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INTRODUCCION

El Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Ramon y Cajal

de Madrid

B. Garcia Cuartero', M.]. del Cerro Marin?

Uefe del Servicio de Pediatria. 2Jefe del Servicio de Cardiologia Pedidtrica. Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

El final del siglo XX y principios del siglo XXI ha esta-
do marcado en el mundo de la salud, por una espectacular
mejoria en la asistencia sanitaria, debido fundamentalmente
al esfuerzo y la gran formacion de los profesionales de la
medicina, y a los grandes avances en la investigacion médica.
Todo ello ha llevado a la sanidad espafiola ha ser una de las
mejores del mundo en las tltimas décadas.

En este sentido, y en particular en la especialidad de
pediatria, estos avances han sido muy importantes. Hasta
el punto que gracias por un lado, al gran esfuerzo de los
pediatras de Atencion Primaria y, su actuacion a través de
los programas de salud y, por otro lado, al empleo de nuevas
vacunas y tratamientos, se ha conseguido por ejemplo, que
algunas de las patologias agudas mas graves y temidas como
la enfermedad meningococica, hayan disminuido de forma
espectacular, y asi la hospitalizacion pedidtrica, contribu-
yendo a reducir el gasto sanitario.

Todo esto, junto con los avances en el diagnostico y
tratamiento, ha permitido un gran desarrollo de las especia-
lidades pediatricas, asi como un cambio en la direccion de
los procesos hacia la ambulatorizacion de los mismos, y con
ello, un incremento de las consultas externas, del hospital
de dia, de las pruebas complementarias y de la telemedicina,
dentro de las distintas areas.

Otro aspecto muy importante ha sido la humanizacion
de la Pediatria a través de diferentes iniciativas, entre otras,
algunas olvidadas, como el fomento de la lactancia materna,
la “pediatria centrada en la familia”, y el respecto al “menor
maduro”, asi como la seguridad del menor en el hospital
y el “hospital sin dolor”. Todos ello junto con los cambios

Correspondencia: Dra. Beatriz Garcia Cuartero. Jefe del Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario Ramon y Cajal. Ctra. de Colmenar
km 9,1. 28034 Madrid. E-mail: bgcuartero@salud.madrid.org
Recibido: Febrero 2016
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en la propia sociedad, cada vez mds exigente de una calidad
global, hace necesario cambios adaptativos continuos.

El Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Ramé6n
y Cajal de Madrid comenz6 su andadura por los afios seten-
ta. En un principio se concibié como el de una especialidad
de apoyo a pacientes pediatricos atendidos en los departa-
mentos quirtrgicos de acuerdo con la originaria concepcion
del centro hospitalario como un ‘Centro de Especialidades
Quirargicas’.

Muy pronto la unidad pediatrica comenz6 a funcionar
como un servicio independiente y pionero, por su notable
integracion de subespecialidades pediatricas (Gastroente-
rologia, Endocrinologia, Neurologia, Onco-Hematologia
pedidtricas y Enfermedades Metabdlicas).

Los afios 80 marcan un importante paso con la creacion
de una UCI Pedidtrica. También a lo largo de esta década y
posteriormente, se han ido desarrollan algunas dreas como
la Unidad de Enfermedades Metabdlicas que hoy es CSUR,
la Unidad de Fibrosis Quistica Pedidtrica, de referencia en
la Comunidad de Madrid (CAM), la Unidad de Diabetes
Pedidtrica, convirtiéndose en pioneras a escala nacional. Asi
como la neuropediatria con patologias como la epilepsia y
los trastornos de déficit de atencion.

Hay que destacar también otras subespecialidades que,
si bien entran de lleno en el campo de la Pediatria, dependen
de otros servicios. Es el caso de la Cardiologia Pediatrica, y
su Cirugia (CSUR de Cardipatias Congénitas), Ortopedia
infantil (CSUR), Urologia, Traumatologia, Otorrino, Oftal-
mologia y Alergia pedidtricas y Cirugia Plastica. Estas sub-
especialidades mantienen una intima relacion con el Servicio
de Pediatria, pero dependen orgdnica y jerdrquicamente de
los diferentes servicios de su ambito.

Hoy el Servicio cuenta con una gran actividad asistencial,
docente y de investigacion, con una mision, vision y valores
claros, dentro de una comunidad auténoma donde existe
la libre eleccion del paciente y un drea de salud tnica para
todos los ciudadanos.

El Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Ramén y Cajal de Madrid 77



ACTIVIDAD ASISTENCIAL
Nuestra cartera de servicio actualmente se centra en las

siguientes especialidades médicas:

e Endocrinologia y Diabetes.

e Enfermedades metabdlicas.

* Gastroenterologia.

e Hemato-oncologia.

e Infectologia.

e Neumologia.

e Neurologia.

e Nefrologia.

El Servicio oferta su cartera de servicios, en los siguientes
niveles:
- Consultas Externas.
- Hospitalizacion.
- Urgencias Pediatricas.
— Pruebas diagnosticas.
- UCIP.
- Hospital de Dia Médico.
- Hospital de Dia Quirtrgico.

DOCENCIA

Dado que somos hospital docente esta actividad se reali-
za siempre coordinada con la actividad asistencial y de inves-
tigacion para conseguir una calidad global y que favorezca
al conjunto de los profesionales del Servicio.

Formacion Postgrado

Articulada como una Unidad Docente Multi-profesional.
El Servicio tiene acreditado el programa de formacién de
residentes de la especialidad desde el afio 1992. Se forman
por afio 4 médicos internos residentes de Pediatria y sus
areas especificas y 2 enfermeros internos residentes de En-
fermeria pedidtrica. El Servicio de Pediatria también forma
en el ambito de la Pediatria a los médicos internos residen-
tes de Medicina Familiar y Comunitaria, y en las diversas
subespecialidades pediatricas a médicos internos residentes

78 B. Garcia Cuartero, M.]. del Cerro Marin

de Pediatria y de otras especialidades médicas del hospital,
de otros hospitales de la Comunidad de Madrid, asi como
becarios, de dentro y fuera de Espafia.

Formacion Pregrado

El Servicio de Pediatria participa en la docencia de los
alumnos de Medicina de la Universidad de Alcala de Hena-
res. La Dra. Camarero Salces es profesora titular de Pediatria
de dicha Universidad y responsable de las asignaturas de
Pediatria de 4° curso y de Clinica pediatrica de 6° curso de
los cuatro Hospitales docentes de la Facultad de Medicina
de dicha Universidad. La Unidad Docente de Pediatria del
Hospital cuenta con 8 profesores asociados y varios profe-
sores colaboradores.

Formacion Continuada

El Servicio organiza importante cursos de formacion
continuada dentro de cada rea de capacitacion especifica.
Dichos cursos al igual que el resto de las actividades del
Servicio se coordinaran de manera que no interfieran entre
si ni con las actividades del resto de profesionales.

INVESTIGACION

Como queda reflejado en los siguientes articulos, el inte-
rés en la investigacion ha marcado siempre al Servicio par-
ticipando en ensayos clinicos internacionales y nacionales,
con una produccion cientifica en términos de publicaciones
indexadas importantes, tanto en revistas de difusion nacional
como internacional.

En resumen, el Servicio de Pediatria del Hospital Ramén
y Cajal forma parte de un gran hospital en donde se intenta
dar respuesta a los mas altos retos de la medicina actual.
Este Servicio de Pediatria, que es referente a muchos niveles
por la profesionalidad de sus integrantes y los logros conse-
guidos, aspira cada dia al maximo nivel de excelencia, para
mantener una posicion de liderazgo. Esa es nuestra ilusion
y reto para los proximos afos.

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



ARTICULO ORIGINAL

Actividad de la Unidad de Enfermedades Metabolicas del Hospital

Universitario Ramon y Cajal

A. Bélanger Quintana, S. Stanescu, F. Arrieta Blanco, M. Martinez-Pardo

RESUMEN

Los errores innatos del metabolismo comprenden un
amplio grupo de patologias, habitualmente con una alta
morbimortalidad. Son poco conocidas por parte de la comu-
nidad médica debido a su baja prevalencia, y las dificultades
en su diagndstico y tratamiento hacen que sea imprescin-
dible su manejo en Unidades especializadas. La Unidad de
Enfermedades Metabodlicas del Hospital Ramén y Cajal fue
pionera en el estudio de estos pacientes, y es hoy un referente
mundial en la asistencia e investigacion en este campo.

Palabras clave: Enfermedades metabdlicas; Errores innatos
del metabolismo; Fenilcetonuria; Hipoglucemia; Hiperamo-
niemia.

ABSTRACT

Inborn errors of metabolism are an extensive group of
diseases that usually have high morbility and mortality.
They are little known within the medical community due
to their low prevalence, which coupled with the difficulties
in their diagnosis and treatment make it indispensable
for them to be handled in specialized units. The Meta-
bolic Department of the Ramén y Cajal was a pioneer in
the study of these patients and is nowadays a worldwide
recognized center in the treatment and investigation in

this field.

Key words: Metabolic diseases; Inborn errors; Phenylketo-
nuria; Hypoglycemia; Hyperamoniemia.

Correspondencia: Amaya Bélanger Quintana. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Ramén y Cajal. Ctra. de Colmenar km 9,1.
28034 Madrid. E-mail: belanger@salud.madrid.org

Recibido: Febrero 2016
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Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Ramon y Cajal. Madrid.

INTRODUCCION

Las enfermedades metabolicas comprenden un amplio
numero de patologias producidas por un error en alguna de
las reacciones quimicas que tienen lugar en el organismo. El
fallo puede derivar de un mal funcionamiento o regulacion
de las enzimas que gobiernan estas reacciones, o ser conse-
cuencia de la falta de los transportadores u otras moléculas
necesarios para que estas reacciones quimicas tengan lugar.
En la mayoria de los casos, son enfermedades genéticas pero
en algunas ocasiones, pueden ser secundarias a una dieta
desequilibrada o la intervencion de ciertos medicamentos
0 toxXicos.

