepatico.

e) Laboratorio general: para determinaciones bioquimicas
de funcion hepitica, y pruebas de diagndstico de algu-
nas enfermedades (enfermedad de Wilson, deficiencia de
alfal antitripsina...).

f) Laboratorios especializados: para la determinacion de
niveles de vitaminas liposolubles, estudios de actividad
enzimatica, estudios de mutaciones u otras alteracio-
nes génicas, determinacion de metabolitos anémalos.
La especializacion de estas determinaciones hace que
los laboratorios especializados estén localizados en el
propio centro, en centros de Diagnéstico Molecular
de la Universidad Autonoma de Madrid, Instituto de
Genética del Hospital La Paz, o en otros Hospitales
centralizados para el diagndstico de una “enfermedad
rara” en concreto.

g) Radiologia: para la obtencion de pruebas de imagen in-
cluyendo radiologia convencional, ecografia, Doppler,
resonancia magnética, colangiorresonancia, tomografia
axial computarizada, PET-TAC, angiografias y actividad
de radiologia intervencionista incluyendo angioplastia
(cava, porta, arteria hepatica), embolizaciones (tumores
vasculares, hiperesplenismo, fistulas arteriovenosas o ar-
teriobiliares), obtencion de accesos venosos permanentes,
tratamiento percutaneo de patologia biliar, drenaje de
abscesos, etc.

h) Microbiologia: para diagndstico de complicaciones in-
fecciosas bacterianas, fungicas, parasitarias y virales de
pacientes trasplantados, y en el diagndstico y seguimiento
de pacientes con hepatitis viral aguda y crénica.

i) Servicios especializados pediatricos: en Cardiologia, Ne-
frologia, Nutricion, Gastroenterologia, Endocrinologia,
Neumologia, Reumatologia, Alergia, Infectologia, Inmu-
nologia, Neurologia, Hemato-Oncologia. Todos ellos son
precisos para el diagndstico y tratamiento de patologias
concomitantes asociadas a la hepatopatia primaria o en
complicaciones post-trasplante hepatico.

j) Banco de sangre: para el soporte de complicaciones he-
morragicas y trasplante hepatico.

k) Coordinacion de trasplante.

1) Unidad de Investigacion: equipo dirigido por el Dr. Luis
Alvarez, especializado en el estudio y diagnéstico mo-
lecular de enfermedades colestdticas neonatales, y en la
investigacion de caracteristicas diferenciales en los me-
canismos de enfermedad hepatica pediatrica a través de
estudios de microarrays en higado, y en experimentacion
in vitro y en modelos animales. Es la tinica Unidad de
Investigacion bdsica de enfermedades hepdticas infantiles
en Espana.
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3. Relacion de la actividad en Hepatologia Infantil en el
Hospital Infantil Universitario La Paz.

Desde 1975 en que fue iniciada la asistencia especializada
en enfermedades hepaticas en el Centro, este ha funcionado
como Centro de referencia de Espana para este drea de la Pe-
diatria, en la atencion a pacientes, en la docencia a pediatras
en este campo, y en la investigacion clinica, epidemiologica
y realizacion de ensayos con farmacos. La planificacion sa-
nitaria de asistencia médica por Comunidades Auténomas
ha dispersado la atencion especializada de nifios con he-
patopatia, por criterios de territorialidad. A pesar de ello,
la actividad asistencial realizada en Hepatologia Infantil La
Paz en las tltimas dos décadas representa un 50% del total
de la realizada en Espafia, debido a que es el centro mas
valorado para estas prestaciones.

3.1. Los siguientes datos del centro permiten evaluar la

actividad asistencial

a) Estimacion de la poblacion atendida por hepatopatia
primaria, basada en la frecuencia de algunas de las enfer-
medades hepaticas, en el Servicio de Hepatologia Infantil
La Paz la casuistica atendida en algunas de las patologias
clave ha sido:

— Atresia biliar (frecuencia 1 por 17.000 recién nacidos):
151 en primera atencion.

— Enfermedad de Wilson (1 por 80.000): 76 casos.

— Hepatitis autoinmune (17 por 100.000): 104 casos.

— Colestasis por deficiencia de alfal antitripsina (1 por
20.000): 80 casos.

— Defecto de BSEP o FIC1 (frecuencia 1/200.000): 36
casos.

— Sindrome de Alagille (1 por 100.000): 65 casos.

— Hepatitis C vertical (5 nifios por 100 madres virémicas,
frecuencia de VHC en gestantes= 0,4%): 85 casos.

— Hepatitis B cronica en seguimiento actual (vacuna
universal desde 1990): 70 casos (nacimiento fuera de
Espana).

b) Estimacion de la asistencia a pacientes graves, originados
en los casos seguidos por el propio centro o remitidos
para el procedimiento:

— Trasplante hepatico: desde 1986 a 2012: 626 proce-
dimientos. Diagndstico principal: atresia biliar (44 %
de los casos).

— Oferta de todas las variantes de trasplante hepatico: he-
patico de donante cadaver con injerto entero, reducido
o splits, hepatico de donante vivo de 16bulo izquierdo
o de I6bulo derecho, trasplante combinado de drganos
(hepatico-pancreas, hepatico-renal, multivisceral).

— Experiencia en la realizacion de trasplantes con va-
riantes técnicas: donante reducido (desde 1988), split
(desde 1994), donante vivo (desde 1993). Fue el primer
centro espafol pediatrico en que se practicaron estas
modalidades.
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c) Estimacion de la complejidad de los pacientes trasplan-
tados en H. Infantil Universitario La Paz en relacion con
la actividad desarrollada en otros centros nacionales:

— Trasplante en menores de 2 anos de edad: periodo
2000-2010: 64% de los trasplantes. Menores de 1 afio:
34%.

— Trasplante hepitico con injerto de donante vivo: 122
procedimientos (inicio en 1993). Representa el 41%
de los trasplantes desde 2006.

— Trasplantes combinados de higado-rifién: 10.

3.2. Estimacion de la calidad asistencial

El Servicio dispone de atencion continuada con guardia
de presencia fisica de un especialista del Servicio de Hepa-
tologia. Atiende en consulta externa diaria en laborables.
Dispone de 19 camas (compartidas con Nefrologia) en ré-
gimen de hospitalizacion madre-hijo.

3.3. Actividad docente

Proporciona docencia a médicos MIR de Pediatria de 2°
afio, MIR de Pediatria de 4° afio en programa de capacita-
cion en Gastroenterologia, MIR de 4° afio en programa de
capacitacion en Hepatologia, especialistas de Pediatria y de
Gastroenterologia pedidtrica de otros centros nacionales y
de Latinoamérica.

Los miembros del Servicio de Hepatologia han elabo-
rado la mayoria de temas relacionados con enfermedades
hepaticas disponibles en web de la Asociacion Espafiola de
Pediatria, y en los libros de la Sociedad Espafiola de Gas-
troenterologia, Hepatologia y Nutricion Pedidtrica (Madrid:
Ergon; 2004, ISBN 84-8473-267-3; y 2012, ISBN:978-84-
15351-13-9). El Servicio de Hepatologia ha publicado un
libro monografico de Trasplante Hepdtico en nifios (Madrid:
Ergon; 2006, ISBN 84-8473-414-5), una monografia de He-
patopatia Pedidtrica en idioma inglés en 2009 y un libro
monografico de Enfermedades Hepaticas en nifios tiene la
publicacion prevista a final de 2012.

3.4. Investigacion
El Servicio participa de forma continuada desde 1988 en
sucesivos ensayos de tratamiento de hepatitis viral e inmu-
nosupresion, y en estudios observacionales de hepatopatia,
dentro de estudios multicéntricos con los principales centros
europeos e internacionales de esta especialidad. La actividad
de Investigacion Bdsica estd particularizada en colestasis
genética, en la que se han producido contribuciones funda-
mentales. Las publicaciones principales producidas a partir
de la actividad de investigacion, solamente describiendo las
de revistas de alto factor impacto, son:
— Jara P, Hierro L, Martinez-Fernandez P, Alvarez-Doforno
R, Yanez F, Diaz MC, Camarena C, De la Vega A, Frauca
E, Mufioz-Bartolo G, Lopez-Santamaria M, Larrauri ],
Alvarez L. Recurrence of bile salt export pump deficiency
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after liver transplantation. N Engl ] Med. 2009 Oct 1;
361(14): 1359-67.

Kelly D, Jara P, Rodeck B, Lykavieris P, Burdelski M,
Becker M, Gridelli B, Boillot O, Manzanares |, Reding
R. Tacrolimus and steroids versus ciclosporin microemul-
sion, steroids, and azathioprine in children undergoing
liver transplantation: randomised European multicentre
trial.Lancet. 2004 Sep 18-24; 364(9439): 1054-61.
Kamath BM, Bauer RC, Loomes KM, Chao G, Gerfen ],
Hutchinson A, Hardikar W, Hirschfield G, Jara P, Krantz
ID, Lapunzina P, Leonard L, Ling S, Ng VL, Hoang PL,
Piccoli DA, Spinner NB. NOTCH2 mutations in Alagille
syndrome. ] Med Genet. 2012 Feb; 49(2): 138-44.
Alvarez L, Jara P, Sanchez-Sabaté E, Hierro L, Larrauri ],
Diaz MC, Camarena C, De la Vega A, Frauca E, Lopez-
Collazo E, Lapunzina P. Reduced hepatic expression of
farnesoid X receptor in hereditary cholestasis associated
to mutation in ATP8B1. Hum Mol Genet. 2004 Oct 15;
13(20): 2451-60.

Bortolotti F, Jara P, Barbera C, Gregorio GV, Vegnente
A, Zancan L, Hierro L, Crivellaro C, Vergani GM, Iorio
R, Pace M, Con P, Gatta A. Long term effect of alpha
interferon in children with chronic hepatitis B. Gut. 2000
May; 46(5): 715-8.

Guido M, Rugge M, Jara P, Hierro L, Giacchino R,
Larrauri J, Zancan L, Leandro G, Marino CE, Balli F,
Bagni A, Timitilli A, Bortolotti E. Chronic hepatitis C in
children: the pathological and clinical spectrum. Gas-
troenterology. 1998 Dec; 115(6): 1525-9.
Garcia-Monzon C, Jara P, Ferndndez-Bermejo M, Hierro
L, Frauca E, Camarena C,Diaz C, De la Vega A, Larrauri
], Garcia-Iglesias C, Borque M]J, Sanz P, Garcia-Buey L,
Moreno-Monteagudo JA, Moreno-Otero R. Chronic he-
patitis C in children: a clinical and immunohistochemical
comparative study with adult patients. Hepatology. 1998
Dec; 28(6): 1696-701

Wirth S, Ribes-Koninckx C, Calzado MA, Bortolotti F,
Zancan L, Jara P, Shelton M, Kerkar N, Galoppo M,
Pedreira A, Rodriguez-Baez N, Ciocca M, Lachaux A,
Lacaille F, Lang T, Kullmer U, Huber WD, Gonzalez T,
Pollack H, Alonso E, Broue P, Ramakrishna J, Neigut
D, Valle-Segarra AD, Hunter B, Goodman Z, Xu CR,
Zheng H, Noviello S, Sniukiene V, Brass C, Albrecht JK.
High sustained virologic response rates in children with
chronic hepatitis C receiving peginterferon alfa-2b plus
ribavirin. ] Hepatol. 2010 Apr; 52(4): 501-7.
Bortolotti E, Jara P, Crivellaro C, Hierro L, Cadrobbi
P, Frauca E, Camarena C, De La Vega A, Diaz C, De
Moliner L, Noventa F. Outcome of chronic hepatitis B in
Caucasian children during a 20-year observation period.
J Hepatol. 1998 Aug; 29(2): 184-90.

Jurado A, Cardaba B, Jara P, Cuadrado P, Hierro L, de
Andrés B, del Pozo V, Cortegano MI, Gallardo S, Ca-

marena C, Barcena R, Castafier JL, Alvarez R, Lahoz C,
Palomino P. Autoimmune hepatitis type 2 and hepatitis C
virus infection: study of HLA antigens. ] Hepatol. 1997
May; 26(5): 983-91.

Gregorio GV, Jara P, Hierro L, Diaz C, de la Vega A,
Vegnente A, Torio R, Bortolotti E, Crivellaro C, Zancan L,
Daniels H, Portmann B, Mieli-Vergani G.Lymphoblastoid
interferon alfa with or without steroid pretreatment in
children with chronic hepatitis B: a multicenter contro-
lled trial. Hepatology. 1996 Apr; 23(4): 700-7.

Jara P, Hierro L. Treatment of hepatitis C in children.
Expert Rev Gastroenterol Hepatol. 2010 Feb; 4(1): 51-61.
Jara P, Hierro L, de la Vega A, Diaz C, Camarena C,
Frauca E, Mifos-Bartolo G, Diez-Dorado R, de Gue-
vara CL, Larrauri J, Rueda M. Efficacy and safety of
peginterferon-alpha2b and ribavirin combination therapy
in children with chronic hepatitis C infection. Pediatr
Infect Dis J. 2008 Feb; 27(2): 142-8.

Resti M, Jara P, Hierro L, Azzari C, Giacchino R, Zuin
G, Zancan L, Pedditzi S, Bortolotti F. Clinical features
and progression of perinatally acquired hepatitis C virus
infection. ] Med Virol. 2003 Jul; 70(3): 373-7.

Guido M, Bortolotti F, Leandro G, Jara P, Hierro L,
Larrauri J, Barbera C,Giacchino R, Zancan L, Balli F,
Crivellaro C, Cristina E, Pucci A, Rugge M.Fibrosis in
chronic hepatitis C acquired in infancy: is it only a matter
of time?Am J Gastroenterol. 2003 Mar; 98(3): 660-3.
Bortolotti F, Muratori L, Jara P, Hierro L, Verucchi G,
Giacchino R, Barbera C, Zancan L, Guido M, Resti M,
Pedditzi S, Bianchi F, Gatta A. Hepatitis C virus infection
associated with liver-kidney microsomal antibody type 1
(LKM1) autoantibodies in children. ] Pediatr. 2003 Feb;
142(2): 185-90.

Jara P, Resti M, Hierro L, Giacchino R, Barbera C, Zan-
can L, Crivellaro C, Sokal E, Azzari C, Guido M, Borto-
lotti F. Chronic hepatitis C virus infection in childhood:
clinical patterns and evolution in 224 white children.
Clin Infect Dis. 2003 Feb 1; 36(3): 275-80.

Hierro L, Diez-Dorado R, Diaz C, De la Vega A, Frauca
E, Camarena C, Mufioz-Bartolo G, Gonzalez de Zira-
te A, Lopez Santamaria M, Jara P. Efficacy and safety
of valganciclovir in liver-transplanted children infected
with Epstein-Barr virus. Liver Transpl. 2008 Aug; 14(8):
1185-93.

Vaudry W, Ettenger R, Jara P, Varela-Fascinetto G, Bouw
MR, Ives J, Walker R; Valcyte WV16726 Study Group.
Valganciclovir dosing according to body surface area
and renal function in pediatric solid organ transplant
recipients. Am J Transplant. 2009 Mar; 9(3): 636-43.
Guido M, Bortolotti F, Jara P, Giacomelli L, Fassan M,
Hierro L, Nebbia G,Zancan L, Rugge M. Liver steatosis
in children with chronic hepatitis C. Am J Gastroenterol.
2006 Nov; 101(11): 2611-5.
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Namero de trasplantes hepaticos por centro, 1985-2010 Numero de trasplantes hepaticos por centro, 2007-2010
600 572 T l 1.169 Relacion de trasplantes hepaticos
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FIGURA 1. Trasplantes hepdticos pedidtricos en Espafia.

3.5. Organizacion

Los miembros del Servicio de Hepatologia participan ac-
tivamente en las comisiones del Hospital La Paz. Participa en
las Sociedades de la especialidad pedidtrica, de Hepatologia
de adultos (AEEH) y Trasplante (SET, SETH), ocupando car-
gos directivos. En este aspecto la participacion reciente/actual
es: en la Junta Técnico Asistencial (Dra. P. Jara), Comisién de
Trasplante (Dra. P. Jara), Comision de Transfusion (Dra. P.
Jara), Comision de Infecciones (Dra. M.C. Diaz), Comision
de Historias Clinicas y Documentacién (Dr. E. Frauca), sub-
comision de Mortalidad Infantil (Dra. L. Hierro), miembros
de Junta Directiva de la Sociedad Espafiola de Gastroentero-
logia, Hepatologia y Nutricion Pedidtrica (Dra. P. Jara, Dra.
C. Camarena y Dr. E. Frauca), Committee of Hepatology of
the European Society of Pediatric Gastroenterology, Hepa-
tology and Nutrition (Dra. P. Jara, Dra. L. Hierro).

RESULTADOS DE LA PATOLOGIA DE REFERENCIA

El Ministerio de Sanidad otorgd el 25-6-2009 la consi-
deracion de centro de referencia al programa de trasplante
hepatico pediatrico en el H. Infantil La Paz (CSUR-SNS:
Centros Servicios y Unidades de Referencia del Sistema Na-
cional de Salud).

Los resultados de la atencion en Hepatologia en el drea
de Trasplante Hepatico son cuantificables en la supervivencia
y permiten la comparacion con la atencion en otros centros
nacionales e internacionales.

Existe un registro espafiol de la Organizacion Nacional
de Trasplante (ONT)(, El nimero de trasplantes hepaticos
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Periodo 1993-2010

Centro de trasplante Infantil Adulto Global
H. Clinic i Provincial 0 77 77
H. 12 de Octubre 12 34 46
H. La Paz 92 0 92
H. Ramo6n y Cajal 0 11 11
Clinica Univ. de Navarra 0 18 18
H. Reina Sofia 6 1 7
H. Vall d’Hebroén Infantil 14 0 14
Total 124 265

H. La Paz: 74% de los realizados en nifios

FIGURA 2. Trasplantes hepaticos de donante vivo en Espafia.
Fuente: ONT. RETH: Registro Espaiiol Trasplante Hepdtico(V.

en el HI La Paz es el mas elevado, equivalente al 50% de
todos los realizados en Espafa (Fig. 1). Realiza el 74% de
los trasplantes pediatricos de donante vivo a nivel de Es-
pafia (Fig. 2). La ONT efectud un estudio comparativo de
resultados del trasplante pediatrico segtin centros pedidtricos
espafioles. Los resultados obtenidos en el Hospital La Paz
son mejores significativamente respecto a los de otros centros
nacionales, y los resultados de supervivencia son iguales
o superiores a los obtenidos en el registro Norteamérica-
Canada (registro SPLIT)23)., Los resultados obtenidos en
esta patologia se exponen en las figuras 3 y 4. La figura 5
expone los resultados del programa de trasplante de donante
vivo pediatrico. Como indicador adicional de la calidad de la
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FIGURA 3. Supervivencia del paciente en trasplante hepatico pe-
diétrico en el H. Infantil Universitario La Paz, Madrid.

FIGURA 4. Supervivencia del injerto en trasplante hepatico pedia-
trico en el H. Infantil Universitario La Paz, Madrid.
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FIGURA 5. Resultados del trasplante hepatico de donante vivo en el H. Infantil Universitario La Paz, Madrid (1993-2012).

prestacion, la tasa de trombosis arterial es de 6,1%, inferior
a la mayoria de centros norteamericanos (Fig. 6).

CONCLUSIONES

El Servicio de Hepatologia Infantil del Hospital Universi-
tario La Paz tiene una trayectoria desde 1975 a la actualidad
que le configura como centro de referencia nacional para la
enfermedad hepatica en nifos, ofrece todas las modalidades
de asistencia necesaria para su tratamiento, con resultados
optimos. La integracion de la actividad del equipo humano
del Servicio en proyectos de investigacion clinica multicén-
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tricos y en las Sociedades cientificas, junto al trabajo colabo-
rativo con la Unidad de Investigacion Basica de Hepatologia
facilitan que la calidad en las prestaciones siga en el futuro
siendo la mdxima posible en beneficio de los pacientes.

SERVICIO DE HEPATOLOGIA PEDIATRICA
Dra. P. Jara Vega
Dra. M.C. Diaz Ferndndez
Dra. L. Hierro Lanillo
Dra. C. Camarena Grande
Dra. A. de la Vega Bueno
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Complications in pediatric liver transplantation
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FIGURA 6. Comparacion resultados de calidad en complicaciones: trombosis arterial (TAH).
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ARTICULO ORIGINAL

Servicio de Nefrologia Infantil del Hospital Universitario La Paz

L. Espinosa Roman, A. Alonso Melgar, C. Fernandez Camblor, M.C. Garcia Meseguer,
M. Melgosa Hijosa, A. Pefia Carrion, P. Aparicio, M. Navarro Torres

RESUMEN

El servicio de Nefrologia Infantil, desde sus inicios como
Unidad, ha ido adaptdndose a los progresos en el campo de
la nefrologia clinica, la didlisis y el trasplante. Podemos ofer-
tar todas las técnicas de terapia sustitutiva con una amplia
experiencia y muy buenos resultados. Asimismo, contamos
con equipos multidisciplinarios para atender de forma in-
tegral al nifio con estas patologias.

Palabras clave: Trasplante renal; Dialisis; Enfermedad renal
cronica; Sindrome nefrético cortico-resistente; Centro de
referencia.

ABSTRACT

Nephrology Pediatric Service has adapted to the progress
in the field of clinical nephrology, dialysis and transplanta-
tion. We can offer all kind of replacement therapy techniques
with extensive experience and good results. We also have
multidisciplinary teams to address comprehensively the child
with these pathologies

Key words: Kidney transplant; Dialysis; Chronic kidney
disease; Steroid-resistant nephrotic syndrome: Reference
Center.

INTRODUCCION

La Unidad de Nefrologia Infantil se inicia en 1970 por
la dedicacion a las enfermedades del rifién y vias urinarias
de un grupo de pediatras del hospital, pero no es hasta
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Servicio de Nefrologia Infantil. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

1977 cuando se crea la Seccion de Nefrologia, dentro del
departamento de Pediatria del Hospital Infantil, que consta
de unas camas de hospitalizacion y una consulta externa.
Ya en ese afio se inicia la estrecha colaboracion, que hemos
mantenido hasta la actualidad, con la Seccion de Urologia
Infantil. En 1978 se crea la Unidad de Hemodialisis. El afio
1985 marca una fecha clave en la historia de la Unidad, ya
que se inicia el programa de trasplante renal de caddver, que
da una expectativa para los nifios con ERT. En 1988 se pone
en marcha el programa de dialisis peritoneal ambulatoria
que supone otro gran avance para el manejo de la IRT, sobre
todo en los recién nacidos y nifios menores de 2 afios. En
1994 iniciamos el programa de trasplante renal de donante
vivo, en 1997 se realiza el primer trasplante hepatorrenal
y en el 2004 el primer multiorganico. En el afio 2000, la
Unidad de Nefrologia Infantil se constituye como Servicio
de Nefrologia Pedidtrica y en el 2007 se nos acredita como
Servicio Nacional de referencia para trasplante renal infantil
(Tabla 1). A lo largo de los afos nos hemos ido adaptando
a los nuevos avances tecnologicos de la especialidad, dando
cobertura a las distintas patologias. En la actualidad y viendo
la tendencia de la asistencia en los dltimos afios, y en relacion
con la mejoria en la asistencia primaria, nos enfrentemos
con una disminucion en el nimero de pacientes con patolo-
gia menor (ITU, RVU sin nefropatia), pero un aumento de
patologia cronica. Esto se debe a la mayor supervivencia de
patologia congénita que hace que nifios que antes morian
ahora sobrevivan y les podamos ofertar una buena calidad
de vida con los cuidados necesarios y esto se ve reflejado
en la evolucion de los indices de complejidad del servicio.

REFERENCIA
1. Servicios y Unidades que colaboran en la asistencia en
Nefrologia Infantil

Por la diversidad de actuacion el servicio de Nefrologia
no seria lo que ha llegado a ser sin la estrecha colaboracion
de distintos servicios entre ellos:
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TABLA 1. Evolucion historica del Servicio de Nefrologia.

1970  Dedicacion de pediatras a temas del rifion y vias
urinarias.

1977  Creacidn de la Seccion de Nefrologia Pedidtrica
(hospitalizacion, consulta y trabajo en equipo con
urologia infantil).

1978  Unidad de hemodiélisis (agudos, cronicos, guardia)

1985  Trasplante renal de cadaver.

1988  Dialisis peritoneal domiciliaria. Plasmaféresis.

1990  Unidad de tratamiento sustitutivo y Hospital de dia.

1991  Trabajo en equipo con la unidad de nutricion.
Consultas de alta resolucion.

1994  Trasplante renal de donante vivo. Extraccion
laparoscdpica desde 2005.

1997  Trasplante hepatorrenal.

2000  Constitucion de la Nefrologia Infantil como Servicio.

2004  Nuevas técnicas de aféresis: leucoféresis, MARSH.

2009  Centro de referencia de trasplante renal infantil del
Sistema Nacional de Salud (25/06/2009).

2011 Inmunoadsorcion.

2012 Hemodiafiltracion on line.

2012 Priorizacion de distribucion de 6rganos en lista de

espera de trasplante renal infantil (6/02/2012)
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S. de Urologia Infantil. El gran nivel de nuestros ciru-
janos y las estrechas relaciones entre los equipos nos
permiten ser centro de referencia de toda la patologia
nefrouroldgica complicada. La colaboracion debe ser
fluida, teniendo en cuenta que un gran porcentaje de la
asistencia en nefrologia se hace en pacientes uroldgicos.
Asimismo, es el equipo de la cirugia de trasplante renal,
colocacion de catéteres peritoneales y técnicas afines.
Unidad de Nutricion: desde 1991 es una colaboracion
imprescindible en el manejo de los nifios con insuficiencia
renal cronica y en otro tipo de patologia renal.

Servicio de Anatomia Patoldgica: interpretacion de biop-
sias de rinones nativos y de injertos renales, imprescin-
dible para el diagndstico y tratamiento.

S. de Cuidados Intensivos Pedidtricos estin siempre al
lado, no solo fisicamente por la cercania espacial, sino
por la disponibilidad en todo momento y por supuesto
en el postrasplante inmediato.

Coordinacion de Trasplante.

Servicio de anestesia; colaboracién en la elaboracion de
protocolos. Manejo del trasplante en quiréfano.
Radiologia y Medicina Nuclear.

Farmacologia Clinica.

Laboratorio de urgencias y bioquimica: desde la absor-
cion del laboratorio de Nefrologia por el laboratorio
de Urgencias, hemos establecido una colaboracion con
reuniones periddicas para valorar su funcionamiento y
disponibilidad para aceptar todo tipo de observaciones

L. Espinosa Roman y cols.

TABLA 2. Patologias con baja incidencia en la que el Servicio de
Nefrologia tiene amplia experiencia. (En paréntesis n° de casos
estudiados de algunas patologias a fecha 2010).

IRC del primer afio de vida (150)

Insuficiencia renal crénica (IRC) en estadio > 3 en la edad
pedidtrica (400)

Sind. nefrético del primer anio (Finlandés 11)

Sind. nefrético corticorresistente (46)

Enf. poliquistica autosémica recesiva (65)

Nefropatia ldpica (30)

Vasculitis (7)

Hipertension renovascular.

Nefropatias asociadas a uropatias complejas:

- Displasia/hipoplasia asociada a sind. malformativos
- Extrofia vesical (43)

- Mielomeningocele (130)

- VACTER (13)

Atresia anal (70)

Nefronoptisis aislada o asociada a otras patologias (37)
Nefropatia hiperuricémica familiar

Enf. de Alport (37)

Hiperoxaluria primaria (13)

Sind. hemolitico-urémico atipico (12)
Tubulopatias complejas o de baja prevalencia:
- Cistinosis (6)

- Tirosinemias (7)

- Enf. de Dent (1)

- Sind. de Bartter (26)

- Enf. de Lowe (4)

- Pseudohipoaldosteronismo (12)

- Diabetes insipida nefrogénica (5)

- Raquitismo hipofosfatémico

- Hipercalciuria con hipomagnesemia (8)

y sugerencias, con la realizacion de analiticas rapidas
que nos permiten realizar consultas de alta resolucion
(dando los resultados en el dia).

S. de Psiquiatria Infantil: fundamental para el manejo de
pacientes y familiares con patologia cronica.

Servicio de Nefrologia y Urologia de adultos: realizan el
estudio de los donantes vivos de trasplante renal y con es-
trecha colaboracion para el traslado de pacientes a adultos.
Son muchos mas los equipos que colaboran con Ne-

frologia Infantil y del resultado de estas colaboraciones se
obtiene el resultado global de nuestro servicio.

2. Patologia de referencia

Aunque no se han establecido centros de referencia oficia-

les por patologia, es una realidad que existen enfermedades
renales con una baja incidencia que nosotros hemos atendido
desde la creacion de la Unidad y en la que podemos aportar
una experiencia importante (Tabla 2).
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FIGURA 2. Trasplantes pedidtricos realizados en los distintos
centros espafioles (2003-2011).

Desde que iniciamos el programa de trasplante renal
hemos ido incrementando el nimero de trasplantes y en el
ano 2009 se nos acredit6 como Servicio de referencia na-
cional para trasplante renal infantil. Es el centro pediatrico
con mayor nimero de trasplantes de donante vivo y uno
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FIGURA 1. Evolucién de
V=32,69% V/C= 86/177 los trasplantes renales desde
1994 (vivo y cadaver).
140 de los primeros en el total de trasplantes (Figs. 1y 2)0-2),
04 i Contamos con un equipo quirargico altamente cualificado,
que ha permitido realizar trasplantes dobles en los casos con
100~ donantes pequefios, trasplante ortotopico en receptores con
LU e s A importantes alteraciones vasculares (remitidos de centros con
604+ pef el pe - programa de trasplante activo) y trasplante en situaciones
404 b b e . uroldgicas complejas. Asimismo, hemos realizado trasplante
P, 7% I I I Y U (A A en pacientes hiperinmunizados con protocolos de desensibi-
0 lizacion y podemos realizar trasplante ABO incompatible.
LaPaz | LaFe | Vall | Rocio | Greg. | Cruces | Sant]. También, junto con el hospital general, formamos parte del
d’Hebron Maranon de Déu .
IS 5 o8 o 3 = > trasplante de donante vivo renal cruzado.
En cuanto a la Unidad de tratamiento sustitutivo, tene-

mos un equipo de enfermeria especializado y una amplia
experiencia, como lo avalan los datos de actividad de la
Unidad (Tabla 3). A lo largo de los afios hemos acumulado
experiencia en las distintas técnicas de dialisis y aféresis:
hemodialisis, hemodiafiltracion on line, dialisis peritoneal
ambulatoria, didlisis peritoneal automatica. Tratamientos
que impliquen necesidad de recambio plasmatico o depu-
racion plasmatica: plasmaféresis, inmunoabsorcion, he-
moperfusion. Otros tratamientos de aféresis: leucoféresis,

TABLA 3. Resumen de parte de la actividad asistencial en la Unidad de tratamiento sustitutivo (2000-2011).

Ano 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 Total
Hemodialisis

- Enf. agudos 11 9 8 18 11 6 8 13 12 3 4 16 119
- Enf. crénicos 12 8 15 16 16 13 8 11 7 18 17 12 153
- N° sesiones 803 632 899 1.126 964 790 749  1.224 988 1.219 1355 1.665 12.414
Plasmaféresis

- Pacientes 4 3 3 3 4 7 5 2 10 6 6 6 59

- Sesiones 28 54 41 9 50 52 19 19 53 77 59 60 521
D. peritoneal

- Pacientes 16 17 19 20 19 14 13 14 16 16 12 10 185
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FIGURA 3. Supervivencia del trasplante renal por décadas.

TABLA 4. Datos de calidad en dialisis peritoneal: evolucion de la talla e incidencia de peritonitis.

Espaiiol 2010 NAPRTC 2008 Great Ormond
(2003-10) 15 aiios (1992-2007) La Paz 20 afios (1984-2003)
208 pacientes 3.045 pacientes 58 pacientes 98 pacientes (80 DP)
$DS talla inicial 1,15 1,59 1,70 = 0,03 1,14 1,46 2,8[1,9 -(-5)]
SDS talla final 1,22 = 1,46 1,78 = 0,0 1,22 +1,57 1,9 [0,8 -(-4,8)]
24 meses de seguimiento
Pacientes Incidencia La Paz Incidencia Grupo espafiol Incidencia NAPRTCS 2008
< 2 afios 1 episodio /24 meses 1 episodio /12 meses 1 episodio /14 meses
2-5 afios 1 episodio /40 meses 1 episodio /15 meses 1 episodio /18 meses
5-19 afios 1 episodio /35 meses 1 episodio /24 meses 1 episodio /20meses
Total 1 episodio /32 meses 1 episodio /17 meses 1 episodio /18 meses

aféresis de lipidos, sistema de recirculacion de adsorbentes
moleculares (MARS).

3. Resultados de la patologia de referencia

El Ministerio de Sanidad otorgd el 25-6-2009 la consi-
deracion de centro de referencia al programa de trasplante
renal pediatrico en el H. Infantil La Paz (CSUR-SNS: Centros
Servicios y Unidades de Referencia del Sistema Nacional de
Salud). Desde 1985 a 2011 se han realizado 267 trasplantes
renales de donante cadaver (245 simples, 12 injerto doble
y 10 hepatorrenales) y 86 de donante vivo, con una super-
vivencia del paciente del 97% a 10 afos frente al 90% del
registro americano (NAPRTCS 2010)® y una supervivencia
del injerto a 7 afios del 84 % para donante vivo y 75% para
donante de cadaver, similar a las grandes series americanas
y europeas (Fig. 3).

30 L. Espinosa Roman y cols.

En la Tabla 4 se muestran datos de calidad en cuanto a
resultados en didlisis peritoneal pedidtrica.

4, Actividad asistencial

El Servicio dispone de atencién continuada con guardia de
presencia fisica de un especialista del Servicio de Nefrologia
Infantil. Atiende en consulta externa diaria en laborables,
distribuido por patologias, con un alto porcentaje de consul-
tas de alta resolucion para pacientes cronicos y desplazados.
En la Unidad de tratamiento sustitutivo se realiza la consulta
externa de trasplante (todas en alta resolucion), cuenta con
6 puestos para hemodialisis y una habitacion para dialisis
peritoneal. En dicha Unidad se realizan también las pruebas
funcionales y se utiliza como hospital de dia para tratamien-
tos cortos. También contamos con toma de agua en CIP
para poder realizar hemodidlisis. Durante el afio 2011 hemos
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FIGURA 4. Organigrama funcional del Servicio de Nefrologia Infantil.

realizado 7.768 consultas, de los cuales 491 son pacientes  durante el periodo R2-R3. Ademds, ofertamos el rotatorio
nuevos. Esta alta proporcion de consultas sucesivas se debe  voluntario de 1 afio durante el R4 para aquellos que deseen
a la cronicidad de los pacientes y al mayor grado de comple- ~ formarse en Nefrologia Infantil.

jidad de los mismos. Dispone de 19 camas (compartidas con Nuestra capacidad docente viene avalada por la cantidad
Hepatologia) en régimen de hospitalizacion madre-hijo. En ~ de médicos que han realizado estancia en nuestro servicio,
el afio 2011 ha habido 231 ingresos, aunque para valorarla  tanto residentes como especialistas en Pediatria de otros
actividad de hospitalizacion hay que tener en cuenta las 1.190 ~ Hospitales del Estado Espaiol, asi como médicos extranjeros
interconsultas a pacientes ingresados, ya que el servicio da  especialistas en Pediatria, que realizan estancias cortas para
apoyo nefrologico al resto de las especialidades del hospital. ~ ampliar conocimientos en Nefrologia Pediatrica o aprender
Contamos con un mapa de procesos donde se encuentran la  una técnica especifica.

mayoria de los procesos protocolizados. Realizamos sesiones clinicas semanales de los pacientes
ingresados, asi como una sesion de cronicos ambulantes.
5. Actividad docente Desde el inicio de la Unidad se realizan sesiones conjuntas

El drea de Nefrologia Pedidtrica imparte docencia de  semanales con el Servicio de Urologia. En la actualidad he-
Pregraduados de la Universidad Autonoma de Madrid. En ~ mos programado también una sesion mensual con la Unidad
la docencia postgrado los MIR de Pediatria del Hospital ~ de Nutricion. Ademds de estas sesiones clinicas programadas
Infantil La Paz tienen una rotacion obligatoria de 3 meses  se realizan sesiones a demanda con los distintos servicios
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del hospital. Cuando se inicia la rotacion trimestral de los
MIR se programa un ciclo de sesiones de temas bdsicos en
Nefrologia Pedidtrica.

Entre los afios 1978-2012 han rotado por el Servicio de
Nefrologia Pedidtrica:
- Pediatras nacionales: 20
— Médicos residentes: 80
— Pediatras extranjeros: 60

6. Actividad investigadora

El Servicio participa en multiples ensayos clinicos en re-
lacion con las distintas patologias nefroldgicas pedidtricas,
asi como en estudios multicéntricos con centros nacionales
e internacionales’S-12), Participamos en numerosos congresos
nacionales e internacionales y las publicaciones y ensayos cli-
nicos quedan reflejadas en la memoria anual de investigacion
del servicio que se puede consultar en la memoria del IdIPaz(13).

7. Organizacion

En la Figura 4 se puede ver el organigrama de funciona-
miento del Servicio de Nefrologia Infantil. Todos los miem-
bros del servicio participan activamente en las comisiones del
hospital, en las Sociedades nacionales de Pediatria (AEP) y
en las de Nefrologia Infantil (AENP), Nefrologia de adultos
(SEN) y Trasplantes (SET) y en sociedades internacionales
(European Society Pediatric Nephrology, International So-
ciety Pediatric Nephrology, International Pediatric Trans-
plantation Society).
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Trasplante intestinal

G. Prieto Bozano

Unidad de Rehabilitacion Intestinal. Hospital Infantil Universitario la Paz. Madrid.

RESUMEN

El fracaso intestinal (FI) es una patologia compleja que
debe ser atendida en Unidades de Rehabilitacion Intestinal
(URI). El tratamiento médico-quirtrgico y nutricional puede
ser eficaz en muchos pacientes, pero en los casos refractarios
el trasplante intestinal (TT) es una alternativa razonable,
aunque la mortalidad es considerable y las complicaciones
frecuentes. La URI del Hospital Infantil La Paz ha evaluado
a 192 pacientes con FI como candidatos potenciales a TI.
La causa mas frecuente de FI fue el sindrome de intestino
corto (77%). Mas del 50% alcanzaron la autonomia di-
gestiva sin necesidad de T1. 92 pacientes fueron incluidos
en el programa de nutricion parenteral (NP) domiciliaria.
Desde octubre de 1999 se realizaron 70 trasplantes en 56
pacientes (23 intestinales, 20 hepatointestinales y 27 mul-
tiviscerales) con una supervivencia global del 68,5%, que
ha mejorado en los altimos cinco afios hasta el 80%. Todos
los supervivientes, excepto uno, pudieron suspender la NP,
con actividad fisica y escolar normales. Las complicaciones
mds frecuentes, excluidas las infecciosas, fueron: rechazo
(17%), sindrome linfoproliferativo (14%), enfermedad de
injerto contra huésped (13%) y anemia hemolitica autoin-
mune (11%).

Palabras clave: Trasplante intestinal; Rehabilitacion intes-
tinal; Fracaso intestinal; Nutricion parenteral domiciliaria.