Dada la cantidad de reacciones quimicas de las que el
organismo es capaz, el nimero de posibles alteraciones es
elevado y, por lo tanto, el conjunto de enfermos que padecen
estas enfermedades no es desdefiable. Sin embargo, indivi-
dualmente son todas ellas enfermedades poco frecuentes,
con una prevalencia habitualmente mucho menor a 1 por
cada 5.000 habitantes. Ademds, requieren para su diagnos-
tico determinaciones especiales y un buen conocimiento de
la bioquimica celular, materia escasamente explicada en la
mayoria de las Facultades de Medicina. Esto, junto con la
gravedad y, en ocasiones, corta esperanza de vida de los
pacientes, hace que sean enfermedades en general poco co-
nocidas y temidas dentro de la propia comunidad médica,
y practicamente desconocidas fuera de ella.

En muchas ocasiones, los pacientes con metabolopatias
son tratados por el especialista que atiende el 6rgano mas
afectado por la enfermedad, ya sea el neurdlogo en los casos
de afectacion del sistema nervioso central, el cardidlogo en
casos de cardiopatia o el gastroenterdlogo cuando sufren he-
patopatia. Sin embargo, los errores innatos del metabolismo
suelen tener evolutivamente una afectacion multisistémica
y, habitualmente, requieren una aproximacion diagndstica
y terapéutica muy especifica y distinta a las habituales. Por
este motivo, debe haber un especialista que centralice la aten-
cion a estos pacientes y coordine la actuacion del resto de
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especialistas. Lo que en el Ramon y Cajal se lleva haciendo
desde hace decenios ahora se estd materializando en otros
centros con la organizacion de otras Unidades especializadas
en estas patologias.

La primera enfermedad metabdlica reconocida y una de
las més frecuentes es la fenilcetonuria. En gran medida, los
avances en el diagndstico y tratamiento de otras enferme-
dades ha venido refrendado por el éxito que se ha tenido
con esta enfermedad. La fenilcetonuria es una enfermedad
autosdmico recesiva, como la mayoria de los errores inna-
tos del metabolismo. No produce patologia aguda, sino un
retraso psicomotor progresivo debido a la neurotoxicidad
que tiene la acumulacion de fenilalanina. Fue la primera
enfermedad que se pudo tratar mediante una dieta especial,
y en la que se demostrd que un diagnéstico precoz lograba
reducir e incluso evitar los sintomas. Gracias a estos hallaz-
gos, se iniciaron los programas de deteccién neonatal, que
se ampliaron luego a otras enfermedades endocrinoldgicas
y que actualmente pueden incluir también no solo muchas
otras enfermedades metabélicas sino ademas la deteccion
precoz de fibrosis quistica o enfermedades hematoldgicas,
como la drepanocitosis.

Para que un programa de diagndstico y tratamiento
precoz tenga éxito, es imprescindible contar con médicos
formados capaces de interpretar y tratar a los pacientes
diagnosticados tras unas pruebas realizadas en un labora-
torio que cumpla unos altos criterios de calidad. Cuando
la Prof. Magdalena Ugarte funda el Centro de Diagndstico
de Enfermedades Moleculares (CEDEM) en la Universidad
Auténoma de Madrid y se implanta el programa de detec-
cion neonatal de fenilcetonuria en Madrid en 1979, contacta
con la Dra. Mercedes Martinez-Pardo, doble licenciada en
Medicina y Quimicas y pionera en el estudio clinico de los
errores innatos del metabolismo, para que se haga cargo
del seguimiento clinico de los pacientes. Asi se inagura la
Unidad de Enfermedades Metabolicas (UEM) en el Servicio
de Pediatria del Hospital Ramon y Cajal. La labor de la
Dra. Martinez-Pardo y la de sus colaboradores y actuales
integrantes de la Unidad, hace que la UEM tenga un presti-
gio reconocido internacionalmente en la atencion, estudio y
divulgacion del conocimiento en este tipo de enfermedades.

LABOR ASISTENCIAL

La Unidad de Enfermedades Metabolicas atiende a to-
dos aquellos pacientes, desde el periodo neonatal hasta la
edad adulta, en los que exista una sospecha de enfermedad
metabdlica, y se ofrece tratamiento y seguimiento a aque-
llos en los que se confirma dicha sospecha (Tabla 1). Desde
sus inicios, la Unidad ha estado designada como Centro de
Seguimiento para el screening neonatal de fenilcetonuria de
la Comunidad de Madrid, asi como de parte de Castilla La
Mancha y algunas zonas de Castilla Leon. Actualmente es
uno de los centros asignados para el diagnéstico y seguimien-
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TABLA 1. Pacientes y tipo de patologia atendidos en la seccion
pedidtrica de la UEM

Total de pacientes (1979-2015) 1.320

Tipo de patologia:

Trastornos del metabolismo de aminodcidos
Hiperfenilalaninemias

Alteraciones del metabolismo de la tirosina
Acidemias organicas

Alteraciones del ciclo de la urea

Homocistinuria y enfermedades relacionadas

Otros: trastornos del metabolismo de lisina, ornitina,
glicina, cistina, etc.

Trastornos del metabolismo de hidratos de carbono
e Alteraciones del glucogeno

Alteraciones del metabolismo de la galactosa
Alteraciones del ciclo de las pentosas
Desordenes del metabolismo de la fructosa
Trastornos del transporte de glucosa

Trastornos del metabolismo de lipidos y dcidos biliares
¢ Dislipemias

o Alteraciones en la sintesis de colesterol

o Alteraciones en la sintesis de 4cidos biliares

Trastornos del metabolismo energético mitocondrial

e Alteraciones del metabolismo del piruvato

Desordenes en la B-oxidacion mitocondrial de acidos grasos
Alteraciones de la cetogénesis y cetolisis

Defectos de la cadena respiratoria mitocondrial

Deficiencia de creatina

Desordenes relacionados con organelas
Deficiencias en el metabolismo de esfingolipidos
®  Mucopolisacaridosis y oligosacaridosis

¢ Enfermedades peroxisomales
L]
(]

Alteraciones de la glicosilacion
Cistinosis e hiperoxalurias

Otros

e Desordenes respondedores a biotina

o Alteraciones en el metabolismo de la cobalamina

o Trastornos del metabolismo de neurotransmisores

o Alteraciones en el metabolismo de dcidos nucleicos

e Trastornos en la formacion del grupo hemo o del transporte
de metales

to de los pacientes con sospecha de metabolopatia detectados
mediante el screening neonatal ampliado. Ha sido siempre
ademads un referente a nivel nacional e internacional en el
estudio y tratamiento de pacientes metabdlicos, experiencia
reconocida recientemente en su designacion por parte del
Ministerio de Sanidad como uno de los 8 CSUR o centros
de referencia a nivel nacional para estas enfermedades, tanto
para nifios como para adultos.

La infatigable labor en solitario por parte de la Dra.
Martinez-Pardo durante muchos afios se ve compensada,
finalmente, por la ampliacion de la UEM a varios pediatras,
una nutricionista y una Unidad de transicion al adulto tam-
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bién pionera en Espafia. Actualmente, la Unidad de Enfer-
medades Metabolicas estd coordinada por la Dra. Amaya
Bélanger Quintana, quien cuenta con la colaboracion directa
de la Dra. Sinziana Stanescu en Pediatria, con el Dr. Francis-
co Arrieta Blanco en la Unidad del Adulto, asi como con el
Dr. Javier Villarrubia para el diagndstico y seguimiento de
enfermedades lisosomales y el Dr. Boixeda en el seguimiento
de hemocromatosis, Wilson y porfiria en el adulto. Este nu-
cleo central cuenta con el apoyo del resto de especialidades
médicas, quirtrgicas, servicios centrales y farmacia, tanto
pediatricas como del adulto, de las que cuenta un gran hos-
pital terciario como es el Hospital Ramén y Cajal.

En todos los casos, un diagnéstico diferencial adecuado
y tratamiento precoz es indispensable para reducir o, inclu-
so, impedir la importante morbimortalidad que tienen la
mayoria de estos trastornos. Para llegar a un diagnéstico
definitivo, es habitual que sean necesarias determinaciones
analiticas especiales, pruebas de sobrecarga de ciertas vias
metabdlicas, biopsias y, finalmente, estudios genéticos. La
UEM ha desarrollado protocolos diagndsticos que, junto con
la colaboracién de especialistas de otros centros, se utilizan
a nivel nacional e internacional. La cartera de servicios diag-
nosticos de la Unidad se especifica en la tabla 2. Ademds de
las determinaciones disponibles en el propio hospital, suele
ser necesaria la colaboracion de laboratorios especializados
en determinaciones analiticas, enzimdticas o genéticas. La
UEM tiene como principio colaborar con aquellos labora-
torios que cumplen los criterios de calidad europeos para
enfermedades metabdlicas (ERDIM), como son el CEDEM
u otros centros nacionales o internacionales.

La utilizacion de dietas especiales, la administracion de
suplementos vitaminicos a dosis farmacoldgicas, el desarrollo
de farmacos que bloquean o favorecen ciertas reacciones
quimicas, etc., permiten, a dia de hoy, tratar a muchos
pacientes con metabolopatias. Como ejemplo, la figura 1
muestra el éxito conseguido en el tratamiento de la fenil-
cetonuria, evitando el retraso psicomotor en los casos de
diagnéstico precoz y mejorando la capacidad intelectual de
aquellos pacientes con diagnostico tardio. Estos tratamientos
han reducido la mortalidad de las enfermedades, alargando
la esperanza de vida y lo que, probablemente, sea atn de
mayor importancia, aumentando la calidad de vida de las
personas que las sufren. Incluso en aquellas patologias de
las que no se dispone atn de un tratamiento adecuado, el
diagnéstico permite ofrecer un consejo sobre la evolucion,
tratamiento sintomatico y consejo genético imprescindibles
para las familias.