ABSTRACT
Intestinal failure is a complex syndrome that must be
managed in Intestinal Rehabilitation Units. Medical, sur-
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gical and nutritional treatment can be useful in a lot of
patients, but in refractory cases, intestinal transplant can be
a reasonable choice. However, mortality is appreciable and
complications are frequent. Intestinal Rehabilitation Unit of
Hospital Infantil La Paz has assessed 192 patients affected of
intestinal failure as potential candidates to intestinal trans-
plant. The most frequent cause of intestinal failure was short
bowel syndrome (77%). More than 50% achieved digestive
autonomy without transplant. 92 patients were included in
our home parenteral nutrition program. Since October 1999,
70 transplant were performed in 56 patients (23 isolated
small bowel, 20 combined liver-small bowel and 27 multi-
visceral) with an overall survival of 68,5%, improving in
the last five year to 80%. All survivors but one, could wean
off parenteral nutrition with a normal physical and school
activity. Most frequent complications, excluding infectious,
were: rejection (17%), lymphoproliferative disease (14%),
graft versus host disease (13%) and autoimmune hemolytic
anemia (11%).

Key words: Intestinal transplantation; Intestinal rehabilita-
tion; Intestinal failure; Home parenteral nutrition.

INTRODUCCION

Tradicionalmente, el intestino ha sido considerado un
organo no trasplantable debido a la gran cantidad de tejido
linfoide que incluye. A finales de la década de los 80 se publi-
caron los primeros casos aislados de trasplantes intestinales
(TT) exitosos en humanos. En esos primeros momentos, su-
perados los problemas técnicos, existian dos grandes desa-
fios en relacion con fendmenos inmunoldgicos: el rechazo
y la enfermedad de injerto contra huésped (EICH). Con la
mejora del arsenal inmunosupresor y el uso del tacrolimus,
la practica del trasplante intestinal se extendi6 de tal forma
que en los afios 90 el trasplante intestinal se incorpord al
arsenal terapéutico del fracaso intestinal. El sindrome de
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intestino corto (SIC) es, con diferencia, la indicaciéon mas
frecuente de TI. Los pacientes en situacion de fracaso intesti-
nal irreversible (pacientes anentéricos, alteraciones mucosas,
etc.), deben ser referidos de forma inmediata a las Unida-
des de Trasplante. Existen ademds unos criterios, aceptados
de forma mds o menos mayoritaria, relativos al fracaso de
la nutricion parenteral (NP) y que indican la necesidad de
trasplante intestinal(®: desarrollo de hepatopatia, pérdida
de accesos vasculares, episodios recurrentes de sepsis, etc. A
estas indicaciones habria que afiadir situaciones relacionadas
con la enfermedad de base: tumores desmoides asociados a
poliposis adenomatosa familiar, alteraciones congénitas del
enterocito (enfermedad de inclusiones microvellositarias,
displasia epitelial intestinal), intestino ultracorto (intestino
residual <10 c¢m), trastornos motores graves (pseudoobs-
truccion intestinal, enfermedad de Hirschsprung exten-
sa), etc. Las contraindicaciones son las mismas que para
el trasplante de otros 6rganos sélidos: tumor maligno no
resecable, inmunodeficiencia severa, enfermedad cardiopul-
monar avanzada, disfuncion neuroldgica grave, enfermedad
psiquidtrica mayor, accesos venosos centrales insuficientes,
etc. Por ello, antes de la inclusion en lista, debe realizarse
una evaluacion completa del candidato. Recientemente se
aconseja determinar la existencia de anticuerpos anti-HLA
preformados en los receptores, para prevenir la aparicion
de rechazo humoral del injerto si el donante tiene un ha-
plotipo HLA contra el que el receptor esté sensibilizado®.
Los pacientes con fracaso intestinal deben ser atendidos en
una Unidad de Rehabilitacion Intestinal (URI) constituida
por un equipo multidisciplinar de especialistas (cirujanos,
gastroenterdlogos, hepat6logos, nutricionistas, etc.) y debe
ser capaz de proporcionar una asistencia integral (médica,
quirurgica, nutricional, psicologica, social) que incluya la
posibilidad de trasplante intestinal®4).,

Existen tres tipos fundamentales de trasplante intestinal:
trasplante intestinal aislado, hepatointestinal y multivisceral
(que incluye estdmago, duodeno, intestino delgado, pancreas
e higado con o sin bazo)©). En el nifio son mas frecuentes el
hepatointestinal y el multivisceral. Ademas, hay que afadir
variaciones: hepatointestinal reducido, multivisceral modi-
ficado (sin incluir el higado), hepético aislado y trasplante
de donante vivo®©. La eleccion de un tipo de injerto u otro
depende de la enfermedad de base y del estado funcional
del intestino e higado del receptor.

El intestino es el mas inmunogénico de los drganos s6-
lidos que se trasplantan, por lo que es crucial conseguir
una inmunosupresion 6ptima?. Encontrar el equilibrio
que minimice el riesgo de rechazo a la vez que se previe-
ne la aparicion de sindrome linfoproliferativo (SLPPT) y
enfermedad de injerto contra huésped (EICH) constituye
un reto permanente. En general, todos los regimenes de in-
munosupresion se basan en una terapia de induccién y un
tratamiento inmunosupresor de mantenimiento®). El tacro-
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FIGURA 1. Namero anual de pacientes evaluados como candidatos
potenciales a trasplante intestinal.

limus es el firmaco fundamental de la inmunosupresion de
mantenimiento. Puede utilizarse en monoterapia en caso
de induccion con alemtuzumab o timoglobulina o, més fre-
cuentemente, asociado a esteroides. La dosis depende de
los niveles sanguineos y del tiempo postrasplante. El efecto
secundario mds frecuente es la nefrotoxicidad, que puede
obligar a sustituirlo total o parcialmente por sirolimus.

Pueden producirse numerosas complicaciones relacio-
nadas con el trasplante: quirtirgicas (abscesos intraabdomi-
nales, perforaciones, dehiscencia de anastomosis, sangrado,
etc.), infecciosas (bacterianas, viricas o fungicas), rechazo
agudo y cronico (es la complicacion mas frecuente y la pri-
mera causa de pérdida del injerto)®19, inmunoldgicas (sin-
drome linfoproliferativo), EICH, citopenias autoinmunes,
etc.)12),

En los tltimos afios se ha observado una mejoria de los
resultados del TI, consiguiendo supervivencias superiores
al 80% al afio del trasplante, tanto del injerto como del
paciente13), Los factores prondsticos mds importantes son
la edad (peor en menores de un afo), la situacion clinica
en el momento del trasplante y la experiencia del centro(4),
La mayor parte de los pacientes que sobreviven consiguen
la autonomia digestiva, quedando libres de NP, con buena

calidad de vida.

NUESTRA EXPERIENCIA

El Hospital Infantil Universitario La Paz esta acredita-
do para realizar trasplante intestinal desde julio de 1997
y dispone de una URI, unica en Espafia, atendida por un
equipo de enfermeria especializado y experto en el manejo
del fracaso intestinal y un equipo médico de gastroenterdlo-
gos, cirujanos, hepat6logos y nutricionistas con el apoyo de
psicologos, terapeutas ocupacionales y trabajadores sociales.

Desde su creacion se han evaluado 192 pacientes como
potenciales candidatos a trasplante intestinal, de los que un
85% fueron remitidos de otros hospitales (80% nacionales,
5% extranjeros). El nimero de pacientes/afio evaluados en
los dltimos 5 afios oscil6 entre 18 y 24 (Fig. 1). El fracaso
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TABLA 1. Causa del fracaso intestinal de los pacientes
evaluados.

TABLA 2. Pacientes con sindrome de intestino corto (148).

- Enterocolitis necrosante 57 (38,5%)
Numero total: 192 - Vélvulo (malrotacion) 31 (21%)
- Sindrome de intestino corto 148 (77%) —  Atresia (apple-peel) 25 (17:@
- Trastornos motores 30 (15%) - Ggstro§qu151s 24 (16 {)")
- Alteraciones mucosa 7 - Misceldnea 11(7,5%
- Misceldnea 7 Intestino remanente < 25 cm: 39 (28%)
TABLA 3. Complicaciones graves postrasplante.
- Rechazo grave 12 (17,5%) . . .
- Agudo exfoliativo 9 (13%) Hepatointestinal Multlg;sceral
- Cronico fibrosante 3(4,5%)
- SLPPT 10 (14,5%)
- EICH 9(13%)
- AHAI 7 (10%)
Intestino aislado Total: 70

intestinal se inicié en el periodo neonatal en el 87,5% de
los casos. La causa mas frecuente de fracaso intestinal fue el
SIC (148 pacientes; 77%), seguido de los trastornos motores
(pseudoobstruccion intestinal y enfermedad de Hirschsprung
extensa) con 30 pacientes (15,6%) y con menor frecuencia
los trastornos mucosos (enfermedad de inclusiones microve-
llositarias, displasia epitelial intestinal) (Tabla 1). Las causas
mas frecuentes de SIC fueron: enterocolitis necrosante, vol-
vulo, atresia y gastrosquisis. 41 pacientes tenfan menos de 25
cm de intestino delgado remanente (Tabla 2). Con el empleo
de medidas médicas, nutricionales y técnicas quirurgicas
(enteroplastia, Bianchi, STEP) se consigui6 la adaptacion
intestinal y la autonomia digestiva en mas del 50% de los
pacientes. La URI dispone de un programa de nutricion
parenteral domiciliaria en el que se han incluido un total de
92 pacientes. De todos los pacientes evaluados, 79 se inclu-
yeron como candidatos a T1, 56 fueron trasplantados y 17
(21,5%) fallecieron en lista de trasplante. Desde octubre de
1999 se han realizado 70 trasplantes (23 intestino aislado,
20 hepatointestinales y 27 multiviscerales) (Fig. 2).

RESULTADOS

La supervivencia global de la serie es del 68,5%, que ha
aumentado en los tltimos 5 afios hasta el 80%. Todos los
pacientes supervivientes, excepto uno, alcanzaron la auto-
nomia digestiva sin necesidad de NP y con actividad fisica
y escolar normales para su edad. Las complicaciones graves
mds frecuentes (excluyendo las infecciosas) fueron: rechazo
(17%), SLPPT (14%), EICH (13%) y anemia hemolitica
autoinmune (11%) (Tabla 3).

CONCLUSIONES

El fracaso intestinal es una patologia compleja que re-
quiere la atencién por un equipo multidisciplinar altamente
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FIGURA 2. Tipos de trasplante realizados.

especializado integrado en una Unidad de Rehabilitacion
Intestinal. En una alta proporcion de pacientes puede con-
seguirse la autonomia digestiva con medidas médico-qui-
rurgicas y nutricionales sin necesidad de trasplante. El tras-
plante constituye una alternativa para los casos refractarios,
obteniendo una buena supervivencia, pero con una elevada
morbilidad de complicaciones graves.
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ARTICULO ORIGINAL

Evolucion de la Unidad de Hemato-Oncologia y Trasplante
Hematopoyético del Hospital Infantil La Paz
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RESUMEN

La Unidad de Hemato-Oncologia Pediatrica del Hospital
La Paz, fundada en 1965 coincidiendo con la creacion del
Hospital Infantil, es un centro de referencia a nivel nacional
para el diagnéstico y tratamiento de las neoplasias infantiles,
asi como para la realizacion de todas las modalidades de
Trasplante de Progenitores Hematopoyéticos. Socia funda-
dora de la Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica,
asi como de las Sociedades Espafiolas de Hematologia y
Oncologia Pedidtricas (SEOP/SEHP, actualmente SEHOP),
en las ultimas 4 décadas ha formado parte del espectacular
avance en calidad de vida y supervivencia del cancer infan-
til, alcanzando en la actualidad supervivencias cercanas al
80%. Una parte importante de este éxito ha sido la estrecha
colaboracion con las demas Unidades y Servicios Médico-
Quiruargicos del Hospital Infantil. En la actualidad, la Uni-
dad muestra una actividad creciente tanto del tratamiento
oncoldgico como del trasplante, y sus miembros forman
parte activa de las principales sociedades hemato-oncoldgicas
pediatricas a nivel nacional e internacional.

Palabras clave: Hematologia pedidtrica; Oncologia pedia-
trica; Cancer infantil; Trasplante de progenitores hemato-
poyéticos.

ABSTRACT

The Pediatric Hematology-Oncology Division of La
Paz Hospital, founded in 1965 with the whole Chidlren’s
Hospital, is a national reference center for diagnosis and
treatment of all pediatric malignancies, and for all modali-
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ties of Hematopoietic Stem Cell Transplantation. Founding
partner of the SIOP (Sociedad Internacional de Oncologia
Pedidtrica) and the Spanish Societies of Hematology and
Oncology (formerly SEOP/SEHP, and now SEHOP), it has
been part of the spectacular improvement in quality of life
and survival of childhood cancer in the last four decades,
reaching today almost 80% survival. An important part of
this success is cooperation with other medical and surgical
Divisions of the Children’s Hospital. Today, our Division has
an increasing activity in both oncologic treatment and trans-
plant, and our members are active part of the main national
and international pediatric hematologic-oncologic societies.

Key words: Pediatric hematology; Pediatric oncology; Pedi-
atric cancer; Hematopoietic stem cell transplant.

INTRODUCCION

El Hospital Infantil La Paz fue inaugurado en 1965,
siendo su Director e impulsor el Dr. Enrique Jaso Roldén,
que busco como estrecho colaborador al Dr. Julio Monereo,
Jefe del Departamento de Cirugia Pedidtrica.

Desde su inicio, se cred la Unidad de Hemato-Oncologia
Pedidtrica, dirigida por la Dra. Trinidad Hurtado y el Dr.
Monereo. Ambos organizaron, en 1969, la celebracion de
una reunion con un pequefio grupo de pediatras y ciruja-
nos europeos interesados en la Oncologia Pediatrica. En
ella se decide crear la Sociedad Internacional de Oncologia
Pediatrica (SIOP), que queda legalmente establecida el 6 de
noviembre de 1969, considerandose esta fecha como Primer
Congreso SIOP con sede en Madrid. Desde entonces la SIOP
se ha convertido en el 6rgano oficial y de referencia para la
Oncologia Pedidtrica, con mds de 1.000 miembros en todo
el mundo.

En los dltimos 40 afios, la Oncologia Pedidtrica ha expe-
rimentado una evolucion espectacular. La supervivencia del
cancer infantil, que en la década de los afios 60 del pasado
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siglo XX se situaba por debajo del 50%, es ahora superior
al 75%. En las neoplasias mds frecuentes en el nifio, las
leucemias y los linfomas no-Hodgkin, la supervivencia a 5
aflos alcanza e incluso supera el 90%. Esto se debe por una
parte al desarrollo de los tratamientos poliquimioterapicos
en forma de protocolos internacionales, con tratamientos
estandarizados que permiten comparar grandes grupos de
pacientes y reconocer las terapias efectivas y las que no lo
son; pero es importante resefiar el papel de la adquisicion
por parte de los pediatras, subespecializados en Oncologia,
de la responsabilidad del tratamiento de pacientes que, antes
que oncoldgicos, son sobre todo nifios.

La Unidad de Hemato-Oncologia Pediatrica del Hospital
Infantil La Paz es la primera de esta especialidad creada en
Espania, y es desde su inicio centro de referencia para las neo-
plasias infantiles, habiendo tratado a miles de nifios con esta
patologia. Solo desde 1980 (primer afio del que se recogen
datos en el Registro Nacional de Tumores Infantiles), nuestra
Unidad ha notificado casi 2.000 casos de neoplasias, lo que la
coloca en segundo lugar de Espafa en volumen de pacientes
tras el Hospital Vall’de Hebron de Barcelona. A estos casos
hay que afiadir a los pacientes con hemopatias no malignas
(aplasia de médula dsea, anemias hemoliticas y arregenerativas,
trombocitopenia inmune...) que también se diagnostican y
tratan en nuestra Undad. Actualmente, el total de pacientes
nuevos vistos cada afio se acerca a los 400, de los que aproxi-
madamente 100 son pacientes con neoplasias malignas.

En 1991 se cred en la Unidad el programa de Trasplante
de Progenitores Hematopoyéticos (TPH), que sigue activo
para todo tipo de trasplantes, incluidos los alogénicos de
donante no emparentado, haploidénticos, y de sangre de
cordén umbilical. Este programa incluye no solo a pacientes
que padecen procesos oncoldgicos, sino también a nifios con
enfermedades hematoldgicas congénitas, inmunodeficiencias
y errores innatos del metabolismo, cuya unica posibilidad
de curacion es el trasplante hematopoyético alogénico. A lo
largo de estos 21 afios se han realizado aproximadamente
350 trasplantes de progenitores hematopoyéticos.

Desde su creacion, la Unidad de Hemato-Oncologia del
Hospital Infantil “La Paz” ha prestado cobertura sanitaria
para este tipo de patologias descritas no solo a su poblacion
de referencia, sino que se ha constituido como un referente
nacional para el tratamiento de este tipo de enfermedades;
en ella no solo se atienden nifos de la Comunidad de Ma-
drid, sino que buena parte de los pacientes proceden de
otras Comunidades Auténomas (Castilla Leon, Castilla La
Mancha, La Rioja, Extremadura...).

Por ultimo, y como se detalla mds adelante, el éxito
de esta Unidad se debe también a la calidad del resto de
Unidades y Servicios Pedidtricos del Hospital La Paz, tanto
médicos como quirtrgicos, asi como los programas de Tras-
plante de Organo Sélido Pedidtrico; la interrelacion con el
resto de equipos del Hospital Infantil consigue, por un lado,
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que nuestros pacientes reciban una atencion integral y, por
otro, nos permite ofrecer asesoramiento y apoyo diagnostico
y terapéutico de las complicaciones hemato-oncoldgicas que
puedan surgir en pacientes procedentes de otros Servicios.

ESTRUCTURA DE LA UNIDAD Y PATOLOGIA DE

REFERENCIA

Patologia de referencia
La Patologia atendida en la Unidad de Hemato-Oncolo-

gia se podria dividir en tres categorias principales:

- Hemopatias no malignas: patologia de la serie roja (ane-
mias adquiridas y congénitas, policitemias), patologia de
la serie blanca (neutropenias adquiridas y congénitas,
eosinofilias, neutrofilias, linfocitosis y linfopenias...),
patologia de la serie plaquetar (trombocitopenia inmu-
ne, otras trombopenias adquiridas y congénitas, trom-
bocitosis, trombopatias...), fallos medulares adquiridos
(citopenias secundarias, aplasia medular) y congénitos.

- Neoplasias Infantiles: tumores benignos, hemopatias
malignas (leucemias agudas y crénicas, linfomas no-
Hodgkin, linfomas Hodgkin, sindromes mielodisplasi-
cos, sindromes linfoproliferativos secundarios, sindromes
mieloproliferativos cronicos, leucemia mieloide croni-
ca...), tumores solidos malignos propios de la infancia
y adolescencia (tumores del sistema nervioso central,
neuroblastoma, nefroblastoma, hepatoblastoma, retin-
oblastoma, tumores mesenquimales, tumores dseos y de
la familia Ewing, tumores germinales, melanoma...).

— Trasplante hematopoyético: TPH autdlogo en determi-
nados tumores s6lidos, TPH alogénico en neoplasias
hematoldgicas malignas, fallos medulares adquiridos o
congénitos, inmunodeficiencias primarias, errores innatos
del metabolismo. En la actualidad, la Unidad es capaz
de realizar todas las modalidades de TPH alogénico,
incluyendo todo tipo de fuente de progenitores hema-
topoyéticos (médula dsea, sangre periférica o sangre de
cordon umbilical) y de donantes (emparentado idéntico,
emparentado no idéntico-haploidéntico, y no emparen-
tado), con posibilidad de una gran diversidad de proce-
samiento del injerto gracias a la estrecha colaboracion
entre la Unidad de Hemato-Oncologia Infantil y la Uni-
dad de Terapia Celular, que se ocupa de los procesos
de obtencion, manipulacion y criopreservacion de los
progenitores hematopoyéticos.