Para realizar esta labor asistencial, en lo que concierne
a la seccion pediatrica, la Unidad cuenta con un despacho
junto al resto de las consultas pedidticas, lo que facilita la
atencion conjunta de los multiples especialistas que pueden
requerir los pacientes metabdlicos. El despacho de la nu-
tricionista se encuentra en esta zona. En el mismo area se
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TABLA 2. Cartera de servicios asistenciales diagndsticos y de
tratamiento de la UEM.

Servicios diagnosticos

e Protocolos diagnésticos para las enfermedades detectadas
mediante cribado neonatal ampliado

® Protocolos diagndsticos y terapéuticos en Urgencias para
hipoglucemia e hiperamoniemia

e Protocolos diagndsticos para hipoglucemia, hepatopatias,
miopatias, retraso psicomotor y autismo

e Experiencia clinica en el diagndstico de otros errores innatos
del metabolismo

e Laboratorio con determinacion de lactato y amonio 24 h al
dia

e Posibilidad de realizar test de ayuno, sobrecarga de glucosa
o proteinas, alopurinol, etc., o pruebas terapéuticas
medicamentosas

e Posibilidad de remitir muestras a laboratorios que cumplen
estandares europeos de calidad en el diagnostico de
enfermedades metabdlicas

¢ Posibilidad de realizacion de biopsias de piel, misculo u
otros 6rganos

e Estudios genéticos con las técnicas mas actuales, incluyendo
exoma clinico

e Estudios enzimaticos y genéticos prenatales

Servicios terapéuticos

e Atencion en consultas diarias en horario laboral

e Atencién directa con la Unidad via telefonica o email en
horario laboral

e Experiencia en el seguimiento de dietas especiales y
colocacion y uso de dispositivos para la nutricion (SNG,
gastrostomia, etc.)

e Nutricionista con consulta diaria para los pacientes que lo
precisen

¢ Atencion 24 h al dia en Urgencias

¢ Hospitalizacion y Cuidados Intensivos Pedidtricos y del
Adulto

e Hospital de Dia para extracciones y tratamientos pediatricos
y del adulto

e Botiquin de Urgencias metabdlicas disponible 24 h al dia

e DPosibilidad de hemodidlisis 24 h al dia

e Farmacia con amplia experiencia en el tratamiento de
enfermos metabdlicos, en la utilizacién de firmacos en uso
compasivo y en la realizacion de ensayos clinicos

e DPosibilidad de trasplante de médula dsea. Trasplante
hepdtico realizado en coordinacién con la Unidad de
Hepatologia del Hospital La Paz

¢ Disponibilidad de especialistas pedidtricos y del adulto para
atender cualquier sintoma o comorbilidad, ya sean médicas
0 quirdrgicas

e Consejo genético

localiza el Hospital de Dia pedidtrico, donde se realizan las
extracciones y pruebas funcionales necesarias. Siempre se
intenta que la atencion en las distintas consultas médicas,
la valoracion nutricional o las distintas pruebas que pueda
requerir el paciente se realicen el mismo dia. Los pacientes
pueden siempre contactar con la Unidad de forma telefénica
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FIGURA 1. Coeficientes intelectuales alcanzados por los pacientes segtin su edad al diagndstico y evolucion del CI total de los pacientes
con diagnéstico tardio de fenilcetonuria una vez iniciado el tratamiento dietético.

0 via email, y cuando lo precisan pueden acudir a la Urgencia
pediatrica del hospital, que tiene acceso las 24 horas del dia
a los miembros de la Unidad. En caso de requerir hospitali-
zacion, los pacientes ingresan bien en la planta de hospita-
lizacion pedidtrica o en la Unidad de Cuidados Intensivos,
donde se cuenta con todas las medidas y técnicas necesarias
para atender cualquiera de las eventualidades que pueden
tener los pacientes metabdlicos, desde el periodo neonatal a
edades mds avanzadas. La cartera de servicios diagndsticos
de la Unidad se especifica en la tabla 2.

Desde hace 5 afos, se cuenta con especialistas de adultos
integrados en la propia Unidad. La transicion del paciente
se hace de forma gradual e individualizada a lo largo de la
adolescencia, con varias visitas conjuntas con el especialista
pediatrico y el de adultos. La transferencia definitiva a la
Unidad del Adulto se realiza, generalmente, a partir de los
18 afios, pero la edad varia teniendo en cuenta la patologia
y la situacion especial de cada individuo.

LABOR INVESTIGADORA Y DOCENTE

La Dra. Martinez-Pardo no podia entender el segui-
miento de los pacientes sin una atencion individualizada a
las familias, asi como con una estrecha colaboracion con
los laboratorios bioquimicos especializados. A raiz de esta
colaboracion nacen multiples estudios de investigacion al
mds puro estilo traslacional aplicando, casi de inmedia-
to, los hallazgos de estudios basicos al tratamiento de los
pacientes. Los miembros de la UEM son investigadores
principales o colaboradores en multiples proyectos, desde
estudios observacionales hasta ensayos clinicos. Algunos
de los proyectos son del propio centro pero, con mucha
frecuencia, se trabaja junto con otros centros nacionales o
internacionales. Gracias a ello, la UEM ha colaborado en el
descubrimiento de varios errores innatos del metabolismo
y en la mejora del conocimiento clinico, bioquimico y ge-
nético de estas enfermedades. Esta actividad investigadora
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TABLA 3. Actividad investigadora y docente de la UEM.

Actividad investigadora

N° de proyectos de investigacion activos  Total: 8
en el momento actual Multicéntricos: 6
Internacionales: 3

Fenilcetonuria
Acidemia Propidnica
Homocistinuria
Tirosinemia
Niemman-Pick

Enfermedades investigadas

Nacionales: §
Internacionales: 21
Capitulos libros: 5

Publicaciones en los altimos 5 afios

Actividad docente

U. Alcald de Henares

Total: 45
Nacionales: 25
Internacionales: 20

Clases pregrado
Conferencias en los tltimos 5 afios

se traduce en su larga lista de proyectos y publicaciones(!-?)
que se resumen en la tabla 3.

La UEM ha tenido también un espiritu docente marcado.
En ella se han formado los responsables de muchas de las
Unidades de Enfermedades Metabolicas de Espaa, asi como
muchos otros facultativos que atienden a este tipo de pacien-
te de forma mds o menos directa. Los facultativos integrantes
de la UEM dan conferencias y clases de forma regular, dirigi-
dos a todos aquellos integrantes de la sociedad que puedan
ayudar a estos pacientes, desde estudiantes, facultativos de
diversas especialidades, nutricionistas, etc., hasta familiares,
profesores, farmacéuticos, directivos y politicos.

RECONOCIMIENTO
La experiencia asistencial y la labor investigadora y do-
cente de todos los miembros de la UEM han sido reconocidas
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tanto por los pacientes como por la comunidad cientifica a
nivel local e internacional. Los miembros de la UEM forman
parte de multiples comités de expertos a nivel nacional e
internacional, son miembros del comité de expertos para
nutricion especial del Ministerio de Sanidad, y se les ha re-
conocido con multiples premios por su labor, siendo los mas
prestigiosos el Premio de Investigacion de la Real Academia
de Farmacia (1999) o la Medalla de Honor con Distintivo
de Plata de la Consejeria de Sanidad del Servicio Madrilefio
de Salud de la Comunidad de Madrid otorgado a la Dra.
Martinez-Pardo en 2012.
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RESUMEN

Este documento esquematiza la organizacion y princi-
pales caractéristicas de la Unidad de Cuidados Intensivos
Pedidtricos del Hospital Universitario Ramén y Cajal de
Madrid, catalogada del maximo nivel asistencial (nivel III) en
el altimo informe técnico de la SECIP. Tras una breve resena
historica, se sefialan sus principales valores describiéndose,
a continuacion, sus caracteristicas fisicas (su reciente reu-
bicacion ha permitido un moderno disefio arquitectonico,
con boxes individualizados donde el acompanamiento de
los enfermitos por sus padres goza de un importante grado
de confortabilidad). También se presentan los principales
recursos humanos y materiales con los que ha sido dotada,
situados al frente de la mayor vanguardia asistencial y tec-
noldgica. A continuacién mostramos su cartera de servicios,
una sucinta memoria asistencial, y los objetivos de gestion
(basados en una cultura de excelencia, calidad y seguridad
del paciente). Finalmente, integrada en un hospital docente
de la mayor complejidad asistencial, se resalta la actividad
formadora e investigadora de la misma.

Palabras clave: UCIP; HU Ramén y Cajal; Objetivos asisten-
ciales; Objetivos docentes; Objetivos investigadores.

ABSTRACT

This paper summarizes the organization and the main
charateristics of the Unidad de Cuidados Intensivos Pedia-
tricos del Hospital Universitario Ramén y Cajal de Madrid,
scored as level III (the major level) by the SECIP. After a
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brief historic background, their values as organization are
presented. Secondly, we describe their modern archithetonic
design which allows an individualized care in medical boxes
as a comfortable presence of parents with their children.
Human and material resources, having the best technologies
currently available, are also shared. Following, portfolio
services with a brief attending report, and the managing
objectives (based on strategies concerned about the highest
quality) are also shown. Finally, due to the PICU is integrated
in an University Hospital, where highly complex patients
are treated, it must be emphasized the wide PICU teaching
and researching activities.

Key words: PICU; HU Ramon y Cajal; Attendance objecti-
ves; Teaching objectives; Research obejctives.

INTRODUCCION

Con el avance de la medicina pediatrica, con sus cada
vez mas extensas dreas de conocimiento demandando una
atencion mas especializada, emerge la atencion integral y
continuada del nifio critico. La solucion ideada en sus inicios
en el Hospital Universitario Ramén y Cajal, con un Area
de Reanimacién Cardiaca Infantil y un Area de Intensivos
Pediatricos paralela aboca, finalmente, en la constitucion de
la UCI Pediatrica, en el afio 2005, Unidad que, como tal,
viene funcionando hasta la actualidad, y cuyas principales
caracteristicas describiremos a continuacién. Antes, nos gus-
taria destacar el papel fundamental que ha adquirido como
especialidad integradora, en un ambiente hospitalario de la
maxima complejidad asistencial con profesionales del mds
alto nivel competencial.

VALORES

Los profesionales implicados en la UCI Pedidtrica asu-
men que el nifo es el centro de referencia, estando compro-
metidos con los siguientes valores:
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o Proceso asistencial como el elemento clave.

¢ Continuidad asistencial como dimension esencial de la
calidad.

e Implementacion de las innovaciones organizativas nece-
sarias para mejorar la calidad de nuestros servicios.

¢ (Capacitacion profesional, experiencia, calidad humana
y trabajo en equipo.

e Cooperacion entre los diferentes niveles asistenciales.

e Buasqueda de la excelencia y la mejora continua de la
calidad asistencial.

e Compromiso con el Sistema Sanitario Pablico.

e Participacion en la gestion, responsabilidad y eficacia/
eficiencia.

e (Capacitacion profesional, experiencia, calidad humana
y trabajo en equipo.

e Afan de superacion e innovacion, con identificacion y
resolucion de problemas.

e Uso adecuado de los recursos y de la innovacion tecno-
logica.

e Liderazgo clinico responsable.

ORGANIZACION Y GESTION

Ubicacion y estructura fisica
La Unidad, ubicada en la planta 11, anexa al area qui-

rargica pedidtrica (quirdfanos y hospital de dia quirirgico)

y al drea de hospitalizacion pedidtrica, oferta un soporte

asistencial integral las veinticuatro horas del dia, asegurando

la calidad y continuidad de la atencion al nifio grave, basado
en el modelo habitual de UCI cerrada, que implica:

o Una zona claramente diferenciada, con acceso contro-
lado y estructura fisica bien definida, que incluye espa-
cios para acceso y recepcion del familiar, zona de boxes
asistenciales, zona de control de enfermeria y diferentes
areas de apoyo general de la Unidad y de su personal.

e Recursos personales propios:

— Facultativos (6): integrados por un jefe de seccion y 3
facultativos con dedicacion exclusiva y otros 2 para
la atenci6n continuada.

— Enfermeria: un responsable (supervisor) de enfermeria
encargado de la coordinacion de los profesionales de
enfermeria asignados a la Unidad (18 enfermerasy 11
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FIGURA 1. Imagen zona
control enfermeria (iz-
quierda); box asistencial

(derecha).

auxiliares clinicos), asi como del cuidado, control y
mantenimiento del equipamiento tecnoldgico. La ratio
paciente/enfermera de nuestra UCIP, dado el mix de
complejidad de los pacientes atendidos, es 1-2.

La Unidad ha sido disefiada, funcionalmente, como Uni-
dad sin barreras, favoreciendo la permanencia de los padres
dentro de la misma y fomentando su colaboracion en el
cuidado de sus hijos. Consta de 8 boxes de atencion indivi-
dualizada (Fig. 1), tres de ellos con capacidad para realizar
aislamientos con presion positiva (hospitalizacion de inmu-
nodeprimido) y negativa (para evitar riesgo de contagiosidad
hacia otros pacientes). Asimismo, al tratarse de una Unidad
con atencion a nifios con problemas cardiol6gicos y a su
postoperatorio, se dispone de bafo y aseo para pacientes(2).,

Biisqueda de la excelencia asistencial
Basada en(9):

e Un sistema normalizado de intercambio de informa-
cion entre los profesionales implicados en la atencion
de cada paciente durante los cambios de turno (incluye
pase conjunto médico-enfermeria), asi como con todos
los interconsultores y servicios de apoyo, para garantizar
la calidad y continuidad de la atencidon, propios de un
hospital del maximo nivel.

¢ Evaluacion diaria de objetivos para cada paciente.

e Criterios explicitos de admision y alta del paciente.

* Protocolizacion de la actividad médica y de enfermeria
de los procesos y procedimientos mds frecuentemente
atendidos/realizados en la Unidad.

e Cumplimiento de estandares de seguridad del paciente y
atencion a los derechos del paciente; existencia de pro-
tocolos para asegurar dicho cumplimiento.

¢ Un sistema normalizado de intercambio de informacion
al alta del paciente a otras Unidades.

Cartera de clientes

La UCIP presenta una cartera de clientes procedentes de
los servicios médicos y quirirgicos del HU Ramon y Cajal
con atencion pediatrica.

Como refleja la figura 2, nuestra UCIP da soporte tam-
bién a otros hospitales de la Comunidad de Madrid, asi
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como del resto del estado, al encontrarse integrada en dis-

tintos CSUR.

Agrupandoles en funcion de su procedencia, indepen-
dientemente de si se trata de clientes primarios, secundarios
o terciarios, nuestros enfermos (cualquier menor de 18 anos)
proceden de:

e Servicios médicos del HU Ramon y Cajal con Atencion
Pediatrica: Alergologia (Unidad de desensibilizacion a
farmacos y alimentos), Cardiologia Infantil, Dermatolo-
gia (Unidad de Mastocitosis), Enfermedades Infecciosas,
Hematologia y Hemoterapia, Nefrologia, Neumologia,
Servicio de Pediatria, Reumatologia, y Urgencias.

e Servicios Quirtrgicos del HU Ramon y Cajal con Aten-
cion Pedidtrica: Anestesia y Reanimacion, Angiologia
y Cirugia Vascular, Cirugia Cardiaca Infantil, Cirugia
Tor4cica, Cirugia General y Digestivo, Cirugia Maxilo-
Facial, Neurocirugia, Oftalmologia, Otorrinolaringolo-
gia, Rehabilitacion, Traumatologia y Ortopedia Infantil,
y Urologia. Mencion especial al drea de Cirugia Pedia-
trica, recientemente incorporada a nuestro hospital.

e Sistema de Emergencia y Transporte: 061 (SUMMA,
SAMUR).

* Red hospitalaria de la Comunidad Auténoma de Madrid,
tanto pertenecientes al sistema publico como privado,
Esta labor es posible gracias a los diferentes Servicios y

Unidades “centrales” del HU Ramoén y Cajal: Bioquimica,

Farmacia, Medicina Preventiva, Radiodiagnéstico, otros

Servicios Centrales de Laboratorio, Banco de sangre, Comi-

sion Central de Garantia de Calidad Asistencial del Hospital
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Ramén y Cajal, Comision local de Docencia, Comité Etico,

Unidad de Apoyo a la Investigacion.

Otro grupo de clientes, que expresa nuestra implicacion
administrativa responsabilidad social®), lo integran:

e Médicos y pediatras de Atencion Primaria.

e Administracion sanitaria: Consejeria de Sanidad de la
CAM, agencias estatales financiadoras de actividades
de investigacion.

e Asociaciones de enfermos.

*  Asociaciones de padres y madres de instituciones escolares.

Principales patologias atendidas

¢ Insuficiencia respiratoria.

¢ Insuficiencia cardiaca, cardiopatias congénitas, arritmias.
* Infecciones graves.

¢ Alteraciones neuroldgicas.

o Alteraciones metabolicas.

¢ Insuficiencia renal.

* Insuficiencia hepatica.

o Alteraciones digestivas.

e DPacientes oncoldgicos y tumores solidos.
Politraumatizados.

Procesos accidentales.

Intoxicaciones.

Malformaciones congénitas.

Cuidado del donante.

Cuidado del paciente postoperado.

Resumen actividad asistencial ano 2015
Figuras 3,4y 5.

Cartera de servicios asistenciales
Monitorizacién y manejo de cualquier nifio grave, con
reconocimiento por la Sociedad Espafiola de Cuidados Inten-
sivos Pediatricos (SECIP) de la Unidad como nivel asistencial
IIT; incluye™:
e Soporte integral fallo hemodindmico agudo, incluido
programa de soporte mecanico extracorporeo (ECMO,
balén de contrapulsacion).
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e Soporte integral fallo respiratorio, incluyendo OAF na-
sal, ventilaciéon mecdnica no invasiva, convencional, alta
frecuencia y ECMO respiratoria, administracion de NO
inhalado, y helioterapia.

e Soporte integral fallo renal, incluyendo técnicas de de-
puracion extrarrenal.

e Soporte hematoldgico completo, incluido recambio eri-
trocitario, exsanguinotransfusion y plasmaféresis.

e Soporte neuroldgico integral, incluye neuromonitoriza-
cién del consumo de oxigeno, del nivel de profundidad
anestésica, EEG continuo y medicion de presiones intra-
craneales, PET, control bloqueo neuromuscular. Incluye
la técnica de hipotermia controlada.

* Soporte nutricional completo, incluida alimentacion trans-
pilorica y medicion del consumo (calorimetria indirecta).

e Atencién integral al nifio en situacién postoperatoria.

e Ecografia clinica point of care (hemodinamica, respira-
toria, abdominal, uro-vesical, control via aérea, neuro-
monitorizacion, eco-procedimientos).

Los recursos humanos y materiales propios de la UCIP
en conjuncion con los del resto del hospital permiten el
desarrollo de programas de gran complejidad, tales como
los programas de atenci6n al nifio con cardiopatia, manejo
integral de la hipertension pulmonar, cddigo ictus, atencion
integral hemato-oncoldgica, y del nifio con metabolopatia.
La Unidad esta reconocida como parte integrante del CSUR
de enfermedades metabdlicas, hipertension pulmonar (en
fase de acreditacion), y ortopedia infantil. En el afio 20135,
la Unidad fue designada como Unidad de referencia en la
Comunidad de Madrid para la atencion del nifio grave con
infeccion por MERS-Coronavirus. Asimismo, y siempre en
el concepto mas moderno de “UCI ampliada”, la Unidad de-
sarrolla un programa de sedo-analgesia para procedimientos
cruentos en nifios, desensibilizacion alimentaria alto riesgo,
terapias con toxina botulinica y atencion hospitalaria de la
parada-cardio-respiratoria infantil.