La Unidad es centro de referencia nacional para el
Trasplante Alogénico de Progenitores Hematopoyéticos en
todo tipo de patologia (inmunodeficiencias, enfermedades
metabolicas, enfermedades hematoldgicas benignas y ma-
lignas....) y para el retinoblastoma, en colaboracion con el
Servicio de Oftalmologia.

El nimero de pacientes atendidos en la Unidad se ha
incrementado progresivamente durante los dltimos afios, tal
y como puede apreciarse en las figuras 1,2 y 3.
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FIGURA 1. Pacientes nue-

Estructura de la Unidad y servicios colaboradores

Para el desarrollo de la actividad, la Unidad cuenta con
un equipo de profesionales, médicos, efermeria y auxilia-
res, con amplia experiencia en el tratamiento de procesos
hemato-oncoldgicos infantiles, un alto grado de especiali-
zacion y dedicacion, y unos recursos técnicos y humanos de
reconocida experiencia; esto garantiza una asistencia de ca-
lidad, basada en los métodos mas avanzados de diagnostico
y en los tratamientos mas novedosos, puesto que la Unidad
participa activamente en la elaboracion y seguimiento de los
protocolos diagndsticos y terapéuticos para sus patologias
diana, tanto a nivel nacional como internacional, asi como
en numerosos ensayos clinicos en distintas fases de inves-
tigacion. Para garantizar la calidad adecuada en todas las
areas de actividad, los miembros del equipo asisten perié-
dicamente a reuniones y congresos, tanto en Espafia como
a nivel internacional, participando activamente en diversos
grupos (SEHOP, SIOP, GETMON, EBMT, SIOPEN, ...).

La actividad asistencial se vertebra en dos estructuras
bien definidas e interdependientes:

vos/afio.
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FIGURA 2. Numero de neoplasias malignas nuevas/afio.

- Unidad de Hospitalizacion, especifica y dedicada exclu-
sivamente al paciente pediatrico con patologia hemato-
oncoldgica. En ella se realizan los procesos de acondi-
cionamiento, infusion y seguimiento del post-trasplante
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FIGURA 3. Actividad del
trasplante hematopoyético.
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inmediato de los pacientes receptores de TPH, asi como

la administracion de ciclos complejos de quimioterapia,

procesos de diagndstico de determinadas patologias y

tratamiento de las complicaciones derivadas de la en-

fermedad o los tratamientos administrados.

- Hospital de Dia y Consultas Externas, también especifi-
cas y dedicadas exclusivamente al paciente pedidtrico con
patologia hemato-oncoldgica. En ella se realizan labores
de diagnostico, tratamiento y seguimiento de patologia
diversa. En el Hospital de Dia se realizan diversos proce-
dimientos diagndsticos y se administra una gran variedad
de tratamientos, evitando asi gran cantidad de ingresos,
con los l6gicos beneficios sobre el bienestar del paciente
y su familia. Se trata de una consulta de alta eficacia,
en la que se realizan los controles pertinentes, se valora
al paciente y se le administra el tratamiento necesario
en la misma jornada. La actividad se ha incrementado
en los tltimos afios, pasando de aproximadamente 300
pacientes al mes hace diez afios a mas de 500 en el mo-
mento actual.

La interrelacion entre ambas partes es estrecha, y estd
organizada por el mismo equipo médico, lo que aumenta
la eficacia en el seguimiento individualizado de los pacien-
tes. Los objetivos de la Unidad son alcanzar una cobertura
asistencial eficiente con el maximo beneficio para el paciente
y el minimo coste econémico posible, basandose en la evi-
dencia cientifica reciente, con la mayor satisfaccion posible
por parte del paciente y su familia, a los que se brinda una
atencion integral, y los profesionales al cargo. Asimismo, se
pretende asegurar una buena formacion a los profesionales
en formacion que asisten al servicio mediante la elaboracion
de un plan académico que asegura una preparacioén completa
y que estimule la investigacion basada en criterios estrictos
de calidad.

La calidad de la asistencia estd firmemente relacionada
con la estrecha colaboracion de otras especialidades pedid-
tricas del hospital que desempefian un importante papel en
el tratamiento integral del nifio con procesos malignos y que
sea capaz de abarcar todo el desarrollo, incluido el periodo
de adolescencia. Hoy en dia, la Hemato-Oncologia Infantil
no puede entenderse si no es bajo una perspectiva multi-
disciplinar, de cuya eficacia depende enormemente el éxito
de la terapia, entendido éste como tasas de curacion, pero
también, y de forma muy relevante, como mantenimiento
de una calidad de vida 6ptima. Con este fin se constituye un
equipo de trabajo formado no solo por los miembros de la
Unidad, sino que cuenta con la participacion de maltiples
especialidades. El Hospital Infantil La Paz cuenta con un
completo desarrollo de todas las especialidades pedidtricas,
muchas de ellas con una experiencia amplia en las diversas
etapas del cuidado del paciente infantil con patologia hema-
to-oncoldgica. Estos pacientes cuentan también con el apoyo
de numerosos departamentos centrales o dependientes del
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FIGURA 4. Supervivencia a los 5 afios del diagndstico por cohortes
de afio de incidencia. 0-14 afios, 1980-2006. Datos obtenidos del
Registro Nacional de Tumores Infantiles.

Hospital General; muchos de ellos han desarrollado incluso

secciones especificamente dirigidas al paciente pediatrico.

Los principales servicios que participan con la Unidad de

Hemato-Oncologia en el cuidado de sus pacientes, y que

contribuyen al éxito de la terapia son:

- Cirugia Pedidtrica y sus especialidades (Urologia, Cirugia
Hepatica, ORL, Neurocirugia, Oftalmologia, Trauma-
tologia y Ortopedia).

- Unidad de Terapia Celular.

- Anestesiologia y Reanimacion; dicho servicio cuenta con
una Unidad del Dolor Infantil.

- Inmunologia.

— Cuidados Intensivos Pediatricos.

- Nutricién Infantil.

- Gastroenterologia Infantil.

- Neonatologia.

- Nefrologia Infantil.

- Hepatologia Infantil.

- Cardiologia Infantil.

- Genética.

- Radiodiagnoéstico.

- Oncologia radioterapica.

- Anatomia Patoldgica.

- Ginecologia.

- Microbiologia.

- Farmacologia y Farmacia.

- Banco de Sangre.

- Analisis clinicos y Hematologia Analitica.

- Psiquiatria.

El apoyo psico-social es proporcionado gracias a la co-
laboracion con asociaciones de grupos de padres de nifios
con enfermedades malignas (ASION en la Comunidad de
Madrid). Estas asociaciones proporcionan apoyo a la fami-
lia como unidad, tanto en la esfera psicoldgica como en la
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emocional y la social, suministrado alojamiento para familias
desplazadas, voluntariado para descargo de los cuidadores
principales y consejo socio-econémico en las situaciones ne-
cesarias. Por tltimo, es preciso resefiar la colaboracion con
servicios externos, como la Unidad de Investigacion Biomé-
dica para tumores infantiles del Instituto de Salud Carlos III,
el Centro de Transfusiones de la Comunidad de Madrid, o
el Centro Nacional de Investigaciones Oncoldgicas.

Resultados

Tal y como se ha comentado, la supervivencia global
de los pacientes con enfermedad neopldsica maligna se ha
ido incrementando llamativamente durante las dltimas tres
décadas, hasta alcanzar en el momento actual el 80%, como
puede apreciarse en la figura 4.

En la tabla 1 se ofrecen los resultados de supervivencia
actuales (supervivencia global a § afos tras el diagndstico)
en funcion del tipo de neoplasia.

CONCLUSIONES

La integracion de la Unidad de Hemato-Oncologia In-
fantil en un Hospital Infantil que cuenta con un amplio
desarrollo de la especializacion pedidtrica, y que a su vez se
interrelaciona con los servicios que proporciona un Hospital
General de tercer nivel, garantiza la adecuada cobertura para
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TABLA 1. Supervivencia global a los 5 afios en funcion del tipo
de patologia. Datos obtenidos del Registro Nacional de Tumores
Infantiles.

Leucemia linfoblastica aguda 80%
Leucemia mielobldstica aguda 64%
Linfoma de Hodgkin 95%
Linfomas no-Hodgkin 81%
Tumores del sistema nervioso central 68%
Neuroblastoma 69%
Nefroblastoma 97%
Retinoblastoma 96%
Hepatoblastoma 77%
Osteosarcoma 61%
Sarcoma de Ewing 68%
Tumores de partes blandas 70%

todas las necesidades asistenciales que puedan surgir en el
cuidado integral del nifio con patologia hemato-oncolégica.
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ARTICULO ORIGINAL

Servicio de Endocrinologia Infantil del Hospital Universitario La Paz

RESUMEN

Actualmente, el Servicio de Endocrinologia Infantil del
Hospital La Paz es uno de los mas prestigiosos del pafs,
recibiendo pacientes no solo de otras dreas de salud de Ma-
drid, sino también de otras comunidades autonomas. El gran
avance en los altimos afos de las distintas especialidades
pedidtricas en nuestro hospital, ha permitido que seamos
referencia nacional para una gran cantidad de patologias
endocrinoldgicas.

Palabras clave: Endocrinologia pediatrica; Subespecialidades
pedidtricas; Acreditacion; Centros de referencia.

ABSTRACT

Currently our department is one of the most prestigious
in the country, not only receiving patients from other health
areas in Madrid, but also from other regions. The break-
through in the last years of different pediatric specialities,
has allowed us to be national reference for a large number
of endocrine pathology.

Key words: Pediatric Endocrinology; Pediatric subspecialties;
Accreditation; Reference centers.

INTRODUCCION

La Endocrinologia Pedidtrica es una parte de la medi-
cina que se situa entre las especialidades de Pediatria y la
de Endocrinologia, Metabolismo y Nutricion. La definicion
oficial de la Endocrinologia Pediatrica en nuestro pais no
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existe dado que las subespecialidades pediatricas no estan
reconocidas como tales. A pesar de ello, su contenido estd
perfectamente definido y estructurado y funciona como espe-
cialidad pedidtrica desde hace muchos afios. La Endocrinolo-
gia Pediatrica es la parte de la Pediatria destinada al estudio,
diagnéstico y tratamiento de la patologia del crecimiento y
de la pubertad, asi como de las enfermedades ocasionadas
por una alteracion en cualquiera de las glindulas endocrinas
de la economia en la infancia y adolescencia.

El inicio de la Endocrinologia Pediatrica como tal en
el Hospital Infantil La Paz tuvo lugar hacia 1970 y, junto
con el Hospital Infantil de Barcelona, podria considerarse
la primera consulta bien estructurada de la especialidad de
Endocrinologia pedidtrica en nuestro pais. La especialidad de
Endocrinologia Pedidtrica tiene sociedad propia desde 1978,
la Sociedad Espafiola de Endocrinologia Pediatrica (SEEP).
Esta acreditada y reconocida como tal por la Asociacion
Espanola de Pediatria desde 1985.

Actualmente, nuestro Servicio es uno de los mas presti-
giosos del pais. El gran avance en los tltimos afios de la ge-
nética molecular en el campo de la Endocrinologia, asi como
el avance cientifico y técnico del resto de las especialidades
pedidtricas de nuestro Hospital, junto con la existencia de
una Maternidad de referencia nacional, ha permitido que
seamos referencia nacional para una gran cantidad de pato-
logia endocrinoldgica en el campo de la Pediatria. Ademas,
en el Libro Blanco de las Especialidades Pediatricas de la
AEP, nuestro Hospital figura como de referencia nacional
respecto a la especialidad de Endocrinologia Pedidtrica, por
presentar a nivel asistencial una cartera de Servicios de las
mds complejas del pais; a nivel docente un programa for-
mativo bien establecido y estructurado con formacion de
residentes nacionales y extranjeros; y a nivel investigador
una activa y elevada participacion en ensayos clinicos, tesis
doctorales, y publicaciones nacionales e internacionales. Por
tltimo, nuestra cartera de Servicios también estd influenciada
por la alta complejidad técnica y cientifica del resto de las
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subespecialidades pediatricas (Neonatologia, C.I.P. Hemato-
oncologia, Hepatologia, Nefrologia, Neumologia, Neurolo-
gia, Neurocirugia, Gastroenterologia y Nutricion, Cirugia
pedidtrica, etc.) que configuran el Hospital Infantil La Paz
y que son de referencia nacional, permitiendo la creacion de
equipos multidisciplinarios que atienden de manera integral
al nifio con patologia endocrinoldgica.

REFERENCIA

Patologia de referencia y Servicios que colaboran con la
asistencia de Endocrinologia Infantil

1. Patologia del tiroides:

a. Diagnostico precoz de hipotiroidismo congénito pri-
mario. Iniciando una terapia sustitutiva precoz, hecho
vital para conseguir un desarrollo neurologico ade-
cuado de los pacientes. También se estudian los casos
en los que se sospecha una alteracion de factores de
dishormonogénesis.

b. Seguimiento de pacientes afectos de hipotiroidismo
congénito.

c. Diagnostico precoz de patologia tiroidea adquirida.
También se realiza diagnostico y tratamiento del bocio
y de nddulos tiroideos y, conjuntamente con servicio
de cirugia, hemato-oncologia, si se precisa, y medicina
nuclear, seguimiento de los distintos tipos de cancer de
tiroides en la infancia. Diagnéstico precoz de los MEN
(carcinoma medular de tiroides), mediante despistaje
por genética y realizacion de cirugia profilctica.

d. Seguimiento de recién nacidos pretérmino afectos de
patologia tiroidea. De forma conjunta con Neonatolo-
gia seguimos un protocolo de actuacion para detectar
patologia tiroidea especifica de recién nacidos pretér-
mino e iniciar un tratamiento sustitutivo cuando la
detectamos.

2. Patologia de las paratiroides: hipo e hiperparatiroidis-
mos.
3. Déficits de crecimiento:

a. Hipocrecimientos armonicos: diagnostico de deficien-
cia de hormona de crecimiento. Disponemos de la
determinacion rutinaria en el laboratorio de hormo-
nas del hospital de IGF I é IGF-BP3. Ademas, en el
laboratorio de Endocrinologia Infantil hacemos de
forma habitual test de estimulos farmacologico de GH
y secrecion nocturna de GH. En los casos de deficien-
cia congénita de GH se solicita el estudio genético de
factores de transcripcion hipofisarios al laboratorio de
Genética. Ademas en el Servicio de Genética del Hos-
pital se realizan las siguientes determinaciones para el
diagnostico de determinados casos de hipocrecimiento
arménico: GH1, GHRHR, GHR, IGF1R, IGF-ALS.

b. Hipocrecimientos disarménicos: diagndstico clinico y
genético, tratamiento y seguimiento de las siguientes
patologias:

i. Sindrome de Turner.

ii. Talla baja idiopatica.

iii. Discondroesteosis de Leri-Weill.
iv. Displasia mesomélica de Langer.
v. Acondroplasia.

vi. Hipocondroplasia.

vii. Pseudoacondroplasia.

4. Tratamiento con GH de las distintas entidades clinicas

autorizadas en el momento actual: déficit de GH, cre-
cimiento intrauterino retardado, Sd. de Turner y Sd. de
Prader-Willi y alteraciones del gen SHOX.

. Sindromes de hipercrecimiento: estudio genético en las

siguientes entidades clinicas que cursan con hipercreci-
miento: Sd. de Sotos, Beckwith-Wiedemann, Simpson-
Golabi, hemihipertrofia/hemihiperplasia, sindrome de
Weaver, de Costello, sindrome cardiofaciocutaneo,
Klippel-Trenaunay y sindrome de Borjeson-Forssman-
Lehmann. Realizamos seguimiento de estos pacientes y
tratamiento del hipercrecimiento cuando procede.

. Patologia de la pubertad:

a. Pubertad precoz: diagnéstico y tratamiento.
b. Pubertad retrasada: diagndstico y tratamiento.
c. Estudio de criptorquidia, micropene y ginecomastia.

. Patologia de las suprarrenales:

a. Diagnostico de hiperplasia suprarrenal congénita
(HAC). Gracias al screening neonatal existente en la
CAM, se pueden detectar los casos de HAC y con-
firmar posteriormente mediante estudio genético.
Tratamiento y seguimiento de estos pacientes hasta
el final de la pubertad. Seguimiento conjunto con el
servicio de Cirugia de las nifias nacidas con forma
clasica de HAC que requieren reconstruccion quirdrgi-
ca. Conjuntamente con el servicio de Ginecologia del
hospital, también se realiza diagndstico y tratamiento
intrattero de fetos de sexo femenino afectos de HAC.

b. Otras causas de hipofuncion suprarrenal.

c. Hiperfuncion suprarrenal. Sd. de Cushing.

d. Hiperandrogenismos de diversa indole.

. Diagnostico de trastornos de la diferenciacion sexual.

En coordinacion con el Servicio de Neonatologia, el de
Cirugia infantil, el de Genética y el laboratorio de hor-
monas, hacemos un abordaje diagndstico-terapéutico de
este tipo de patologia para asignacion de sexo también
lo mas urgente posible.

. Patologia hipotalamo-hipofisaria:

a. Hiperprolactinemia.
b. Patologia de la hipofisis posterior: diabetes insipida.
c. Patologia de la hipofisis anterior.

10. Diagnostico y seguimiento de secuelas endocrinoldgicas

secundarias a tumores del SNC o a la neurocirugia.

11. Diagndstico de secuelas endocrinas secundarias a tumores

o tratamientos oncoldgicos. Seguimiento conjunto con
los especialistas de Oncologia Infantil de pacientes que
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por haber recibido radioterapia, quimioterapia o como
resultado de una cirugia, pueden tener secuelas endocri-
nas.

12. Diabetes mellitus tipo 1. En nuestro servicio realizamos:

a. Diagnostico, tratamiento y seguimiento de los pacien-
tes diagnosticados de DM1, no solo a los pacientes
de nuestra area de salud, sino a pacientes que por
su complejidad, son derivados de otras areas u otras
comunidades autonomas.

b. Control cada 2-3 meses con realizacion en la propia
consulta, por parte de la educadora, de la determina-
cion de la HbAc capilar, cuyo valor, que se obtiene
en el momento, estd directamente relacionado con
las complicaciones a largo plazo. Desde hace afos la
determinacion de HbAc se realiza en sangre capilar
(con una microgota).

¢. Educacion diabetologica, impartida por la educadora
en diabetes, tanto al debut de la enfermedad, como
evolutivamente a lo largo de los afios.

d. Estrecho contacto entre equipo sanitario y pacientes:
contacto telefonico, por fax, internet, con flexibilidad
de citaciones y horarios, evitando de esta manera un
gran namero de ingresos y descompensaciones meta-
bolicas.

e. Despistaje de patologias autoinmnes asociadas a la
DM1 (enfermedad celiaca, tiroiditis, gastritis...) y de
complicaciones cronicas.

f. Utilizacion de Sistemas de infusion continua de insu-
lina (bombas de insulina). Implantacion de bombas
de insulina en pacientes pediatricos con DM tipo 1,
que retnan una serie de condiciones.

g. Sistemas de monitorizacion continua de glucemia in-
tersticial. Disponemos de sensores para la determina-
cion continua de glucemias intersticial, como terapia
diagnodstica coadyuvante para pacientes con DM1.

13.Otros tipos de diabetes:

a. Diabetes tipo MODY: con una sospecha clinica esta-
blecida podemos confirmar el diagndstico desde un
punto de vista genético a través del laboratorio de
Genética.

b. Diabetes neonatal (transitoria o permanente): también
en estos casos podemos solicitar el abordaje genético
que consideremos mas adecuado para llegar al diag-
nostico etioldgico de este tipo de diabetes monogénica.