El nifio y su familia, nuestro referente

Toda esta actividad asistencial toma al paciente y su
familia como el centro de su actividad, mediante:
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La implicacion del paciente y su familia en el cuidado
de su propia salud (permanencia de los padres dentro
de la UCIP y fomento activo de politicas de informacion
clinica precisa, clara y suficiente, informacion ordenada
de las condiciones de la estancia en la UCIP y obtencion
de consentimiento por escrito para procedimientos diag-
ndsticos invasivos, y tratamientos que impliquen riesgos).

Seguridad del paciente: un 75% de los incidentes en

nuestra Unidad se relacionan con la medicacién, cuida-

dos, accesos vasculares y sondas, via aérea y ventilacion

mecanica y que, en su gran mayoria, son evitables o,

posiblemente, evitables. Impulsamos la cultura de segu-

ridad® mediante:

— Reuniones periddicas de los profesionales para analizar
los incidentes de seguridad y establecer medidas para
prevenir nuevos incidentes, asi como con la direccion
(rondas de seguridad).

— Analisis de riesgos proactivo de los procedimientos
de mayor riesgo, identificando los posibles fallos e
implantando medidas para subsanarlos.

— Actualizacion regular de la informacion sobre seguri-
dad del paciente y sobre practicas basadas en la evi-
dencia cientifica que hayan sido eficaces para reducir
errores.

— Notificacién anénima y/o telemdtica de los eventos de-
tectados. A destacar la gran importancia que la sesion
clinica de incidencias diarias conjunta con enfermeria
adquiere en este sentido.

Nuestra estrategia de reduccion del riesgo en los afios

2014 y 2015 se basa en:

— Estandarizar la comunicacion entre los profesionales en
el momento del traspaso, los cambios de turno y entre
distintas unidades de atencion en el transcurso de los
traslados del paciente a otros dmbitos asistenciales.

— Control de la medicacion: sistema de prescripcion far-
macoldgica (Prescriwin®, Baxter).

— Implementacion historia clinica electronica (Innovian®,
Drager).

— Identificacion del paciente de riesgo de tlceras por
presion.

- Reduccion al minimo de la limitacion de movilidad
del paciente.

— Identificacion inequivoca del paciente antes de cual-
quier intervencion de riesgo.

— Programa de vigilancia y prevencion de la infeccion
nosocomial.

— Creacion de un grupo multidisciplinar de profesionales
encargado de la gestion del riesgo.

— Establecimiento de un Plan de Acogida del profesional
a su llegada a la Unidad, que incluye el Manual de
organizacion y funcionamiento (por escrito).

Excelencia y calidad: tenemos establecidos un sistema de

informacion interna asi como determinados indicadores
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de calidad, facilmente medibles a lo largo de todo el pro-
ceso, que nos permiten controlar los resultados, identifi-
car problemas y situarlos en la fase concreta del proceso.
El andlisis detallado de los mismos y la comparacion con
ambitos externos de complejidad equiparable favorecen
la autocritica y nos estimula a buscar las soluciones.

CARTERA DE SERVICIOS DOCENTES

Incluye las siguientes actividades:

Formacion de grado en Cuidados Intensivos Pediatri-
cos, a través del desempefio de dos plazas de Profesores
Clinicos (1 Asociado) de la Universidad de Alcald, De-
partamento Medicina-Pediatria, con perfil de Cuidados
Intensivos Pediatricos.

Formacion a médicos residentes de Pediatria del Servicio
de Pediatria del HU Ramoén y Cajal (4/afio) y también
como los residentes del Hospital Severo Ochoa de Leganés
(2/afio) y del Hospital General de Segovia (1/afio), cuyo
programa formativo docente esta vinculado con nuestra
UCIP®), Adicionalmente, nuestra capacidad docente se ha
completado con residentes de Pediatria del Hospital Clini-
co San Carlos, Hospital San Juan de Alicante, y Hospital
del Sureste a lo largo de los tltimos afos.

Formacion a médicos residentes de Anestesia, Cardio-
logia, Cirugia Cardiaca, Medicina Intensiva y Medicina
Familiar y Comunitaria del hospital o de otros hospitales,
que incluyan la formacion en Cuidados Intensivos Pedid-
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tricos en sus curricula. La rotacion se disefia en funcion
de sus necesidades curriculares.

* Formacion a médicos y enfermeras de Atencion Prima-
ria en programas de Formacion Continuada (Fig. 6).
Se ofrece, fundamentalmente, en el 4rea de resucitacién
cardio-pulmonar, cuidados criticos cardiacos, atencion
inicial al nifio con trauma pedidtrico, transporte y esta-
bilizacion del nifio critico y ecografia point of care.

e Formacion a facultativos especialistas en Pediatria, area
Cuidados Intensivos Pedidtricos, mediante el disefio de
estancias formativas adaptadas a sus necesidades forma-
tivas y a la capacidad docente de la Unidad, con especial
dedicacion al drea del Cardiointensivismo Pedidtrico y
de la ecografia point of care.

* Formacion enfermera residente de Pediatria, drea Cui-
dados Criticos Pediatricos.

e Formacion estudiantes de enfermeria Universidad Alcala.

e Formacion a asociaciones de enfermos y padres, y educa-
dores: fruto de ello es la formacion en RCP a padres de
nifios de riesgo asi como en colegios publicos y privados.

ACTIVIDAD INVESTIGADORA

La actividad investigadora de la UCIP HU Ramon y Cajal
se centra en areas horizontales de investigacion sobre nues-
tra patologia mas prevalente y de mayor interés cientifico y
social1012), desarrollandose en colaboracion con otros Servi-
cios, asi como en estructuras consolidadas en investigacion
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(Instituto Ramon y Cajal de Investigacion Sanitaria, IRYCIS,
y el Consorcio de Ayuda a la Investigacion Biomédica en

Red (CAIBER). Durante el afio 2015, destacaron estudios
colaborativos internacionales:

Phase I Open-Label Multicentre Study to Assess the
Pharmacokinetics and Safety of Naloxegol in Paedia-
tric Patients Ages > 6 Months to < 18 Years Receiving
Treatment with Opioids. D38260C00016.

“Estudio PreloadDren: evaluacion hemodindmica de la
respuesta a la precarga mediante el PiCCO,” en nifios
(Investigador principal: Dr. De La Oliva).
“RECANVA: registro prospectivo multicéntrico sobre
las practicas y resultados en la canalizacion vascular en
nifios ingresados en Unidades de Cuidados Intensivos
Pedidtricos en Espana”.

Estudio clinico multicéntrico randomizado: asistencia
ventilatoria neuralmente ajustada (NAVA) frente presion
soporte en el fracaso respiratorio agudo en nifios. Estudio
NINAVAped.

Etiologia de la neumonia adquirida en la comunidad en
nifos hospitalizados. PCAPE.

Estudio Nacional de Vigilancia de la Infeccion Nosoco-
mial en Servicios de Medicina Intensiva. ENVIN-HE-
LICS. Como parte del Grupo de Trabajo de Infecciosas
de la SECIP.

Estudio multicéntrico prospectivo observacional para
evaluar el manejo terapéutico de las bronquiolitis agu-
das graves que ingresan en las Unidades de Cuidados
Intensivos Pediatricos de Espana. BRUCIP.

COOPERACION INTERNACIONAL

La UCIP del Hospital Universitario Ramén y Cajal y, en

este caso, la Dra. Coca, mantiene y expresa su compromiso
social a través de diferentes proyectos internacionales para
tratamiento de nifios con cardiopatias congénitas:
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Kampala, Uganda. Mulago National Referral Hospital.
Del 19 al 25 de julio, como parte del proyecto de cola-
boracion entre la Fundazione Mission Bambini con el
centro ugandés, para el tratamiento de nifios con car-
diopatias congénitas.

Etiopia. Cardiac Center-Addis Abeba: Proyecto de cola-
boracion entre la Unidad de Cardiopatias Congénitas del
Hospital Ramon y Cajal y The Children’s Heart Fund
of Ethiopia, para el diagndstico y tratamiento de nifios
con cardiopatias congénitas y para continuar con el en-
trenamiento del equipo local.

Etiopia. Hospital Universitario Ayder Referal-Mekelle:
Proyecto de colaboracion entre la Unidad de Cardiopa-

tias Congénitas del Hospital Ramoén y Cajal y la Uni-
versidad de Mekelle, para iniciar de novo un programa
intervencionista en cardiopatia congénita (cateterismos y
cirugias cardiacas) en el Hospital Universitario, promo-
vido por la AECID (Agencia Espafola de Cooperacion
Internacional y Desarrollo).
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RESUMEN

La Unidad de Endocrinologia y Diabetes Pediatrica del
Hospital Universitario Ramon y Cajal ha tenido siempre
como objetivo conseguir los mds altos estindares interna-
cionales de calidad en la atencion al nifio y al adolescente.
En particular y para el paciente con diabetes, las nuevas tec-
nologias, asi como la educacion diabetoldgica, son el centro
de nuestro trabajo, implicando no solo a padres y pacientes
sino a los profesores y a todos aquellos que conviven a su
alrededor, buscando asi el mejor control metabdlico y la
mejor calidad de vida.

Palabras clave: Diabetes; Educacion diabetologica; Control
metabdlico.

ABSTRACT

The objective of the Pediatric and Endocrinology Unit of
the University Hospital Ramén y Cajal has always been that
of achieving the highest international standards of quality
in the care of children and adolescents. Specifically, and for
the patient with diabetes, the new technologies and educa-
tion in diabetes are the center of our work, this not only
involving parents and patients but also the professors and
all those within their surroundings, seeking in this way the
best metabolic control and best quality of life.

Key words: Diabetes; Education in diabetes; Metabolic
control.
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INTRODUCCION

La Unidad de Endocrinologia Pediatrica del Hospital
Ramoén y Cajal comenzé su andadura desde los origenes
del hospital en los afios 70, con la doctora Raquel Barrio
(formada en la Clinica Infantil La Paz, el Hospital Saint
Vincent de Paul (Université Rennée Descartes) Paris, y el
Massachussets General Hospital (Harvard University) y la
doctora Milagros Alonso (formada en la Clinica Infantil
La Paz y en UCLA (California), asi como el Dr. Tturriaga.