14. Manejo de pacientes con obesidad, asociada o no a hiper-

insulinismo y alteracion del metabolismo hidrocarbo-
nado con o sin diabetes mellitus tipo 2. Seguimiento de
este tipo de patologia que estd suponiendo una auténtica
“epidemia” en nuestra sociedad. Realizacion de cirugia
bariatrica en obesidades morbidas seleccionadas.

15.Diagnéstico y tratamiento de la patologia endocrino-

logica en pacientes con fibrosis quistica del pancreas.
En coordinacién con los servicios de Neumologia y
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Gastroenterologia-Nutricion infantil hacemos un segui-
miento conjunto de estos pacientes, centrandonos en la
deteccion y tratamiento de la patologia hidrocarbonada.
16.Hipoglucemias:
a. Hipoglucemia persistente por hiperinsulinismo. En
coordinacion con el servicio de Neonatologia, el de
CIP y el de Cirugia pediatrica, podemos hacer una
aproximacion diagnéstica/terapéutica de esta patolo-
gia, incluyendo el tratamiento médico y/o quirargico
(pancreatectomia parcial o total). Asimismo, podemos
estudiar las mutaciones de los genes implicados en esta
patologia (laboratorio de Genética).
b. Diagnostico y tratamiento de otro tipo de hipogluce-
mias.
17.Metabolismo fosfocalcico: raquitismos.
18. Aproximacion diagnostica a cuadros sindromicos de dis-
tinta indole, en colaboracion con el Servicio de Genética:
a. Sindrome de Turner: diagnoéstico, tratamiento del
hipocrecimiento (con GH) y del hipogonadismo, y
seguimiento multidisciplinario.
b. Sindrome de Prader-Willi: diagnéstico, tratamiento
con GH y seguimiento multidisciplinario.
c. Sindrome de Noonan con estudio genético y enfoque
multidisciplinario.
d. Sindrome de Klinefelter.
e. Sindrome de Silver Russell y otros muchos.
19.Displasias 6seas:
a.Osteogénesis imperfecta: diagnostico clinico y trata-
miento con pamidronato intravenoso (en los casos
severos), con una amplia experiencia.
b.Otras displasias esqueléticas: acondroplasia e hipo-
condroplasia (ambas con estudio genético), y otro tipo
de displasias Oseas, conjuntamente con el servicio de
Traumatologia y Ortopedia del hospital.

Pruebas funcionales
En el laboratorio de Endocrinologia Pedidtrica, dos enfer-

meras del servicio realizan todos los dias pruebas hormonales

funcionales y extracciones analiticas. Estas pruebas son:

e Determinacion de GH tras propranolol-ejercicio, tras
hipoglucemia insulinica y clonidina.

e Reserva hipofisaria completa (test multiple hipotalamo-
hipofisario): determinacion de GH, LH, FSH, cortisol y
TSH, tras la administracion de insulina, TRH y LHRH
(2 horas).

o Test de gonadotropinas (de Beta-HCG): corto y test largo

o Test de ACTH: determinacion de cortisol tras estimulo
con ACTH.

o Test de Synacthen (ACTH): cuantificacion de metabolitos
intermedios suprarrenales.

* Pruebas de supresion suprarrenal: supresion corta, es-
tandar y ampliada.

o Test de LHRH (Luforan): determinacion de LH y FSH.
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TABLA 1. Patologia que atiende el Servicio de Endocrinologia Infantil.

Tipo de patologia Consideraciones Servicios implicados

Patologia de tiroides Diagnostico precoz de los MEN, mediante despistaje por Neonatologia
genética y realizacion de cirugia profilctica Genética
Cancer de tiroides ORL
Hipotiroidismos congénitos

Déficits de crecimiento Enanismo de Laron Genética

Hipocrecimientos disarmonicos: diagndstico clinico y genético,
tratamiento y seguimiento de:

- Sindrome de Turner (45 X0 y variantes)
- Discondroesteosis de Leri-Weill

- Alteraciones del SHOX

- Displasia mesomélica de Langer

- Acondroplasia

- Hipocondroplasia

- Pseudoacondroplasia

Déficit de hormona de crecimiento

S. incisivo central tinico

Cardiologia (Sd. Turner)
Traumatologia (displasias dseas)

Sindromes de
hipercrecimiento

Sindrome de Sotos, de Beckwith-Wiedemann, de Simpson-Golabi,
hemihipertrofia/hemihiperplasia, Sd. de Weaver, de Costello, Sd.
cardiofaciocutaneo, Klippel-Trenaunay y Sd. de Borjeson-Forssman-
Lehmann. Sindrome de Marfan, Sd. Fra-X, Sd. de Beals...

Genética
Neurologia (los que cursan con
retraso psicomotor)

Patologia de la
pubertad

Sindrome de Mc.Cune Albright

Testotoxicosis

Pubertad retrasada: sindrome de Kallmann y otros
hipogonadismos hipogonadotropos o hipergonadotropos

Genética
Neurocirugia, oftalmologia

Patologia de las Hiperplasia suprarrenal congénita (HAC): 21-hidroxilasa Neonatologia
suprarrenales (CYP-21B), 11-B-hidroxiesteroide-deshidrogenasa y Genética
17-20 desmolasa Neurologia
Otras causas de hipofuncion suprarrenal. Sindrome de
Addison, resistencia a la ACTH, alteraciones del gen DAX
y del SF1, adrenoleucodistrofia
Diagnostico de Estudio genético del gen de la S-alfa-reductasa y del receptor de Genética
trastornos de la andr6genos (sindrome de Morris). Estudio de disgenesias gonadales ~ Neonatologia
diferenciacion sexual Cirugia/Urologia
Patologia hipotalamo- Patologia de la hipofisis anterior. Panhipopituitarismos. Neurocirugia
hipofisaria Tumores hipotalamo-hipofisarios
Otros tipos de diabetes Diabetes tipo MODY Genética
Diabetes neonatal Neonatologia

Sindrome de Berardinelli
Diagnostico y tratamiento de la patologia endocrinoldgica en

Gastroenterologia, neumologia,
nutricion, hepatologia,

pacientes con fibrosis quistica del pancreas nefrologia
Hipoglucemias Hipoglucemia persistente por hiperinsulinismo Genética
Otros tipos de hipoglucemias. Sindrome de Dumping Neonatologia
Cirugia
Metabolismo Osteopetrosis, osteogénesis imperfecta, Genética
fosfocalcico pseudo-hipoparatiroidismos, sindrome de diGeorge Neonatologia

Medicina Nuclear

Aproximacion diagndstica
a cuadros sindromicos de

distinta indole, en
colaboracién con el
Servicio de Genética

Sindrome de Turner

Sindrome de Prader-Willi

Sindrome de Noonan

Sindrome de Klinefelter (47 XXY) y variantes
Sindrome de Silver-Russell y cromosomopatias
Otros muchos sindromes

Genética y dismorfologia,
resto de especialidades

Obesidades morbidas

de mala evolucién

Nutricién
Cirugia
Genética
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e Test de Procrin.

e Test de Tiregan o TRH.

e Sobrecarga oral de glucosa: determinacion de glucemia
e insulinemia.

 Perfil glucemia/insulinemia.

e Extraccion de sangre para ADN para estudio genético de
las diversas patologias en coordinacion con el Servicio
de Genética.

e Extraccion de todas las determinaciones hormonales
basales.

o Extraccion de la analitica urgente que se precise.

En la Tabla 1 se expone parte de la patologia endocri-
noldgica que atiende nuestro Servicio, exponiendo aquella
mas compleja.

ACTIVIDAD ASISTENCIAL

Aproximadamente el 75% de la actividad asistencial de
nuestro Servicio recae en las consultas externas. El Servicio
de Endocrinologia Infantil atiende diariamente en consultas
externas un alto nimero de pacientes, en un total de 6 o 7 con-
sultas (una consulta de diabetes, 2 de diagndsticos y 3 0 4 de
pacientes nuevos y revisiones). Se atienden unos 7.000-7.500
pacientes externos al afio, distribuidos en unos 1.400-1.500
pacientes nuevos y unas 5.800-6.000 consultas sucesivas.

Asimismo, se atienden pacientes ingresados en planta de
alta complejidad, no solo directamente a nuestro cargo (dia-
betes mellitus principalmente, con una estancia media muy
favorable), sino también conjuntamente con otros Servicios
del Hospital (trasplantes renales, hepaticos y multiviscera-
les, pacientes oncoldgicos, sindromes y enfermedades raras,
displasias Gseas, patologia critica, patologia quirdrgica y
neuroquirurgica, etc.).

ACTIVIDAD DOCENTE
Los médicos en periodo de formacion MIR que rotan
por el drea de Endocrinologia Pediatrica son los siguientes:

Médicos espanoles
1. Médicos Residentes de Pediatria del Hospital Infantil La
Paz.
a.Rotatorio programado durante el segundo y tercer
cursos (R2-R3): capacidad para 5 rotantes.
b.Rotatorio voluntario durante el ltimo afio de forma-
cion (R4) (“Especialista en Endocrinologia Infantil”):
capacidad para 3 residentes de especialidad.
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2. Médicos Residentes de Pediatria de otros Hospitales de la
CAM y de otras Comunidades Auténomas, que solicitan
rotacion por Endocrinologia Pediatrica habitualmente
durante el Gltimo ano de formacion (R4). En cada afio
suelen rotar en nuestro servicio un total de 12-14 resi-
dentes de fuera.

3. Médicos Residentes de Endocrinologia del Hospital Ge-
neral, que solicitan una rotacién opcional por Endocri-
nologia Pediatrica.

Médicos extranjeros

1. Médicos Especialistas en Pediatria, que realizan estancias
cortas para ampliar conocimientos en Endocrinologia
Pedidtrica.

2. Médicos Especialistas en Pediatria, que acuden para com-
pletar la formacion en la especialidad de Endocrinologia
Pediatrica, ya reconocida en su pais.

Las sesiones clinicas forman parte obligada de la do-
cencia del Servicio de Endocrinologia Pediatrica. Existen:
sesiones generales del Hospital Infantil, sesiones propias del
servicio, sesiones interservicios y sesiones interhospitalarias.

La elevada demanda de residentes de especialidad en el
area de Endocrinologia Pediatrica, probablemente esté en
relacion con el reconocimiento y el auge social de esta espe-
cialidad. El hecho de hacer la especialidad de Endocrinologia
Infantil en Unidades acreditadas, junto con la acreditacion
por parte de la SEEP, proporciona suficiente garantia para
que estos especialistas puedan ejercer como tales en hospi-
tales publicos y privados.

ACTIVIDAD INVESTIGADORA

El Servicio participa en multiples ensayos clinicos en
relacion con las distintas patologias endocrinoldgicas pe-
didtricas, asi como en estudios multicéntricos con centros
nacionales e internacionales. Participamos en numerosos
congresos nacionales e internacionales, asi como en publi-
caciones y ensayos clinicos.
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RESUMEN

La neurologia pediatrica es una especialidad pediatri-
ca plenamente implantada en Espafia que se encarga de la
atencion a los nifios y adolescentes con problemas neurologi-
cos. En el Hospital Infantil Universitario La Paz se atienden
toda la patologia neuroldgica general disponiendo ademas
de varias unidades multidisciplinarias que atienden proble-
mas neuroldgicos especificos y también aspectos neurold-
gicos de muchas enfermedades raras. Entre ellas destacan
las epilepsias refractarias, neurologia neonatal, trastornos
del suefio, espasticidad grave, trastornos del movimiento,
neurofibromatosis NF1, trastornos del neurodesarrollo, pa-
ralisis braquial obstétrica, patologia neuromuscular, ataxias
hereditarias y paraplejia espdstica familiar.

Palabras clave: Neuropediatria; Enfermedades neuropedid-
tricas graves; Atencion enfermo neuroldgico; Enfermedades
raras; Equipos multidisciplinarios; CSUR.

ABSTRACT

The paediatric neurology is a speciality paediatric fully
operational in Spain that is responsible for the care of chil-
dren and adolescents with neurological problems. At Uni-
versity Children’s Hospital La Paz will attend all general
neurologic pathology also having several multidisciplinary
units serving specific neurological problems and neurological
aspects of many rare diseases. These include refractory epi-
lepsy, neonatal neurology, sleep disorders, severe spasticity,
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movement disorders, neurofibromatosis NF1, neurodevelop-
mental disorders, congenital brachial palsy, neuromuscular
disease, hereditary ataxias and familial spastic paraplegia.

Key words: Neuropediatrics; Neuropediatric severe diseases;
Neurological patient care; Rare diseases; Multidisciplinary
teams; CSUR.

INTRODUCCION

El Hospital Universitario La Paz dispone de una de las
mds amplias carteras de servicios médicos de Espana y es
centro de referencia nacional para muchas especialidades.
Desde 1970 esta vinculado a la Universidad Autonoma de
Madrid (Facultad de Medicina y Escuela Universitaria de
Enfermeria).

Por otra parte, en 2009 se constituyé la fundacion para
la Investigacion Biomédica del Hospital Universitario La
Paz, y la Agencia Lain Entralgo de Formacion, Investigacion
y Estudios Sanitarios de la Comunidad de Madrid, para la
creacion y desarrollo del Instituto de Investigacion Sanitaria
del Hospital Universitario La Paz (IdiPAZ). La Fundacion,
al que el Servicio de Neuropediatria pertenece, ha permitido
configurar equipos multidisciplinares pertenecientes a las ins-
tituciones sefialadas para abordar proyectos de investigacion
conjuntos, aprovechando al maximo los recursos humanos y
materiales destinados a la investigacion de los que disponen
y promoviendo la captacion de fondos de investigacion(®).

El Hospital Infantil, abierto en 1965, fue el primer hos-
pital peditrico de la sanidad publica espafiola. También fue
pionero a la hora de poner a disposicion de los ciudadanos
todas las especialidades pedidtricas. Es uno de los centros
de referencia nacional para muchas enfermedades ya que
dispone de todas las especialidades médicas y quirtrgicas
pediatricas. El centro tiene 256 camas y cada afio atiende a
mas de 9.000 nifios ingresados en plantas de hospitalizacion,
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TABLA 1. Servicio de Neuropediatria del Hospital La Paz. Unidades de referencia y excelencia.

Denominacion

Otros servicios implicados

Unidad Neurologia Neonatal y Evolutiva
Unidad clinica asistencial Sindrome de Dravet
Unidad Pedidtrica Trastornos del Sueiio
Unidad de Epilepsia Refractaria*

Unidad de Neurofibromatosis NF-1

Unidad de Espasticidad Grave Infantil
Unidad de Patologia Neuromuscular

Unidad de seguimiento enfermedad de
Lesh-Nyhan

Unidad de Trastornos del Neurodesarrollo

Unidad de Trastornos del Movimiento

Unidad de Pardlisis Braquial Obstétrica*

Unidad de Paraplejia Espdstica Hereditaria
(Familiar)*

Unidad de Ataxias Hereditarias*

Unidad de seguimiento del sindrome de
delecion 22q11.2

Oftalmologia, Rehabilitacion, Atencion Temprana, Neonatologia

Instituto Genética Médica y Molecular, Paidopsiquiatria, Cardiologia
Neurofisiologia, Neumologia, Pediatria

Neurologia, Neurofisiologia, Neurocirugia, Psicologia, Neurorradiologia
Oftalmologia, Ortopedia, Neurorradiologia

Anestesia, Rehabilitacion, Cirugia Ortopédica, Neurocirugia

Cardiologia, Rehabilitacion, Cirugia Ortopédica, Anatomia Patoldgica, Genética

Medicina Interna, Bioquimica, Nefrologia pediatrica, Unidad Pedidtrica
Trastornos del Suefio, Odontopediatria

Psiquiatria y Psiquiatria-Psicologia Infantil

Rehabilitacion, Neurocirugia

Cirugfa Plastica y Rehabilitacion

Servicio de Neurologia de Adultos y servicios de Genética de otros
hospitales espafioles

Neurologia de Adultos, Cardiologia, Neurorradiologia, Rehabilitacion
Genética, Paidopsiquiatria, Cardiologia, Maxilofacial

*Forma parte de un Centro, Servicio y Unidad de Referencia (CSUR) del Sistema Nacional de Salud.

se realizan 5.800 intervenciones quirtirgicas, mas de 131.000
consultas externas y cerca de 47.000 urgencias pedidtricas. El
hospital infantil y el Servicio de Neurologia forma parte de la
red de Centros, Servicios y Unidades de Referencia (CSUR)
del Sistema Nacional de Salud designados por Resolucion
del Ministro de Sanidad y Politica Social.

El Servicio de Neurologia del Hospital Infantil la Paz
se encarga de la atencion integral al nifio con problemas
neurologicos, desde el mes de vida hasta los 15 afios de
edad, residentes en la Comunidad Auténoma de Madrid.
También se asisten pacientes con patologia neuroldgica grave
que requieran valoracion y tratamiento, enviados de otras
Comunidades Autonomas asi como la valoracion de una
segunda opinion médica, tanto de la Comunidad de Ma-
drid como de otros lugares de Espaiia. Los dltimos datos de
asistencia correspondientes al ano 2011 muestra que se han
atendido en consulta un total de 8.454 pacientes de los que
el 20,35% son casos nuevos. Se han atendido 211 pacien-
tes ingresados y 309 interconsultas de otras especialidades.
También se han efectuado 805 exploraciones neurofisiol6-
gicas (potenciales evocados multimodales, electromiografia
y electrorretinografia)@,

METODOS

Se analizan las unidades de referencia dentro del servi-
cio, 0 en las que este participa de forma activa dentro del
Hospital Infantil La Paz, que se encarga de la atencion de
patologia neurologica compleja.
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RESULTADOS
El Servicio es centro de referencia y de excelencia de

diversas patologias neuroldgicas que se exponen a conti-

nuacién (Tabla 1):

¢ Unidad de Neurologia Neonatal y evolutiva. Dispone de
un programa de seguimiento de neonatos con patologia
neuroldgica con seguimiento neuroldgico especifico del
gran prematuro. En él se realiza un adiestramiento en el
diagndstico y manejo del prematuro y del recién nacido a
término desde un punto de vista neuroldgico, incluyendo
la asistencia al servicio de UCI neonatal, asi como la
valoracion del desarrollo psicomotor y de las posibles
secuelas neuroldgicas a largo plazo de los eventos ocurri-
dos en el periodo neonatal. Atiende a pacientes de toda
la Comunidad y de otras areas a nivel nacional que han
nacido en la Maternidad La Paz debido a ser gestaciones
de riesgo. En la Unidad se controla un global de mas de
500 casos con una incidencia mensual media de 10 nifios.

¢ Unidad Clinica asistencial de sindrome de Dravet y espec-
tros asociados. Junto con el servicio de Neuropediatria
de la Clinica Universitaria de Navarra, existe un pro-
yecto para crear una Unidad Clinica que sea centro de
referencia para el seguimiento y tratamiento de todos los
pacientes con Epilepsia Mioclénica Grave de la Infancia
(sindrome de Dravet). Dicha Unidad esta impulsada por
la Fundacion Sindrome de Dravet Espana. Esta Unidad
Clinica desarrollara procesos asistenciales integrales en
estandares de calidad de excelencia, constituyendo foco
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formativo, docente e investigador de referencia y en la
que también participan el Instituto de Genética Médica
del Hospital La Paz y los servicios de Paidopsiquiatria
y Cardiologia pediatrica. Se controlardn una media de
60 casos anuales con unas expectativas de aumento a
150-200 casos.