Posteriormente, en los 80, con la llegada del Dr. Manuel
Hernandez como catedratico y apasionado de la auxologia,
el interés por las alteraciones del crecimiento y la pubertad
impulso la actividad de la Unidad. Durante los siguientes
anos, la endocrinologia pediatrica creci6 de forma impor-
tante por la gran afluencia de pacientes, tanto de fuera de
otras comunidades como de dentro, en particular de las
unidades quirtrgicas de nuestro propio hospital, entre otras,
la neurocirugia, asi como un importante nimero de pacientes
oncoldgicos.

La Unidad esta formada por 5 endocrindlogos, los mis-
mos que atienden la Unidad de Diabetes. Ademas de la Dra.
Barrio y la Dra. Alonso, trabajan la Dra. Garcia Cuartero
(Jefa de Servicio, formada en el Hospital Infantil Universi-
tario Nifio Jests, Madrid, el Steno Diabetes Center, Dina-
marca y en la Pediatric Endocrinology Unit, Yale University,
US), Dra. Martin-Frias (formada en la Unidad de Diabetes
Pediatrica de nuestro Hospital y, actualmente, realizando
una estancia formativa con el grupo de investigacion clinica
del pancreas artificial dirigido por el Prof. Hovorka en el
IMS, Addenbrooke’s Hospital, Cambridge University, UK)
y Dra. Roldan (formada en la Unidad de Diabetes Pediatrica
de nuestro hospital y en el Hospital de Pittsburg (EE.UU.).

ACTIVIDAD ASISTENCIAL

Hoy, el 80% de la actividad asistencial es ambulatoria y
se realiza en las consultas externas. Se atiende a una media
de casi 8.000 pacientes al afio en agendas de mafiana y
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tarde. Anexo a las consultas, se dispone de una Unidad de
pruebas funcionales, que cuenta con camas atendidas por
un equipo de enfermeria.

La hospitalizacion supone el 20% de la actividad asis-
tencial y es asumida por el mismo personal facultativo que
atiende las consultas.

La Unidad mantiene una relacion estrecha con el resto
de la unidades pediatricas, asi como con otras como la Uni-
dad de Endocrinologia de adultos, la Unidad de UTIG (de
referencia en nuestra comunidad) y la Unidad de Genética,
entre otras.

Se atienden todas las patologias dentro del abanico de
esta especialidad, con particular dedicacion a la patologia
del crecimiento, la pubertad y su alteraciones, el hiperan-
drogenismo, la patologia hipotalamo-hipofisaria, y de la
glandula tiroidea. Alteraciones gonadales. Patologia de la
glandula suprarrenal y alteraciones del metabolismo del
calcio, entre otros.

La diabetes, por ser uno de los ejes fundamentales de
nuestro dia a dia, le hemos dedicado un apartado especial.

ACTIVIDAD DOCENTE

Por la Unidad de Endocrinologia Pedidtrica rotan, de ma-
nera periddica, los médicos internos residentes en su progra-
ma de formacion, tanto de la especialidad de Pediatria, como
de Endocrinologia de dentro y fuera de nuestra comunidad
auténoma, asi como residentes de enfermeria y becarios.

La Unidad realiza sesiones semanales de todo el equipo
sobre revisiones y actualizacion protocolos, bibliogréficas,
casos clinicos, proyectos, ensayos, entre otros, asi como re-
uniones de caracter administrativo.

También se realizan sesiones interdisciplinares dentro y
fuera del hospital, asi como con los pediatras de Atencion
Primaria, y con otros hospitales y centro de salud, a través
de webcam. Finalmente, se participa en las sesiones de todo
el Servicio de Pediatria.

ACTIVIDAD INVESTIGADORA

Nuestra Unidad participa en diferentes trabajos de in-
vestigacion clinica asi como ensayos en diferentes lineas de
investigacion relacionadas con la patologia endocrinoldgica
y la diabetes.

UNIDAD DE DIABETES PEDIATRICA

La diabetes es una de las enfermedades cronicas mas
frecuentes en la edad pedidtrica. El manejo de los pacientes
pediatricos (entre 0 y 18 afios) con diabetes mellitus supone
un reto, tanto para los profesionales médicos y educadores
como para los pacientes y sus cuidadores. En nuestra Unidad
de Diabetes Pediatrica estamos comprometidos con el trata-
miento integral de estos pacientes, siendo nuestros objetivos
fundamentales, por un lado, la consecucion y mantenimiento
de un adecuado control metabdlico segun los estandares
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de las sociedades internacionales de diabetes (International
Society of Pediatric and Adolescente Diabetes <ISPAD-y
American Diabetes Association —-ADA-) y, por otro, ayudar
al paciente y a sus familiares a convivir con la enfermedad
con una buena calidad de vida. Todo ello con el objetivo de
evitar la aparicion de complicaciones, tanto agudas como
cronicas, relacionadas con la enfermedad que interfieran con
el desarrollo y crecimiento de los pacientes pediatricos y que,
en un futuro, puedan limitar, significativamente, su vida.

Desde el inicio de la actividad del Servicio de Pediatria
en el Hospital Ramon y Cajal, en el afio 1977, la doctora
Raquel Barrio y la doctora Milagros Alonso, comienzan a
atender a pacientes pedidtricos con diabetes. En los afios
sucesivos, ante el aumento de la demanda en la atencién
y la complejidad del manejo adecuado de estos pacientes,
se forma una Unidad de Diabetes con una educadora. A lo
largo de estos mds de 35 afos, la Unidad se ha ido desarro-
llando y, en la actualidad, esta compuesta por 5 doctoras
diabetdlogas pedidtricas: Dra. Barrio como coordinadora,
Dra. Alonso, Dra. Garcia Cuartero, Dra. Martin-Frias y Dra.
Roldan. Ademas, la Unidad esta formada por 2 enfermeras
educadoras en diabetes pediatrica con dedicacion exclusiva:
M? Angeles Alvarez y Rosa Yelmo. Y también cuenta con el
apoyo de la psicdloga clinica Olga Sanz y el Asistente Social
asignado al Servicio de Pediatria. Este equipo diabetoldgico
multidisciplinar estd cohesionado y trabaja de una forma
activa y motivada para aplicar las nuevas armas terapéuti-
cas, asi como la tecnologia disponible, en la obtencion de
un buen control metabdlico y una buena calidad de vida de
los pacientes.

Nuestra Unidad cumple con todos los requisitos indi-
cados por el estudio SWEET() para poder ser considerada
una Unidad de Diabetes Pedidtrica con composicion opti-
mal y ha recibido el galardon de Buenas Practicas en el
Sistema Nacional de Salud de las Estrategias de Salud en el
afio 2015. También en noviembre de 2015 ha conseguido
la acreditacion como Unidad de Diabetes Pediatrica por la
Compaiiia Verificadora DNV GL Business Assurance Es-
pana S.L, Entidad de Certificacion Acreditada por Entidad
Nacional de Acreditacion (ENAC) para la certificacion de
sistemas de gestion, verificaciones e inspecciones.

ORGANIZACION, ACTIVIDAD Y RECURSOS DE LA
UNIDAD

En la actualidad, nuestra Unidad de Diabetes Pedidtrica
trata a alrededor de 400 pacientes con diabetes mellitus.
Recibimos a pacientes de todas las dreas sanitarias de la
Comunidad de Madrid, asi como de otras Comunidades Au-
tonomas espafolas. El mayor porcentaje son pacientes con
diabetes tipo 1 (91%), siendo el 1% pacientes con DM2, el
6% con diabetes monogénica y el 2% pacientes con diabetes
relacionada con fibrosis quistica. En la mayoria de los casos
su control metabélico cumple los objetivos de tratamiento
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establecidos por la ADA e ISPAD. En un estudio realizado re-
cientemente, nuestros pacientes con DM1 tenian una HbAlc
media de 6,7+0,7%, sin asociar episodios de cetoacidosis
diabética y con muy aislados episodios de hipoglucemias
graves®. Este estudio no demostré diferencias en el grado
de control entre los pacientes tratados con multiples dosis
de insulina y aquellos tratados con sistemas de infusion sub-
cutanea continua de insulina (ISCI). Otro estudio realizado
en nuestra Unidad en pacientes en tratamiento con ISCI
demuestra el mantenimiento del buen control metabélico
en estos pacientes también a largo plazo®.

Somos el equipo diabetoldgico que inici6 la implemen-
tacién del tratamiento con bomba de insulina en la edad
pediatrica a nivel nacional (afio 2001) y en la actualidad he-
mos implantado mds de 170 sistemas ISCI, consiguiendo una
amplia experiencia en diferentes rangos de edades, incluidos
niflos menores de 6 afios en los que, en ocasiones, ha sido
necesario diluir la insulina para optimizar su tratamiento. Un
30% de nuestros pacientes con DM1 estdn en tratamiento
con ISCI. Adicionalmente, tenemos una amplia experiencia
en el uso de los sistemas de monitorizacion continua de
glucosa (MCG), tanto sensores de glucosa ciegos como a
tiempo real. Desde junio del 2015, tras la comercializacion
del nuevo sistema integrado “bomba-sensor” con suspension
automatica de la liberacion de insulina ante la prediccion de
un episodio de hipoglucemia, hemos instaurado esta terapia
en 23 pacientes hasta el momento de hacer esta publicacion
(enero 2016).

La Unidad cuenta con consultas monograficas diarias
de diabetes, en las que se incluyen consultas monograficas
de nuevas tecnologias (ISCI y MCG) en las que participan
tanto facultativos como enfermeras educadoras.

Para realizar nuestra actividad asistencial diaria, dispone-
mos de 2 salas para realizar la educacion diabetologica (una
individual y otra grupal), con el adecuado apoyo tecnoldgico,
y 4 despachos para las revisiones clinicas de los pacientes.
Cada despacho esta dotado de los sistemas informaticos ne-
cesarios para realizar las descargas de todos los dispositivos
de control glucémico que utilizan los pacientes, permitiendo
la discusion interactiva y formativa con el paciente y/o cui-
dadores y el ajuste de las pautas de tratamiento adaptado a
las distintas circunstancias. De igual forma, contamos con un
Hospital de Dia Pedidtrico donde realizar los estudios ana-
liticos: HbA1c capilar (con resultado inmediato) y analitica
para el despistaje de complicaciones y patologia asociada
(laboratorios centrales del hospital) y tratar descompensacio-
nes agudas en relacion con enfermedades intercurrentes que
no precisen ingreso prolongado. También contamos con la
posibilidad de realizar estudios inmunoldgicos, moleculares/
genéticos, tanto en nuestro Hospital como en colaboracion
con otros centros. Adicionalmente, disponemos del apoyo
de Nefrologia Pediatrica, Neurologia Pedidtrica, Cardiologia
Pedidtrica, la Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos
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y Hospitalizacion general de Pediatria, asi como de otros
servicios complementarios, Oftalmologia y Neurofisiologia,
para el seguimiento global de los pacientes con diabetes.

En los tltimos afios, la telemedicina se ha afiadido como
un instrumento imprescindible para permitir la atencion dia-
betoldgica adecuada y continuada de nuestros pacientes.
Disponemos de una cobertura de asistencia telematica las 24
horas del dia para todos los pacientes, ya sea via telefonica,
correo electronico o WhatsApp, con contestacion inmediata
o diferida en funcion de las necesidades de cada caso. Esto
consigue evitar visitas presenciales a los servicios de urgencia
y minimiza el absentismo laboral y el escolar.

Uno de nuestros objetivos fundamentales es mantener
la motivacion continuada de los pacientes y familiares, asi
como involucrar a profesores y enfermeras escolares en el
control de los nifios con diabetes durante su horario esco-
lar. En nuestra Unidad, la educacion de los pacientes y sus
familiares es un pilar fundamental para el adecuado control
de la patologia. Por ello, ademas de la educacion sistema-
tizada e individualizada recibida al debut, realizamos reci-
clajes periddicos para los pacientes y/o familiares de forma
individualizada y colectiva, en funcion de las necesidades
especificas en cada situacion, y organizamos cursos y talleres
teOricos-practicos para pacientes y cuidadores; estos cursos
también incluyen la participacion de los cuidadores en el
ambito escolar (profesores y enfermeras). Los cursos van
abordando diferentes tematicas, incluyendo aspectos nove-
dosos en la terapia de la diabetes, manejo de los pacientes en
diferentes situaciones cotidianas y/o especiales, en funcion de
la edad y tipo de terapia, o aspectos psicoldgicos, entre otros.
Por otro lado, también realizamos talleres monograficos de
obesidad para pacientes y familiares, con especial atencion
en aquellos que presentan alteraciones hidrocarbonadas.

Del mismo modo, como parte de la actividad docente
profesional, la Unidad ha colaborado en la formacion de
multiples diabetdlogos, tanto pedidtricos como de adultos,
asi como de enfermeras educadoras en diabetes. De manera
habitual, la Unidad recibe 4 facultativos de manera conti-
nua a lo largo del afio (en periodos de rotacion de entre 1
y 12 meses) para su formacion, asi como enfermeras segiin
demanda. Igualmente, los profesionales de la Unidad han
participado en la publicacién de libros y manuales relacio-
nados con distintas tematicas sobre diabetes (libros generales
de diabetes, sobre terapia con bombas de insulina, sobre
diabetes relacionada con fibrosis quistica o libros sobre psi-
cologia y diabetes, entre otros). Los miembros de la Uni-
dad de Diabetes han impartido maltiples conferencias sobre
diabetes para diferentes aforos, en nimero superior a 400.

Ademds de la amplia actividad asistencial y docente,
nuestra Unidad de Diabetes Pedidtrica cuenta con una ex-
tensa actividad a nivel de investigacion. En este sentido, du-
rante estos afios hemos publicado 36 articulos relacionados
con diabetes en revistas internacionales de impacto y 80 en
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revistas nacionales y hemos realizado 70 comunicaciones en
congresos internacionales y mds de 200 en congresos nacio-
nales. Como complemento a la actividad cientifica, la Unidad
ha llevado a cabo y participado en distintos ensayos clinicos
y de nuevas terapias, tanto nacionales como internacionales.

En la actualidad, nuestras lineas de investigacion en
diabetes pediatrica versan sobre nuevas tecnologias y sis-
temas de tratamiento integrado en pacientes con diabetes
tipo 1, estudio de la reserva de la funcion de la célula beta
pancredtica, estudio de las alteraciones androgénicas en
adolescentes con DM1 y abordaje temprano de las altera-
ciones del metabolismo hidrocarbonado en los pacientes
con fibrosis quistica.

De igual forma, los componentes de la Unidad participan
activamente en las sociedades cientificas nacionales de diabe-
tes. La Dra. Raquel Barrio es vicepresidenta de la Sociedad
Espafiola de Diabetes (SED), miembro del patronato de la
Fundacién Diabetes de la SED, miembro de la Estrategia
Nacional de Diabetes, evaluadora de las Buenas Practicas
Clinicas en Diabetes del Ministerio de Sanidad y Consumo
y fue impulsora (junto con la Dra. Rodriguez-Rigual) del
grupo de trabajo en Diabetes de la Sociedad Espafiola de
Endocrinologia Pedidtrica (SEEP) y su primera coordinado-
ra, perteneciendo al grupo durante 20 afios; asimismo, es
miembro del Grupo de Trabajo de Nuevas Tecnologias de la
SED. La Dra. Garcia Cuartero, actualmente presidenta electa
de la SEEP, es miembro del Grupo de Trabajo de Diabetes
de la SEEP y del Grupo de Nuevas Tecnologias de la SED.
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CONCLUSION

La Unidad de Endocrinologia y Diabetes Pedidtrica de
nuestro Hospital comprende un equipo multidisciplinar cen-
trado, tanto en la actividad asistencial como docente y de
investigacion, siguiendo los estindares internacionales de
calidad. En particular, en el area de la diabetes cumple con
los criterios del SWEET para ser considerada de composicion
Optima, como avalan sus resultados publicados en revistas
internacionales. Esta Unidad apuesta por la implementacion
de la tecnologia en el tratamiento de la diabetes en la edad
pediatrica.
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RESUMEN

La Unidad de Fibrosis Quistica del Hospital Universitario
Ramon y Cajal, centro de referencia de la Comunidad de
Madrid, fue pionera en los afios noventa, en la atencion a los
pacientes con esta patologia grave, con una vision futurista,
al centrarse en la atencion multidisciplinar de un equipo
(tanto del area pedidtrica como de adultos), que acompafia
al paciente desde la infancia a la edad adulta, lo que ha
contribuido, de forma clave, a la mejora en la calidad y
esperanza de vida de estos pacientes. A lo largo de los afios,
la Unidad ha ido creciendo en todos los aspectos y es, hoy,
ejemplo para muchas otras patologias.

Palabras clave: Fibrosis quistica; Atencion multidisciplinar.

ABSTRACT

The Cystic Fibrosis Unit of the University Hospital
Ramon y Cajal, reference center of the Community of Ma-
drid, was a pioneer in the 1990, in the care given to patients
with this serious condition. It has had a futuristic view, on
focusing on multidisciplinary care of a team (both in the
pediatric and adult area), accompanying the patient from
childhood to the adult age. This has played a critical role to
the improvement in the quality of life and life expectancy
of these patients. Over these years, the Unit has been grow-
ing in all the aspects and is currently an example for many
other conditions.
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Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

HISTORIA Y CARACTERISTICAS DE LA UNIDAD

La atencion multidisciplinar a los nifios y adultos con
fibrosis quistica (FQ) ha sido uno de los pilares que permi-
tieron mejorar, ostensiblemente, las tasas de supervivencia
y la calidad de vida de los pacientes facilitando, ademas, la
mejor atencion técnica y emocional, tanto a los pacientes
como a su entorno familiar y mejorando la adherencia a los
multiples tratamientos que precisan estos pacientes.

La Unidad de Fibrosis Quistica del Ramén y Cajal (UFQ
HRyC) se cred el 17 de abril de 1990, después de haber sido
aprobada por la Junta Facultativa (Junta Técnico Asistencial
actual), la Gerencia del Hospital y la Direccion General del
Instituto Nacional de Salud (Insalud).

Nuestra Unidad fue pionera en Espaiia, integrando, desde
su comienzo, la atencion de nifios y adultos, incluyendo el
modulo de transicion para adolescentes. Ademas, también
desde su inicio, la Unidad ha sido centro de referencia re-
gional y nacional en sus comienzos, ademds de ser centro
de cribado de pacientes con sospecha diagnostica de las
consultas de Servicios de Alergia, Neumologia y Andrologia
del propio hospital y de otros hospitales periféricos.

Desde su creacion, la mision de la Unidad se centr6 en
conseguir la atencion optima de los pacientes y familias,
tanto en los aspectos clinicos, emocionales y practicos (me-
nores tiempos posibles de presencia en el hospital, facilidad
para acceder a todos los profesionales, etc.), sin olvidar la
investigacion (participacion en ensayos clinicos nacionales e
internacionales) y la docencia (recepcion de rotantes externos
tanto nacionales como extranjeros).

La Unidad fue creciendo e incorporando a personal
sanitario especializado, tanto médicos de distintas espe-
cialidades como enfermeria y fisioterapia, a la vez que se
mejoraba la infraestructura para atender a los pacientes,
creando areas diferentes para evitar colonizaciones cru-
zadas y estableciendo alianzas con diferentes servicios del
hospital para facilitar la atencion integral en el menor
tiempo posible.
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En el momento actual, la Unidad proporciona una aten-
cion eficiente y de alta resolucion. Los pacientes son atendi-
dos por todos los especialistas que precisan en el mismo dia,
siendo posible también que ese mismo dia tengan acceso a
la mayoria de las pruebas complementarias que precisan, a
la vez que se les provee de todas las medicaciones e informe
de alta.