Unidad Pediatrica de Trastornos del Suefio con par-
ticipacion de los servicios de Neurofisiologia Clinica,
Neumologia Infantil y Pediatria. Se encarga del estudio,
diagnostico y tratamiento de los diferentes trastornos del
suefio en la infancia. Se atienden pacientes de la Comuni-
dad de Madrid y de otras Comunidades a nivel nacional
en numero de 200-250 primeras consultas y 450-500
revisiones anuales. En la actualidad solo existen dos uni-
dades monograficas de suefio en la edad pedidtrica en el
Sistema Nacional de Salud.

Unidad de Epilepsia Refractaria. Esta Unidad de refe-
rencia a nivel nacional ha sido acreditada recientemente
por el SNS como CSUR para el tratamiento integral de
las epilepsias refractarias. Estd compuesta por miembros
de los servicios de Neuropediatria, Neurologia, Neurofi-
siologia Clinica, Neurocirugia y Neuropsicologia. Se es-
tudian una media de 50-75 pacientes pediatricos nuevos
por afio, selecciondndose y llevando a cabo procedimien-
tos quirtirgicos con una media de 10-12 pacientes nuevos
por afio con buenos resultados. El Programa de Epilepsia
Infantil atiende pacientes con epilepsia farmaco-resistente
de toda la Comunidad de Madrid y de su drea de in-
fluencia. El equipo multidisciplinar estd constituido por
especialistas con amplia experiencia en este campo de la
neuropediatria con una adecuada coordinacién con el
servicio de Neurofisiologia clinica, Neurorradiologia y
Neurocirugia infantil.

Unidad de Neurofibromatosis tipo 1 (NF1). Atiende
pacientes con este trastorno de manera multidisciplinar.
Forman parte de ella los servicios de Neuropediatria,
Ortopedia, Oftalmologia y Neurorradiologia. Se estudia
un promedio mensual de 10 casos nuevos, atendiéndose
un total de 400 pacientes.

Unidad de Patologia Neuromuscular. Se realizan los estu-
dios nuevos, segundas opiniones 0 ampliacion de estudios
en pacientes pedidtricos con patologia neuromuscular.
Es una de las dos Unidades pedidtricas especificas de
referencia en esta patologia en Espafia. Se realizan los es-
tudios neurofisioldgicos complementarios (EMG, poten-
ciales evocados, Estimulacion Magnética Transcraneal).
En colaboracion con los Servicios de Rehabilitacion, Car-
diologia, Cirugia Ortopédica, Anatomia Patoldgica, Ge-
nética y Pediatria (tratamiento enzimdtico de enfermedad
de Pompe). Esta unidad participa en la elaboracion de
guias espafiolas de diagndstico y seguimiento de trastor-
nos neuromusculares. Proporciona docencia especifica en
esta patologia a pediatras, neuropediatras, neurdlogos

y rehabilitadores de Espafia, Portugal y América (USA
y Latinoamérica).

Unidad de Trastornos del Movimiento Pediatricos. Atien-
de a pacientes con dicha patologia en la infancia. Es tam-
bién Unidad de referencia y recibe pacientes de diferentes
comunidades auténomas. Se estudian y tratan mediante
administracién de toxina botulinica para el tratamiento
de la espasticidad y/o farmacoterapia oral/intratecal o
derivacion a técnicas de estimulacion cerebral profunda.
La unidad acttia en colaboracion con los servicios de
Rehabilitacion y Neurocirugia.

Unidad de Espasticidad Infantil Grave. Posee una amplia
experiencia y prestigio en el manejo de esta patologia y
en el tratamiento con toxina botulinica, baclofeno in-
tratecal, etc. Durante el afio 2011 ha atendido a 564
pacientes con espasticidad. Dispone de un equipo de
exploracion neurofisioldgica con el que llevar a cabo
las exploraciones. Ademas, esta Unidad forma parte de
un equipo multidisciplinar de anestesistas, rehabilita-
dores y cirujanos, especializados en el tratamiento de la
espasticidad infantil. Participa en protocolos de inves-
tigacion publica y privada y en la elaboracion de guias
de recomendacion de tratamiento (espafiolas, europeas
e hispanoamericanas). Recibe de diferentes paises espe-
cialistas para formacion en este campo.

Unidad de Paralisis Braquial Obstétrica, de referencia
nacional en el estudio y tratamiento de este trastorno
(CSUR), en conjunto con los servicios de Cirugia Plastica
y Rehabilitacion infantil.

Unidad de Paraplejia Espastica Hereditaria. Es centro
de referencia nacional (CUSUR) en el estudio y trata-
miento de esta patologia en conjunto con los servicios de
Neurologia de adultos y servicios de Genética de otros
hospitales espafoles. También ha participado en la ela-
boracion de la Guia Espafola de Paraplejia Espastica, y
lleva a cabo investigacion en esta patologia.

Unidad de Ataxias Hereditarias, también de referen-
cia nacional (CSUR), junto a Neurologia de adultos de
nuestro hospital, en la que colaboran otras unidades
(Cardiologia, Neurorradiologia, Rehabilitacion, etc.).
Unidad de estudio y seguimiento de pacientes con en-
fermedad de Lesh-Nyhan. Integrada por miembros de
los Servicios de Neuropediatria, Medicina Interna, Bio-
quimica, Nefrologia pediatrica, Odontopediatria y de la
Unidad Pediatrica de Trastornos del Sueno. Se trata de
una Unidad de referencia a nivel nacional y atiende de
manera global a todos los pacientes con este trastorno.
Se atienden una media de 30 casos/afio.

Unidad de trastornos del neurodesarrollo. Integrada con
los servicios de Psiquiatria y Psicologia Infantil, Unidades
de Atencion ambulatoria de Psiquiatria y Psicologia y
los Equipos de Orientacion Educativa y Psicopedagogica
(EOEP) atiende a pacientes con trastornos del neurode-
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sarrollo como TDAH, trastornos del espectro autista y
déficits cognitivos.

e Unidad de diagnéstico y seguimiento de pacientes con
delecion del cromosoma 22 (del 22q11.2). Se trata de
una patologia sistémica que requiere un enfoque multi-
disciplinar constituido por miembros de los Servicios de
Neuropediatria, Genética Médica y Molecular, Odontope-
diatria, Cardiologia y Paidopsiquiatria. En este momento
se atienden mas de 50 casos de la Comunidad de Madrid.

o Unidad de Neurofisiologia. En el servicio se realizan
pruebas de potenciales evocados multimodales casi en
exclusividad en la edad pediatrica en la medicina publi-
ca de la Comunidad de Madrid y en exclusividad en la
Comunidad de Madrid se realiza la técnica de Electro-
retinografia pediatrica.

DISCUSION

El servicio de Neurologia del Hospital Infantil Universi-
tario La Paz fue creado en 1967, inicialmente como seccion,
cuando fue inaugurado el Hospital Infantil La Paz. Desde
1974 esta constituido como Servicio clinico. Desde su ini-
cio ha sido centro pionero y de referencia en Espana en la
atencion integral del nifio con patologia Neuroldgica asi
como en la formacion de especialistas en neuropediatria. A
lo largo de los afios ha atendido numerosos pacientes hasta
que se han ido creando nuevas Unidades de Neuropediatria
en la Comunidad de Madrid y en otros lugares de Espafia
motivado por la elevada demanda asistencial que se ha evi-
denciado en nuestro pais$ y en Europa®1),

En él se han formado numerosos especialistas de Espana,
Portugal y Latinoamérica y ha participado en la formacion
de médicos residentes de Pediatria. El servicio dispone de dos
Tutores del programa de formacion de médicos residentes
y de docencia encargado de coordinar toda la docencia del
servicio. También dispone de un coordinador de Calidad.
El servicio dispone de un programa de formacién para mé-
dicos residentes de Pediatria y de un Plan de Formacion en
Neuropediatria para un periodo minimo de 2 afios en el
que el médico residente rota por las diferentes secciones del
Servicio y del Hospital.

Las denominadas enfermedades raras, la cada vez mas
compleja patologia neuroldgica y el creciente desarrollo de
las técnicas diagnosticas y terapéuticas, han facultado al
desarrollo de Unidades multidisciplinarias que permitan la
mejor atencion al paciente pedidtrico con patologia neuro-
l6gica1-19), Tres de las unidades del servicio forman parte
de un CSUR: epilepsia refractaria, paraplejia espastica he-
reditaria y ataxias hereditarias(16),

El propésito de este trabajo es exponer aquella actividad
en el diagndstico y tratamiento de la patologia neuroldgica
compleja en los que el servicio puede mostrar una calidad
especial, basdndose en la experiencia y en el trabajo de in-
vestigacion acumulados. El propdsito final es que el paciente
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reciba la mejor asistencia posible en un escenario cambiante
y con disponibilidades reducidas!1?.
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RESUMEN

Las cardiopatias congénitas representan uno de los aspec-
tos de mas complejo manejo. En el momento actual, la mayo-
ria de ellas son diagnosticadas en el periodo fetal y, aunque la
mayoria de ellas van a poder ser tratadas y curadas definitiva-
mente, muchas van a requerir un seguimiento e intervenciones
de distinto tipo durante toda la vida. Para ello se necesita que
estos pacientes sean atendidos en centros, muy especializados,
con experiencia e infraestructura. El Hospital Infantil La Paz
mantiene un compromiso, desde su inauguracion hace mas de
cuarenta anos, y dispone de personal altamente cualificado
y de los medios fisicos y tecnoldgicos adecuados, siendo sus
unidades reconocidas a nivel ministerial.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas; Cardiologia infan-
til; Cirugia cardiaca infantil; Cardiologia fetal; Trasplante
cardiaco; Cateterismo cardiaco; Asistencia ventricular; Car-
diopatias congénitas del adulto.

ABSTRACT

Congenital heart disease management is extremely deli-
cate. Most of the patients are diagnosed in fetal life, and
although the majority will be treated and discharge, many
of them will require continuous follow-up and several kinds
of interventions along their life. Therefore, these patients
should be managed in high qualified centers, with experi-
ence and resources. The Hospital Infantil La Paz has been
committed with these patients for more than forty years,
with well trained personnel and adecquated technology and
is officially recognized.
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Key words: Congenital heart disease; Pediatric cardiology;
Pediatric cardiac surgery; Fetal cardiology; Heart transplant;
Cardiac catheterization; Ventricular assistance; Adult con-
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INTRODUCCION

El Servicio de Cardiologia Infantil del Hospital La Paz ha
sido testigo del desarrollo de la Cardiologia pediatrica desde
sus inicios en nuestro pais. Gracias al espiritu innovador del
Hospital Infantil La Paz, desde sus comienzos en los afios 60,
y al enorme entusiasmo de un pequefio grupo de profesio-
nales, se cred la primera Unidad espafiola de Cardiologia y
de Cirugia cardiaca infantil. En sus primeros afios los Dres.
Quero, Moreno y Pérez Martinez, de Cardiologia, y los Dres.
Alvarez Diaz y Brito, de Cirugfa cardiaca, emprendieron el
dificil camino del diagnostico y tratamiento quirtrgico de
nifios con cardiopatias congénitas. Hoy, 50 afios después, el
Hospital Infantil La Paz ofrece un cuidado global al paciente
con cardiopatia que comprende el diagndstico y tratamiento
desde la vida fetal a la vida adulta y en el que estan involu-
crados tanto los servicios de Cardiologia Infantil y Cirugia
cardiaca como el resto de servicios del Hospital, especial-
mente los Servicios de Ginecologia y Obstetricia, Genética,
Neonatologia, Cuidados Intensivos, Anestesia, Unidades de
diagndstico de Resonancia Magnética y TAC del Servicio
de Radiologia y de las Unidades de Cardiologia y Cirugia
Cardiaca de adultos.

La organizacion y estructura de los Servicios de Car-
diologia y Cirugia Cardiaca de La Paz estan disefiadas para
tratar al paciente con cardiopatia congénita de cualquier
dificultad y en cualquier etapa de la vida y han sido elegidos
como Unidades de referencia para Cirugia cardiaca neonatal,
para cardiopatias complejas, para cardiopatias congénitas
del adulto y para asistencia ventricular y trasplante cardiaco
infantil.
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DIAGNOSTICO PRENATAL

Existe una estrecha colaboracionde ambos servicios con
el de Obstetricia en la deteccion prenatal de alteraciones
cardiacas. Las cardiopatias congénitas (CC) son de forma
global las malformaciones mds frecuentes en el recién nacido
y pueden afectar a 8-10 de cada 1.000 recién nacidos vivos
a término(V. Un porcentaje importante de los pacientes con
CC tienen lesiones severas que pueden requerir tratamiento
médico y quirtrgico en el periodo neonatal, lo que hace muy
importante el diagndstico prenatal de forma que los padres
puedan estar informados antes del nacimiento y se pueda
programar el parto en un Hospital con servicios de Neo-
natologia, Cardiologia Infantil y Cirugia Cardiaca Infantil,
que puedan atender correctamente al recién nacido y evitar
traslados de estos recién nacidos criticos.

La existencia de Unidades de Diagnostico Fetal en las
que colaboren expertos en el diagndstico de malformaciones
especificas es fundamental hoy en dia y deben ser capaces
de abarcar toda la poblacion de referencia, es decir, a todas
las mujeres embarazadas®. EI 90% de los casos de CC se
detectan por sospecha del obstetra durante la exploracion
ecografica rutinaria de los fetos sin ningtn factor de riesgo.

En nuestro hospital llevamos mds de 20 afos dedicados
al diagnostico prenatal y hoy dia se realizan en el centro
todas las ecografias de las 20 semanas de nuestro drea de
salud en las que se estudia al feto drgano por drgano. Se
estudian también gestantes referidas de otras dreas de salud
para diagnostico fetal. Actualmente se hace un screening
primario a todas las embarazadas y un screening secun-
dario a pacientes de riesgo elevado. El screening primario
lo hacen los obstetras. En caso de sospecha de cardiopatia
tras screening primario, y en todos los casos de screening
secundario, los estudios los realizan de forma conjunta obs-
tetras y cardidlogos infantiles, con especial formacion en
diagnostico prenatal. En la figura 1 se recogen el nimero de
cardiopatias congénitas diagnosticadas en estos afios por el
Servicio de Obstetricia del Hospital La Paz. Una vez detec-
tada una malformacion cardiaca fetal se da a los padres una
informacion conjunta, entre obstetra y cardiélogo infantil
y se remite también al cirujano cardiaco. De esta forma se
le ofrece una vision detallada y global de los riesgos que
presentara el futuro recién nacido y el prondstico a corto
y largo plazo. Se estudian con detenimiento la asociacion
a otras malformaciones y a enfermedades de tipo genético.
Los fetos diagnosticados de CC requieren un seguimiento
durante el embarazo que se lleva a cabo por una Unidad es-
pecifica del servicio de Obstetricia, siempre en colaboracion
con Cardiologfa infantil.

La rentabilidad de la ecografia prenatal para deteccion
de cardiopatias congénitas es muy variable, y oscila entre el
30 y el 80%(25). La proporcion de falsos positivos y falsos
negativos disminuye claramente con el grado de entrena-
miento de los equipos, como es nuestro caso.
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FIGURA 1. Diagndsticos prenatales de malformaciones cardiacas.

En algunas ocasiones puede ser necesario el tratamiento
fetal durante la gestacion. La indicacién mds frecuente es
el tratamiento antiarritmico, administrado a la madre con
paso al feto por via transplacentaria en casos de taquicardia
supraventricular. El objetivo del tratamiento es controlar la
frecuencia cardiaca fetal, especialmente si se observan signos
de repercusion fetal. En ocasiones se pueden administrar
farmacos por cordocentesis por puncién transabdominal.
Excepcionalmente se realizan también procedimientos de
cateterismo intervencionista para aliviar estenosis severas
de la valvula adrtica o de la védlvula pulmonar. En estos
casos se pueden realizar dilataciones de las valvulas por via
transabdominal. La técnica consiste en sondar la valvula
aortica o pulmonar a través de catéteres introducidos en el
corazon por puncion directa a través del abdomen materno
con control ecocardiografico. Es necesaria la colaboracion
entre obstetras, cardi6logos infantiles expertos en ecocar-
diografia fetal y hemodinamistas(®).

CARDIOPATIAS EN EL PERIODO NEONATAL

El periodo neonatal constituye un reto en el diagndstico
y tratamiento de las CC, especialmente de las cardiopa-
tias criticas con circulacion pulmonar o sistémica ductus
dependiente. El tratamiento, quirtirgico o por cardiologia
intervencionista, de este grupo de pacientes, es especialmente
complejo y requiere Unidades especificas de derivacion con
amplia experiencia. Son necesarias Unidades de apoyo de
cuidados intensivos neonatales complejas capaces de ofrecer
tratamiento de soporte avanzado y posibilidad de tratamien-
to quirtrgico. Una proporcion de estos pacientes ya habran
sido diagnosticados durante la gestacion, pero otros no, y
es esencial su deteccion en el periodo neonatal”. Hoy dia se
ha acortado de forma significativa la estancia hospitalaria
del recién nacido sano y es especialmente importante una
buena exploracion neonatal para evitar que pacientes con
cardiopatias criticas escapen al screening prenatal y neona-
tal y sean dados de alta sin diagnostico tras el nacimiento.
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En el periodo neonatal los procedimientos de cateterismo
son, en general, cateterismos terapéuticos. Los procedimien-
tos mds frecuentes son la atrioseptostomia en el caso de la
trasposicion de las grandes arterias (TGA) y la dilatacion
con catéter balon de vélvulas ventriculoarteriales (estenosis
pulmonar o estenosis adrtica). Los procedimientos en mu-
chas ocasiones deben realizarse poco después del parto por
lo que es deseable que los pacientes con cardiopatias congé-
nitas criticas nazcan en centros cualificados para cateterismo
intervencionista y para cirugia cardiaca®?),

Los recién nacidos con cardiopatias criticas suelen reque-
rir tratamiento quirtirgico precoz, bien sea como correccion
definitiva o como paliacion previa a su correccion definitiva.
Los procedimientos cardioquirirgicos mas frecuentes en el
periodo neonatal son los destinados a la correccion anatomi-
ca de la TGA, o switch arterial, reparaciones de coartacion
adrtica y técnicas paliativas de diversa indole en el caso de
corazones univentriculares que incluyen técnicas paliativas
tipo Norwood, banding (cerclaje) de las arterias pulmonares
o fistulas sistémico pulmonares (blalock taussig). También
son tributarios de tratamiento definitivo otros pacientes con
cardiopatias menos frecuentes como la interrupcion del istmo
adrtico, truncus arteriosus o drenaje venoso pulmonar ané-
malo. Todas estas intervenciones requieren una dedicacion
especifica y una coordinacion estrecha entre cardidlogos, ci-
rujanos cardiacos e intensivistas neonatales para la obtencion
de buenos resultados quirtdrgicos. Los recién nacidos son los
pacientes con mayor complejidad; en el Hospital Infantil La
Paz se operan anualmente un centenar de recién nacidos, un
tercio de ellos con circulacion extracorpérea con una mortali-
dad en este grupo del 6% para paciente con una complejidad
alta RACHS(10 32 y Aristiteles 9,310,

El mayor ejemplo de colaboracion entre servicios de
Cardiologia y de Cirugia cardiaca es la realizacion de pro-
cedimientos hibridos en los que se realizan procedimientos
mixtos simultdneos entre cirujanos cardiacos y hemodina-
mistas. Estos procedimientos se deben realizar en salas en
las que se pueden realizar procedimientos de cateterismo
intervencionista y procedimientos quirdrgicos. La sala debe
estar dotada de equipo de radiologia avanzada que se pueda
retirar y utilizar la sala como un quir6fano convencional.
El ejemplo de lesion compleja tratable de esta forma es la
hipoplasia de cavidades izquierdas con factores de riesgo
elevados para cirugia tipo Norwood. En esos casos se puede
recurrir a la realizacion de banding bilateral de las arterias
pulmonares e implantacion de stent ductal con o sin atrio-
septostomia de forma que se pueda retrasar la cirugia en
etapas a un tiempo posterior que probablemente se relacione
con menor mortalidad y morbilidad(2,

CARDIOPATIAS COMPLEJAS
La mayor parte de los pacientes con defectos septales,
tetralogia de Fallot y otras cardiopatias complejas requie-
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ren cirugia en una o mds ocasiones en general en la época
de lactante y edades posteriores. Los lactantes presentan
situaciones de insuficiencia cardiaca o cianosis, en muchas
ocasiones de dificil diagnostico y tratamiento. Este tipo de
pacientes requieren una colaboracion estrecha con otros
servicios, especialmente de Pediatria General y Nutricion.
Son particularmente frecuentes los ingresos por dificultad
respiratoria en muchos casos asociados a enfermedades in-
fecciosas de origen respiratorio.

Las cardiopatias complejas que precisan exploraciones
diagnosticas complementarias como ecocardiografia tridi-
mensional, transesofagica asi como técnicas de resonancia
magnética y TAC multicorte. La combinacion de todas estas
técnicas de diagndstico no invasivo es imprescindible para
la toma de decisiones y para plantear los procedimientos de
cardiologia intervencionista y quirtrgicos(3).

En nuestro hospital en los altimos afos, la resonancia
magnética y el TAC multicorte han sido especialmente uti-
les para el diagnéstico tanto de la cardiopatia como de las
estructuras extracardiacas. Hoy en dia es absolutamente
necesaria para el abordaje de cardiopatias complejas una
colaboracion muy estrecha entre cardiélogos infantiles, ra-
didlogos y cirujanos. A diferencia de los adultos, la mayor
parte de los nifios requieren sedacion para la realizacion
de procedimientos no invasivos. En la inmensa mayoria de
los casos se pueden realizar de forma ambulante a pesar de
precisar sedacion y/o anestesia.

TECNICAS INVASIVAS

En los dltimos afos se ha reducido de forma espectacular
la realizacion de cateterismos diagnésticos y ha aumentado
el nimero de procedimientos terapéuticos®?)., Estos procedi-
mientos de cateterismo intervencionista han reemplazado de
forma definitiva a la cirugfa para el tratamiento definitivo de
la comunicacion interauricular tipo ostium secundum4, del
ductus arterioso permeable!!S) y de la estenosis pulmonar val-
vular®, También cohabitan con la cirugia en el tratamiento
de la estenosis aortica y de la coartacion adrtica en las que el
abordaje de las lesiones puede ser por cateterismo o cirugia
dependiendo de la edad del paciente y de las caracteristicas
de las lesiones y de la experiencia del centro.

Ademads, en muchas ocasiones, son complementarias a la
cirugia, bien por actuaciones combinadas o bien resolvien-
do complicaciones y lesiones residuales. Por ejemplo, en la
atresia pulmonar con septo integro, dependiendo del tamafio
del VD, se puede perforar y dilatar la valvula pulmonar por
cateterismo o realizar procedimientos quirtrgicos'®. Se han
desarrollado dilataciones de las arterias pulmonares con o
sin implantes de stents, reparacion de las recoartaciones
por medio de dilataciones o implantes de stents, cierres de
defectos septales interventriculares de dificil acceso quirargi-
co, oclusion de colaterales sistémico pulmonares, de fistulas
arteriovenosas, de fistulas coronarias o de shunts quirtirgi-
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FIGURA 2. Resultados quirtrgicos.

cos17), En otras ocasiones se pueden dilatar zonas estrechas
de conexiones quirtrgicas a nivel de venas sistémicas, de
venas pulmonares de arterias pulmonares o arterias sisté-
micas. También se pueden cerrar defectos residuales a nivel
auricular, ventricular o de grandes vasos. Asimismo, se han
desarrollado en los ultimos afios técnicas de implantes val-
vulares en posicion pulmonar destinadas fundamentalmente
a pacientes con insuficiencia pulmonar y dilatacion severa
de VD, sobre todo en postoperatorios tardios de tetralogia
de Fallot(13),

En nuestro centro actualmente se realizan anualmente
por encima de los 350 procedimientos de cateterismo, de los
cuales el 70% son procedimientos terapéuticos.

RESULTADOS QUIRURGICOS

En el Hospital Infantil La Paz, el Servicio de Cirugia
Cardiaca infantil entre 2007 y 2011 ha incrementado pro-
gresivamente el nimero de operaciones anuales totales y con
circulacion extracorporea. Se ha logrado reducir también
progresivamente la mortalidad hospitalaria, que actualmente
se sitia en el 4,0% para las operaciones con circulacion ex-
tracorporea, a pesar de que las operaciones son cada vez mds
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complejas y dificiles. La complejidad técnica en la escala de
riesgo internacional RACHS(19 y Aristoteles) (basic score)
se ha ido incrementando desde 2007 y actualmente alcanza
el 2,6 y 7,45 respectivamente (Fig. 2).

CARDIOPATIAS CONGENITAS DEL ADULTO

Hoy dia la prevalencia de las cardiopatias congénitas en
el adulto ha aumentado de forma paralela a la disminucion
de la mortalidad de las mismas durante la infancia. Una
proporcion importante de estos pacientes son portadores
de cardiopatias complejas y pueden requerir nuevos pro-
cedimientos de cateterismo intervencionista o cirugias, lo
que convierte su tratamiento en un reto para los cardio-
logos de adultos quienes, en general, estan poco familia-
rizados con las cardiopatias congénitas. La complejidad y
diversidad de estas enfermedades hace imprescindible la
creacion de unidades especificas para su seguimiento en la
edad adulta. En el Hospital La Paz existe desde hace afios
una Unidad de Cardiopatias Congénitas del Adulto que
sigue a los pacientes pediatricos tras el alta de Pediatria.
Esta Unidad permite un seguimiento compartido en el que
los procedimientos de hemodindmica intervencionista se
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comparten entre profesionales de ambos servicios y los
procedimientos quirdrgicos los realizan los cirujanos car-
diacos pediatricos en el Hospital de adultos. Hasta la fecha
se siguen unos 3.500 adultos con cardiopatias congénitas,
se realizan anualmente entre 25 y 30 cateterismos inter-
vencionistas y se han realizado mds de 400 cirugias. Los
resultados son francamente positivos tato en el caso de la
hemodindmica intervencionista como en la cirugia y nos
estan permitiendo un conocimiento global de la evolucion
de nuestros pacientes a largo plazo.

TRASPLANTE CARDIACO19-22)

Las indicaciones de trasplante cardiaco en la infancia
engloban tanto a pacientes con miocardiopatias, especial-
mente miocardiopatia dilatada, como a pacientes con car-
diopatias congénitas intervenidas previamente o no, con
fallo ventricular a los que no se puede ofrecer una solucion
quirtrgica convencional. El trasplante es el altimo recurso
para este grupo de pacientes tan criticos. La posibilidad de
realizar trasplantes estd muy limitada por la escasez de do-
nantes de edad infantil y la labilidad de los pacientes criticos.
Actualmente, la supervivencia de los pacientes trasplantados
se sitia por encima del 80% al afio del trasplante y posible-
mente en torno al 70% a los 5 anos (ISHLT). Su seguimiento
y tratamiento debe ser particularmente estrecho y requiere
un equipo que tenga especial dedicacion al diagndstico y
tratamiento del rechazo y de las complicaciones infecciosas,
tumorales y secundarias al uso de firmacos inmunosupreso-
res. En nuestro centro llevamos haciendo trasplantes desde
1994. Desde el afio 2004 hemos realizado 25 trasplantes
con 2 fallecimientos precoces por fallo del injerto y un tnico
fallecimiento tardio a los 11 meses del trasplante por vascu-
lopatia severa del injerto.

ASISTENCIA VENTRICULAR23.24)

El mantenimiento del paciente critico con insuficiencia
cardiaca terminal es muy complejo y esta limitado especial-
mente en el caso de los lactantes y los pacientes postoperados
con fallo ventricular severo. Hasta hace relativamente pocos
anos los métodos de asistencia mecanica estaban limitados
al ECMO que suponia una asistencia de corta duracion, in-
ferior a un mes y sujeta a multiples complicaciones. Hoy dia
ha habido mejoras técnicas claras en los circuitos de ECMO
que facilitan su aplicacion en la infancia pero su utilidad
como puente al trasplante esta limitada por su duracion
limitada. En los tltimos afios se ha extendido la experiencia
en centros seleccionados con los sistemas de asistencia me-
canica de larga duracion. Los dispositivos pediatricos son de
origen aleman fabricados por la compaiiia Berlin Heart, cuyo
desarrollo ha sido fundamentalmente en Alemania y cuyos
ntimeros han crecido de forma exponencial en la dltima dé-
cada. Son sistemas de apoyo ventricular extracorporeo con
canulas de implantacion quirurgica en el ventriculo izqdo.
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y aorta en el caso de asistencias univentriculares y en AD
y pulmonar en el caso de asistencias biventriculares. Estas
canulas se conectan con unas bombas situadas fuera del
cuerpo conectadas a compresores neumaticos instalados en
consolas transportables. Pueden funcionar con bombas de
10 cc hasta 80 cc, lo que permite asistir a nifios de cualquier
edad y peso.

Nuestro hospital ha sido pionero en Espafia en la uti-
lizacion de estos sistemas. Hemos implantado 14 sistemas
desde el implante inicial en 2005 y es la Unidad que mas
dispositivos de este tipo ha implantado. Estan indicados en
situaciones de insuficiencia cardiaca critica con repercusion
severa inmanejable con deterioro metabélico establecido o
inminente. Con estos sistemas hemos conseguido llevar hasta
el trasplante al 65% de los pacientes. Estos sistemas tienen
el inconveniente de la posibilidad de trombos en su interior,
lo que hace necesaria una anticoagulacion agresiva asociada
a doble antiagregacion plaquetaria para evitar episodios de
accidentes cerebrovasculares. La mayoria de los pacientes
se llegan a controlar sin necesidad de inotrépicos adiciona-
les posterior a su implante y pueden ser dados de alta a la
planta, liberando camas de cuidados intensivos y mejorando
sensiblemente su calidad de vida durante la espera de tras-
plante. El manejo de estos sistemas es complejo y se deben
utilizar tnicamente en unidades especificas de insuficiencia
cardiaca avanzada y trasplante.
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ARTICULO ORIGINAL

Humanizacion en un hospital de referencia

P. Aparicio Abiol

Supervisora del Servicio de Nefrologia Pedidtrica. Pta. de la Subcomision de Humanizacion. Hospital Infantil La Paz. Madrid.

LA HUMANIZACION EN EL HOSPITAL INFANTIL

LA PAZ
Hablar de Humanizacién en un Hospital Infantil parece

innecesario, pero si numeramos los cambios que se han pro-

ducido en el transcurso de los altimos afios en el Hospital

Infantil La Paz, veremos que se han hecho cosas importantes,

a favor del nifio y su familia.

Basdndonos en algunos puntos de los derechos del nifio
ingresado:

- Se han creado comités de ética, que ayudan a los padres
en tramites y decisiones relacionados con los tratamien-
tos y siempre en beneficio del nifio.

— Se han implantado los consentimientos informados

- Se valoran mucho los derechos de los nifos ingresados:
- Ingresar solo cuando es necesario.

- Habitaciones con nifios y con acompafante.
- Tener informacion adaptada a su edad.

Recibir cuidados por personal especializado.
- Continuar su formacion escolar, etc.

- Ampliacion de las horas de visita. Permanencia constante
en plantas y aumento de horario en Unidades especiales.

- Creacion de la Comision de Humanizacion del Hospital
Infantil La Paz.

HUMANIZACION: OTROS TIPOS DE CUIDADOS

Humanizar, segtin el diccionario de Maria Moliner, tiene
como definicion: “hacer una gestion menos cruel, menos
dura o menos severa a los hombres”.

Correspondencia: Pilar Aparicio Abiol. Servicio de Nefrologia
Pedidtrica. Hospital Infantil La Paz. P° de la Castellana, 261.
28046 Madrid

E-mail: paparicio.hulp@salud.madrid.org
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¢Qué se busca con la humanizacion en el Hospital?

- Que el nifio se encuentre como en casa.

- No romper con su vida diaria e intentar minimizar los
efectos que se pueden producir cuando no se consigue.

- Estimular el autocuidado y la capacidad de decision.

— DPara todos estos propésitos hay que contar con los padres
e implicar practicamente a todo el personal del Hospital.

Pilares del proyecto

- Escuchar, tener en cuenta las necesidades emocionales
del nifio en relacion a su edad.

- Empatizar, evitar la despersonalizacion.

- Educar, facilitando su autonomia y su dignidad

- Eleccidn, que el paciente en relacion a su edad tenga
capacidad de poder optar a un modo u otro de llevar el
tratamiento.

— Informar. En este punto hay que saber que es necesario
informar a los nifios, adaptando nuestro vocabulario a
su poder de entendimiento.

- Explicar. Hay que explicar su proceso, qué opciones hay,
qué se le va hacer.

— DPedir autorizacion.A partir de los 16 afios debe firmar
los consentimientos que se necesiten para las pruebas y
para su tratamiento.

— Decir la verdad. Nunca se debe engafiar a un nifio.

Doénde hay que actuar para conseguir estos fines

- Sobre la estructura creando un ambiente comodo. In-
tentar que el espacio sea lo mds parecido a un hogar:
adaptar el mobiliario a su tamafo, pintar las paredes
con motivos infantiles, poner juguetes y material de en-
tretenimiento a su alcance. Permitir que incorporen a su
habitacion pequefos objetos que le identifiquen con su
casa. Actualmente se disponen de medios audiovisuales
que les permiten comunicarse con sus familias o con sus
compafieros de clase y amigos. Con todo ello queremos
aminorar la ansiedad.
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— Facilitar el vinculo con sus padres: proporcionando ha-
bitaciones donde puedan ingresar con el nifio la madre
o el padre.

- Minimizar efectos nocivos y riesgos: ingresando solo
cuando es estrictamente necesario, si se puede evitar y
poner el tratamiento de forma ambulante se hard en el
Hospital de dia. Se le proporcionan cuidados con perso-
nal profesional especializado y en salas y plantas solo de
nifios. Se ponen a su disposicion todos los avances para
abolir el dolor y aumentar la seguridad de los nifios.

Como se deben promocionar estos planes en el Hospital

— Dar a conocer los proyectos: sesiones informativas. Pa-
neles informativos o correos a través del gabinete de
comunicacion La Paz Informa.

- Estimular planes comunes de cuidados e informacion:
los objetivos institucionales tienen que tener integrados
planes de cuidados en los que tengan que ver mejoras
en el bienestar del paciente en todo su conjunto.

— Participacion en los planes: para ello hay que incorporar-
se a la comision de Humanizacion que tiene el Hospital.
La subcomision de Humanizacion del Hospital infantil
cuenta con un personal numeroso y multidisciplinar.

— Elaborar signos de alarma: hacer encuestas de satisfac-
cion, con ellas apreciaremos los deseos y las deficiencias
que encuentran los pacientes.

- Redisefiar espacios segtin uso: el Hospital La Paz Infantil
se abrid en el afio 19635 y ha sido necesario el ir adaptan-
dolo. El Hospital disponia de escasas habitaciones para
ingresar con los padres, posteriormente se fueron abrien-
do plantas con esa posibilidad. Actualmente, la mayoria
de las habitaciones disponen de cama para acompanante
y las que no se han podido adaptar se les ha dispuesto de
un mobiliario mas comodo para que puedan descansar
los padres. Para ellos se han habilitado servicios, aseos
y duchas. Se ha montado un cuarto de lavado y secado
de ropa en la planta donde la estancia de los nifios es
mds prolongada. Salas de informacion para las unidades
especiales, proporcionando un ambiente confidencial.
Se ha creado una sala para que los padres que ingresan
urgentemente a sus hijos en Unidades especiales C.I.P. o
REA puedan pasar la noche hasta que se establezcan en
alguna residencia.

Actuar sobre la familia

— Apertura de las unidades y estimular el contacto fisico:
ampliado las horas de visita. Permanencia constante en
plantas y aumento de horario en Unidades especiales.

- Colaborar los padres en el cuidado del nifo: programas
de entrenamiento para distintos tratamientos que se pue-
den hacer en casa. Tratamientos con didlisis peritoneal,
tratamientos parenterales uso y manejo de las sondas.
Administracion de medicaciones, etc.
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- Relacion adecuada del equipo de salud con la familia: hay
que entender que el nifio no esta solo, hay que contar con
la familia a la hora de hablar de tratamientos y para cada
una de nuestras acciones. Informe y recomendaciones al
alta.

— Ayudar alos padres a enfrentarse al problema: el Hospital
tiene a su disposicion de un gran equipo de profesionales:
comité de ética que ayuda en casos excepcionales a tomar
decisiones sobre los tratamientos de los nifios. psicélogos,
trabajadores sociales, servicio de atencion al paciente, etc.

— Buscar las palabras clave de informacion para ayudar a
los padres y nifios: es necesario adaptar nuestro lenguaje
a su capacidad de comprension y poner los medios para
ello, sobre todo en los casos que exista dificultad con el
idioma.

SUBCOMISION DE HUMANIZACION DEL
HOSPITAL INFANTIL

Esta subcomision tiene sus origenes en el afio 1991, cuan-
do un grupo de personas de este Hospital Infantil de distintos
estamentos se une con el principal objetivo de ayudar al pa-
ciente infantil y a su familia en cuestiones donde el Hospital
como entidad no llegaba. En el afio 2002 se crea, como una
comision de calidad, la Comision de Humanizacion de todo
el Hospital y a partir de entonces se nos adjudicé el nombre
de Subcomision de Humanizacion.

La subcomision la componen: el subgerente, médicos,
enfermeras, auxiliares, coordinadora de los voluntarios, un
representante de la escuela, adjunta de atencion al paciente,
relaciones publicas, etc.

Objetivos de la Subcomision de Humanizacion
— Organizacion y coordinacion de actos ladicos:

- Fiestas de Navidad y primavera, implicando a perso-
nal del Hospital a participar, residentes, enfermeras
personal de limpieza, etc.

- Exposiciones de manualidades de los nifos.

- Concurso de belenes.

- Visitas de los bomberos.

- Visitas de la UM.E.

- Unidad de Educacion vial del ayuntamiento de Madrid.

- Visitas al Zoo.

- Coordinacion de las personas que visitan el Hospital
en fechas sefialadas como son: futbolistas, Papa Noel,
Reyes Magos.

- Coordinacion de proyectos de Humanizacion del Hos-
pital:

Basdndonos en la Carta Europea de los Nifios Hospita-

lizados se ha trabajado en varios puntos:

- Ampliacion de los horarios de visitas llegando al acom-
pafiamiento constante.

- Ampliacion de las habitaciones preparadas para que-
darse un familiar.
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- Acompafiamiento especial.

- Sala de informacion de unidades criticas.

- Andlisis sobre los proyectos de las distintas asociacio-
nes y fundaciones de voluntarios que quieren trabajar
en este Hospital al Hospital.

- Instruir a futuros voluntarios que precisen formacion
para su incorporacion a su actividad.

— Promocionar la Cultura de valores del Hospital Infantil:

- Diferenciar el drea infantil, como se ha hecho al ador-
nar el Hospital con pinturas, gracias a la asociacion
Paint a Smile (pinta una sonrisa) y a la financiacion
de distintas entidades.

- Proporcionar un mobiliario adecuado al nifio.

- Salas de espera con material didactico y juegos.

La colaboracion de todo el personal del Hospital es
esencial para poner en marcha los proyectos de mejoras
que favorezcan la estancia del nifio y sus familias, incluida
la incorporacion del nifo a su vida real posteriormente al
alta. El hacer participes de estos cambios es a base de in-
formacion y eso también es labor del personal componente
de la subcomision.

COMO HAN INFLUIDO LAS DISTINTAS SECCIONES
DEL HOSPITAL A ESTAS MEJORAS
La pajarera y el voluntariado

Se cred en 1965 como una sala de recreo debido a que
las estancias de los nifios eran muy prolongadas y la perma-
nencia de los padres se limitaba a una hora por la manana
y otra por la tarde. Ha tenido distintas ubicaciones y su
nombre se debe a que en su primera ubicacion existian unos
ventanales en los que los pajaros se posaban con frecuencia
y de la frase “esto parece una pajareria” surgi6 el nombre
de “La Pajarera”.

En este espacio daban clases las maestras por la mafiana
y por la tarde, y se empleaba de esparcimiento para los nifios
que, acompanados de una auxiliar, hacian trabajos manua-
les, lefan cuentos, jugaban, hacian fiestas, etc.

En los afios 80, con la cooperacion del Aula hospitalaria
y La Pajarera, se cred una revista que se llamé en un prin-
cipio La Jeringa y posteriormente se le dio el nombre de La
Pajarera. Actualmente se edita semestralmente.

También se cred “La Radio Algodon”, que por medio de
Walkie-Talkie los nifios se comunicaban entre ellos.

En este marco empez0 la labor del voluntariado en nues-
tro Hospital, compuesto de un personal muy variado, jubi-
lados, hijos de empleados, amigos, etc., que de una forma
altruista acudian a acompaiiar los nifios tanto en La Pajarera
como a las habitaciones a los que no podian desplazarse.
Posteriormente se les sumaron jovenes provenientes de la ob-
jecion de conciencia, siendo para ellos, los nifios y el personal
del Hospital, una experiencia muy beneficiosa y singular.
Poco a poco esta actividad se ha ido perfeccionando porque
también la sociedad ha ido evolucionando y demandandolo.
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Ha sido necesario legalizar estas situaciones y confec-
cionar marcos de actuacion para las distintas asociaciones y
fundaciones. En el Hospital actualmente asisten mas de 300
voluntarios, dedicados a actividades ludicas, animacion y
acompafiamiento. El nimero de Asociaciones y Fundaciones
que colaboran con el Hospital son muy abundantes y todas
contribuyen al bienestar de los nifios y de sus familias mds o
menos directamente: Asion, Cruz Roja Cooperacion Interna-
cional, U.A.M., Caritas, Fundacion Teodora, Fundacion Real
Madrid, Fundacién Antena Tres, Pequefio deseo, Menudos
Corazones, Asociacion AEPANNUPA, Asociacion ILD.ALE.
Cuentacuentos, Fundacion Pablo Horstmann, Voluntariado
del Ayuntamiento de Madrid “Compaiiia”, Juegoterapia.

Con este personal se cubre la actividad de todos los dias
de la semana. Repartiéndose entre La Pajarera y las distintas
plantas. Todos los dias en La Pajarera hay talleres creativos
programados por temas, aunque si el nino demanda algo
especial también se le tiene en cuenta. A su vez, hay dias
con actividades extras como Baloncesto con el Real Madrid,
cuenta cuentos en el que los nifios participan creando sus
propios cuentos, Teatro, Musica, etc.

PROGRAMA DE ACOMPANAMIENTO ESPECIAL

Objetivo: prestar ayuda a las familias que no pueden
hacerse cargo de los nifios durante el periodo de ingreso
en el Hospital. Consiste en ofrecer apoyo y compaiiia para
evitar sensaciones de soledad en los nifios ingresados en el
Hospital Infantil de la Paz.

Personal: el acompafniamiento especial es una actividad
realizada por voluntarios de lunes a viernes en horario de
mafiana (9 a 13 h) y en horario de tarde (5 a 20 h).

Solicitud del acompafamiento: el acompafiamiento debe
ser solicitado por aquellas familias que no puedan quedarse
con el nifio en el Hospital durante su estancia por ingreso.

Las solicitudes deben de pasar por un proceso que im-
plica al:

- Servicio de Atencion al Paciente.

- Trabajadora Social.

— El supervisor de la planta.

- Coordinadora Responsable del Voluntariado del Hospi-
tal.

La peticion de este acompafiamiento se puede solicitar di-
rectamente por el Supervisor de planta a la Coordinadora de
voluntarios, acelerando el proceso, aunque posteriormente,
se informe al resto de estamentos. Es necesario que se notifi-
que con rapidez al responsable de grupo del voluntariado y
con todo detalle para que el servicio sea lo mas eficaz posible,
asi como también es preciso comunicar todos los cambios
que surjan para que el voluntario pueda organizarse con
los horarios a cubrir (altas, ingresos en unidades especiales,
intervenciones quirurgicas, etc.). Es imprescindible que el
familiar o tutor lo solicite por escrito en los documentos
que se han elaborado para ello.
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LA ESCUELA

La escuela funciona en nuestro hospital desde los inicios
del Hospital Infantil. Ha sufrido una evolucion constante
en sus objetivos, en sus contenidos o incluso en su misma
ubicacion. En sus inicios su objetivo era mds la distraccion
y el entretenimiento. Actualmente se intenta la continuidad
en los estudios, procurando que los muchachos no pierdan
curso. Se contacta con los profesores del colegio cuando la
estancia supera los 15 dias. Sus contenidos también se han
ido modificando segun la sociedad ha ido avanzando.

Recursos: cinco profesores de aula y dos de atencion a
domicilio, mds una coordinadora. Actualmente se dispone
de todos los medios audiovisuales y de informadtica para sus
trabajos. Por las reestructuraciones que se han producido
en el Hospital, dos plantas en Maternidad y La Pajarera un
poco desplazada de la zona de hospitalizacion, la escuela
tomo la determinacion de acercarse a los pacientes y en la
actualidad hay tres aulas para que los nifios tengan mads
facilidad en acudir a ellas.

A veces las patologias de estos nifios no facilitan el des-
plazamiento. por lo que las maestras se desplazan a las ha-
bitaciones en las distintas plantas del Hospital Infantil como
en Hemodialisis, donde la profesora se desplaza diariamente
a la sala.

La escuela dispone del Servicio de Atencion Educativa
Domiciliaria (SAED). Un profesor da clase a los alumnos en
casa cuando por prescripcion facultativa no pueden asistir a
su colegio de referencia durante un periodo superior al mes.

PERSONAL DEL HOSPITAL
Como se ha ido comentando, en toda la comunicacién
es esencial la implicacion y colaboracion de todo el personal
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del Hospital que tenga ganas e inquietud en mejorar las
condiciones de los nifios ingresados y sus familiares y a su
vez faciliten la incorporacion a casa cuando se le propor-
ciona el alta.

OTROS PROYECTOS

o Escuela de padres: la Escuela de padres es un proyecto
que empez6 en el afio 2009 viendo las inquietudes que
tenfan los padres cuando tenian ingresados a sus hijos.
Su objetivo es el de informacion, formacion y reflexion
construido por profesionales de Enfermeria que trabajan
en el Servicio de Neonatologia para capacitar a los padres
de los pacientes, y conseguir su implicacion activa en los
cuidados de su hijo durante la hospitalizacion y al alta.
Cuentan con la colaboracion de la asociacion APREN.

e Método Canguro Piel con Piel: consiste en un método que
promociona el contacto de los padres con el prematuro
desde el momento que su estabilidad permite sacarlo de
la incubadora. Este contacto es piel con piel y se intenta
que sean en periodos de de una hora.

Los beneficios son palpables: se relajan, baja la frecuen-
cia cardiaca, se estabilizan hemodindmicamente antes,
duermen mejor.

Se les acerca al pecho, aun cuando la alimentacion se les
suministre por sonda.

* Informacion sobre las actuaciones de la anestesia: el equi-
po de anestesia ha elaborado un audiovisual en varios
idiomas donde se le explica paso a paso por las estancias
en las que van a pasar y como se va a desarrollar su
proceso cuando se le va a intervenir en un quirdfano.
Con ello se favorece su aceptacion y se evita o reduce el
estrés del nifio y su familia.
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MEDICINA DE LA ADOLESCENCIA. ATENCION
INTEGRAL. 2* Edicién

M.L Hidalgo Vicario, A.M. Redondo Romero,

G. Castellano Barca

Madrid: Ergon; 2012

La publicacion de la segunda edicion de Medicina de la
Adolescencia es una aportacion muy importante al conoci-
miento de la fisiologia y las caracteristicas de los diferentes
procesos patoldgicos a lo largo de esta importante etapa de
la vida y contribuira a que se adopte la actitud terapéutica
mas adecuada dentro del entorno en que se encuentre el ado-
lescente.

Si la primera edicion, publicada hace ocho afios, fue un
revulsivo para que los pediatras, médicos de familia y colegas
de diversas especialidades pudieran acercarse con un mejor
conocimiento al paciente de esa edad, esta nueva edicion
consolida y amplia los logros de la anterior.

Como rasgos distintivos cabe sefialar su mayor extension
(ha pasado de 630 a 1.250 pdginas), la incorporacion de
nuevos capitulos practicamente en todas las secciones y la
ampliacion del nimero de autores, no solo espafoles sino
latinoamericanos, de Estados Unidos y Canada.
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CRITICA DE LIBROS

Por destacar algunos de los temas que se abordan en
esta edicion y no estaban presentes en la anterior. se pueden
senalar los siguientes: datos epidemioldgicos sobre morbi-
lidad y mortalidad, estudio del adolescente inmigrante, su
relacién con los medios de comunicacion (redes sociales
e internet), salud medioambiental, el estilo de vida y su
influencia en la salud y la ampliacion de las secciones de-
dicadas a la salud mental y a la sexualidad como motivo
de consulta.

En resumen, la doctora Inés Hidalgo y los doctores
Redondo y Castellano, como editores, han logrado coor-
dinar a 226 autores y sacar a la luz una obra que va
a contribuir decisivamente a mejorar la valoracion del
adolescente sano y facilitar el diagndstico y tratamiento
de los cuadros patoldgicos en estos pacientes. A ellos y a
la editorial Ergon hay que felicitarles y agradecerles que
hayan puesto a nuestra disposicion un verdadero tratado
de medicina de la adolescencia que deseamos que alcance
una amplia difusion

Manuel Hernandez
Catedrdtico Emérito de Pediatria
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IN MEMORIAM

Profesor Dr. Angel Nogales Espert
(Valencia, 1941-Madrid, 2012)

M. Moro Serrano

Catedratico de Pediatria de la UCM. Jefe Servicio de Neonatologia del Hospital Clinico de San Carlos. Madrid.

El pasado dia 12 de septiembre de 2012, fallecié en Ma-
drid, a los 71 afios de edad, D. Angel Nogales Espert. Hasta
su jubilacidn ejercié importantisimos cargos rectores en la
Pediatria espafiola, y con él, bien podemos decir que se ha
ido una parte importante de la misma.

En su Valencia natal, donde cursé sus estudios, consiguio
pronto la condicion de Especialista en Pediatria (1966) y la
de Doctor en Medicina y Cirugia (1967). Sus primeros afios
de ejercicio profesional (1966-1970) transcurrieron bajo la
direccion del Dr. J. Selfa, en el Hospital de Nifios-Escuela
de Puericultura de aquella ciudad donde llego a ser Jefe de
Seccion y de Estudios Médicos.

En el afio 1971 deja Valencia, a la que siempre volve-
ria, para trasladarse a Madrid. Lo hacia a requerimiento
del Prof. C. Laguna Serrano, Catedratico de Pediatria de la
Facultad de Medicina de la UCM, que al llegar le nombré
Profesor Ayudante de clases practicas en su Catedra del
Hospital Clinico de San Carlos.

En el Departamento de Pediatria de ese Hospital, bajo
la direccion del Prof. C. Laguna primero y posteriormente
bajo la del Prof. E. Casado, compatibiliz6 hasta 1978 sus
funciones docentes y asistenciales con la preparacion ex-
haustiva del programa de la asignatura. Rapidamente gand
las oposiciones de Profesor Titular (1978) y de Profesor
Agregado (1979), siendo Catedrético de Pediatria de esta
Universidad Complutense de Madrid a los 40 afios (1981).

Fue, pues, Catedratico muy joven, y fue un Catedratico
extraordinario. A lo largo de su dilatada vida profesional
desarrollé una amplisima labor. Fue, ante todo, un uni-
versitario, un profesor que ejercié con orgullo su docencia
durante largos afios, considerando su magisterio como la
parte mas noble de su quehacer. Los alumnos de sucesivas

Nota: Esta necroldgica se publica conjuntamente con la revista
Anales de Pediatria.
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generaciones apreciaban en grado sumo la claridad, el rigor
y lo sistematico de sus clases. Su magisterio le forj6 como un
gran formador de docentes. Prolong6 una Escuela, a la que
el aludia como Escuela Pedidtrica Complutense, que con sus
ilustres predecesores (Criado, Sufier, Laguna y Casado), se
completd bajo su magisterio con 2 Catedraticos (Valverde y
Moro), 3 Prof. Titulares y muchos otros discipulos, ya que
fueron mas de medio centenar el nimero de tesis doctorales
que dirigio.

En 2002 fue elegido Decano de la Facultad. Cargo que
sirvi6 durante 2 fructiferos periodos. A lo largo de su man-
dato transformd la Facultad. Renovo el vetusto aulario, cred
aulas de habilidades, informatizé la Biblioteca y moderniz6
diversas infraestructuras basicas, entre otras la de la elec-
trificacion. Pero, sin duda alguna, su mayor logro fue la
implantacion del Plan Bolonia, objetivo al que dedicd con
su equipo decanal, todos sus esfuerzos. En efecto, fue la
Facultad de la UCM la primera en Espafia que se incorpord
al Espacio Europeo de Educacion Superior, convirtiéndose en
pionera y referencia en todo el pais. La “residencializacion”
de los estudiantes y la nueva asignatura de Practica Clinica
estdn cambiando, gracias a dicho plan, la ensefianza de la
Medicina en estos tltimos afios. Pruebas de su buena gestion
fueron los muchos resultados y acuerdos alcanzados con los
Profesores Numerarios, Profesores Asociados cuyo nimero
duplico, con los alumnos y los no menos trascendentes con
el PAS.

Su gusto por las artes pldsticas le decidi6 a suscribir
acuerdos con la Facultad de Bellas Artes y el Real Conserva-
torio, que se tradujeron en exposiciones anuales de pintura,
que embellecian temporalmente el gran Hall de la Facultad,
y en los conciertos de los sdbados que gozaron de gran éxito.
Si a ello anadimos el esfuerzo que dedicd el Prof. Nogales
a organizar las actividades deportivas de los estudiantes,
nos podemos dar idea de como entendia él la mision de la
Facultad y de la Universidad no solo como formadoras de
buenos médicos, sino de hombres y mujeres de su tiempo.
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En justo reconocimiento a toda esta labor, en Junta
Extraordinaria de Facultad, se le nombré por unanimidad
Decano Honorario y se dio su nombre a la Sala de Juntas
que él renovo. Para su recuerdo, que sin duda perdurard,
ésta ha venido en llamarse Sala de Juntas Decano Profesor
Angel Nogales.

Como pediatra eminente que fue, realizd una importante
labor en el Hospital 12 de Octubre. Desde su llegada en
1981, él inaugurd, cred y desarrollé el Servicio de Pediatria
y, como Director que fue del mismo, lo convirti en un Hos-
pital Materno Infantil de referencia en nuestra Comunidad
y de los mds prestigiosos de nuestro pais.

El Dr. Nogales creyo siempre en las Especialidades Pe-
didtricas. El mismo se declaraba neumélogo pedidtrico. Y
crey6 en ellas, ese es su mérito, en una época en que muy
pocos académicos lo hacian. Por eso mismo las desarrolld
en grado sumo en su Hospital. Fue responsabilizando de
ellas a pediatras jovenes provenientes del Hospital Clinico
San Carlos, donde €l se formd, y de la Clinica Infantil la
Paz. Con estos jovenes, dia a dia, él llegaba siempre a las
07,45 h. de la mafiana para presidir las sesiones clinicas, hizo
del Hospital Materno Infantil 12 de Octubre, lo que hoy
es. Todos esos colaboradores hoy forman una pléyade de
especialistas pedidtricos envidiables y todos ellos reclaman
para si, con el mismo orgullo que lo hacemos nosotros, la
condicion de discipulos de Angel Nogales.

Ademds de los ya mencionados, ocupé muchos otros
puestos principales en la Pediatria nacional. Fue Presidente
de la Sociedad de Pediatria de Madrid y Region Centro
(1988-1994), Profesor visitante en Universidades extranjeras
(1990-2006), Académico de Ndmero de la Real Academia
Nacional de Medicina (1996), Delegado Rectoral (1996-
2002), Presidente de las Comisiones de Etica (1997) y En-
sefianza (1999) de la Asociacion Espafiola de Pediatria... En
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efecto, fueron muchos los cargos, todos importantes, que
sirvio y las distinciones y honores que alcanzo.

Fruto de esta dilatada e ininterrumpida labor docente y
asistencial fueron sus escritos. Fue autor de mds de 120 arti-
culos originales dedicados en su mayoria a patologia respira-
toria y alérgica en la infancia. Asimismo, fue coautor de tres
libros de Pediatria destinados a los estudiantes de pregrado.

Pero si importante fue su obra, mas lo fue el hombre y
sus condiciones personales. Tuve el privilegio de frecuentarle
mucho desde su llegada a Madrid y le acompané a lo largo
de toda su carrera. Angel fue una persona sincera, honesta
y trabajadora. Era culto, refinado y sobre todo tenaz. Ha-
cia cuanto decia. Su compromiso con la palabra dada era
total. Ayudaba siempre que estuviera en su mano a todo el
que se lo pedia. Celoso de su intimidad. No desvelaba ni
permitia injerencia alguna en su vida personal o en la de su
familia. Familia muy ilustre, la familia del Prof. Nogales.
Veo a sus padres emocionados, en la casa de La Alcudia de
Carlet, con los éxitos profesionales del hijo. Recuerdo muy
especialmente a sus hermanas Amparo y Emilia, que siempre
le acompanaron, ayudaron y siguieron. Conoci a ambas en
las primeras oposiciones a Catedra a las que se presento. En
aquellos dificiles momentos del inicio de su carrera le pres-
taron su apoyo, sostén y compaiia. Igualmente, a lo largo
de su ultima enfermedad, especialmente en los momentos
finales, vivida ya su riquisima vida, Amparo y Emilia no se
separaron de €|, ni de dia ni de noche. Si en el despertar de
su carrera ellas estuvieron a su lado mientras opositaba y
cambiaba de residencia, en el crepusculo de su vida fueron
sus auténticos angeles de la guarda. Sin duda, ellas le hicie-
ron afrontar ese trance tltimo con una paz y una serenidad
que emanaban, tanto de sus cualidades personales, como de
haber sentido a sus seres queridos tan cercanos.

Descanse en Paz.
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NOTICIAS

Del 31 de enero al 1 de febrero de 2013
IV Workshop Probidticos, Prebidticos y Salud: Evidencia
Cientifica

Madrid

Del 7 al 9 de febrero de 2013
Food Allergy and Anaphylaxis Meeting (FAAM)
Nice, Francia

Del 7 al 8 de febrero de 2013

I Jornada de Avances en Paidopsiquiatria: Trastorno
Bipolar de Inicio Temprano

Barcelona

Del 7 al 10 de febrero de 2013

IV Curso Bésico Intensivo de Ecografia Pedidtrica
Abdominal

Figueras, Gerona

64 Noticias

Del 9 al 15 de febrero de 2013
Pediatric Potpourri®: State of the Art 2013
Maui, Hawaii, Estados Unidos

Del 15 al 17 de febrero de 2013
A Primary Guide To Paediatrics
Lanzarote

Del 17 al 22 de febrero de 2013

6t World Congress on Paediatric Cardiology and Cardiac
Surgery

Cape Town, Suddfrica

23 de febrero de 2013
272 Jornada de Pediatria Ambulatoria
Barcelona
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