La ubicacion en un drea comun para todas la edades (la
separacion se realiza por colonizaciones), hace posible una
mayor rentabilidad de los recursos, ya que el personal de
enfermeria, auxiliares, médico rehabilitador y fisioterapeuta,
entre otros, son comunes.

La Unidad mantiene una estrecha relacion con la Asocia-
ci6n Madrilefia de FQ, que presta soporte en el drea fisiotera-
pia (con atencion domiciliaria) asistencia social y psicoldgica.

UNIDAD DE REFERENCIA DE CRIBADO

NEONATAL
En julio de 2009, la Comunidad Auténoma de Ma-

drid estableci el cribado neonatal para fibrosis quistica

y design6 dos unidades de referencia: una, ubicada en el

Hospital 12 de Octubre para todos los nifios con criba-

do positivo nacidos en la mitad sur de la Comunidad vy,

otra, en el Hospital Ramon y Cajal para los nacidos en
la mitad norte.

La sistematica de trabajo con los recién nacidos con cri-
bado positivo incluye:

1. Llamada telefonica a los padres para informar de que es
preciso hacer determinadas comprobaciones, ofreciendo
siempre la posibilidad de acudir, ese mismo dia, a la
consulta para acortar lo mas posible el tiempo de espera,
dada la ansiedad que la llamada genera.

2. Atencidn en la consulta, explicando la situacion a la fami-
lia realizando, inicialmente, clorimetria y conductividad
a todos los neonatos recibidos.

El protocolo de llamada y diagndstico se realiza siempre
por un pediatra formado tratando, hasta donde es posible,
de minimizar la ansiedad de la familia.

En los casos de portadores sanos, se ofrece a todas las
familias la posibilidad de realizar estudio de mutaciones a
padres y hermanos (si los hubiese) para poder ampliar el
consejo genético; ademads, esta practica permite identificar
algunos casos, muy poco frecuentes, de formas atipicas de
FQ con clorimetrias normales ya que, en ocasiones, se en-
cuentra una segunda mutacion en un progenitor y, entonces,
también se investiga en el nifio.

Desde julio de 2009, se han evaluado 497 recién nacidos,
confirmdndose el diagndstico de FQ en 39.

EQUIPO ASISTENCIAL DE LA UNIDAD

La Unidad es multidisciplinar y esta integrada por mé-
dicos neumdlogos pediatras y adultos, gastroenterdlogos
pediatras y adultos, endocrindlogos pediatras y adultos,
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dietista-nutricionista, médico rehabilitador, ORL y psiquia-
tra, ademas del apoyo reglado de servicios de soporte como:
microbiologia (altamente especializada en FQ), bioquimica
y radiologia.

ORGANIGRAMA ASISTENCIAL DEL PERSONAL
MEDICO

Las consultas de FQ estdn organizadas para sincronizar a
todos los profesionales de tal manera que cada paciente sea
atendido de una forma integral y que, en una unica visita,
se haga todo lo que necesita: analitica, pruebas complemen-
tarias (espirometria, cultivo, aspirado, analitica, ecografia,
impedandiometria, etc.), consultas médicas con los espe-
cialistas que precise, consulta con nutricionista, repaso y
actualizacion de técnicas de fisioterapia, educacion y repaso
de técnicas de nebulizacion, si precisa, cuidados de gastros-
tomia, etc., asi como peticion y recogida de medicacion en
el servicio de farmacia.

La Unidad dispone del apoyo del hospital de dia donde se
colocan las vias de acceso venoso para ciclos de antibiéticos
u otras medicaciones. En la Unidad, siempre que es posible,
los tratamientos i.v. se realizan en el domicilio, previa edu-
cacion del paciente y familia.

Las consultas programadas se atienden dos dias por se-
mana, teniendo los pacientes acceso a los profesionales via
telefonica por las mafianas de lunes a viernes y via correo
electronico todos los dias de la semana, incluidos fines de
semana y festivos, con un compromiso de respuesta entre
4y 8 horas.

El soporte telefénico y via correo electronico, tanto con
los médicos como con el personal de enfermeria, permite a
los enfermos y familias mantener una estrecha y tranquili-
zadora relacion, evitando muchas visitas al hospital, ya que
todos los resultados se transmiten por esta via, asi como el
encargo de la mediacion y numerosas dudas y consultas que
pueden resolverse a tiempo real.

La enfermeria especializada es un pilar basico del perso-
nal de la Unidad y la ubicacion en un drea comun para todas
las edades, permite optimizar los recursos humanos. Estos
profesionales son los encargados de realizar las pruebas de
funcion pulmonar, aspirados, clorimetrias, extracciones de
analitica, colocacion de catéteres percutdneos, cuidado de
vias y reservorios, asi como de la educacion y seguimien-
to de los tratamientos e intravenosos; realizando también
multiples consultas telefonicas de seguimiento, control y
dudas. También participa activamente en los proyectos de
investigacion.

Los ingresos hospitalarios son infrecuentes en nuestros
pacientes, salvo algunos en situaciones de gravedad, por lo
avanzado de la enfermedad o por exacerbaciones particular-
mente virulentas ya que, en la mayoria de los casos, con una
buena formacion y el soporte adecuado, es posible realizar
la mayoria de los tratamientos en el domicilio.
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ACTIVIDAD INVESTIGADORA

La Unidad ha participado y participa en multiples proto-

colos de investigacion clinica, tanto nacionales como inter-
nacionales. Desde sus inicios, mantiene una estrecha relacion
en este campo con el Servicio de Microbiologia del Hospital
que tiene una seccion, tanto clinica como de investigacion,
centrada en la FQ.

Lineas de investigacion

Prevalencia, factores de riesgo y papel patogénico de los
hongos en FQ.

Bacterias y micobacterias en FQ.

Mecanismos de resistencia antibidtica en cepas que co-
lonizan/infectan a pacientes de FQ.

Herramientas moleculares y metagenomicas para el es-
tudio de la ecologia pulmonar en la FQ.

Terapia inhalada en pacientes con FQ.

Valoracion de la nutricién como factor predictor de la
funcion pulmonar en FQ.

Utilidad del empleo de probidticos en pacientes con FQ.
Diabetes mellitus relacionada con FQ.

Valoracion de un programa de educacion para pacientes
con FQ dentro de un programa de rehabilitacion respi-
ratoria.

ENSAYOS CLINICOS EN FQ MAS RELEVANTES

1.

96

Inhibicion mediada por contacto en fase estacionaria
y colonizacion bronquial por Pseudomonas aeruginosa
en la fibrosis quistica (Ref FIS-PI-061008). Fondo de
investigaciones de la Seguridad Social (FIS). Servicio de
Microbiologia del Hospital Ramén y Cajal de Madrid.
2007-2009. Baquero F (IP), Canton R, Baquero MR,
Garcia-Castillo M. Financiacion: 139.695 €.

. An open-Label, Phase 3 trial to evaluate the efficacy

and safety of Aztreonam Lysine for inhalation versus
Tobramycin nebulizer solution in an intermittent aero-
solized antibiotic regimen in patients with cystic fibrosis.
EUDRACT number: 2007-004277-26. Entidad finan-
ciadora: GILEAD. Luis Maiz (IP en la Comunidad de
Madrid), Gloria Garcia-Hernandez (IP 12 de Octubre);
IC: Adelaida Lamas y Marta Ruiz de y Valbuena. Fina-
lizado, en fase de analisis. Financiacion: 50.000 €.

. Utilidad de la administracion de probidticos en pacientes

con fibrosis quistica. 2008-10. Financiacion: Premio Or-
desa a la mejor investigacion en el afio 2009 en Gastroen-
terologia, Hepatologia y Nutricion Pediatrica, 18.000 €.
IP: Lucrecia Sudrez y Rosa del Campo R; IC: Adelaida
Lamas y Luis Maiz.

. A Phase 111, Multicentre, Randomised, Placebo-Contro-

lled, Double-Blind Study of the Incidence of Recurring

Pulmonary Exacerbations in Cystic Fibrosis Patients
using Two Different Doses of Inhaled NacystelynB-
NAL-111-09-7. Entidad financiadora: SMB. Luis Maiz

L. Sudrez Cortina y cols.

(IP en la Comunidad de Madrid); IC: Adelaida Lamas y
Marta Ruiz de Valbuena. Pendiente de inicio.

. Cribado precoz de las alteraciones del metabolismo hi-

drocarbonado en pacientes imptiberes con Fibrosis Quis-
tica. IP: Raquel Barrio; IC: Adelaida Lamas y Lucrecia
Suarez. Financiacion: presentada a la Convocatoria de la
Beca “Pablo Motos” 2010 a la investigacion en Fibrosis
Quistica.

. Utilidad del probiodtico CasenBiotic en pacientes con

fibrosis quistica para mejorar la salud y la inflamacién
gastrointestinal. IP: Lucrecia Sudrez y Rosa del Campo
R; IC: Adelaida Lamas y Luis Mdiz. Iniciado en 2010.
Realizado sin financiacion.

. Estudio multicéntrico aleatorizado, doble ciego, contro-

lado con placebo, de 8 semanas de tratamiento con dos
dosis de Depelestat en pacientes con fibrosis quistica.
Codigo DEB-EPI-206. IP: Luis Maiz (Hospital Ramoén
y Cajal) y Gloria Garcia-Hernandez (IP 12 de Octubre).
Financiacion: Debiopharm S.A. Duracion: 2006-2007.

. Estudio de la eficacia del tratamiento a largo plazo con

suero salino hipertonico sobre las exacerbaciones pulmo-
nares en pacientes con Fibrosis Quistica. Financiacion:
Instituto Carlos III, en el apartado de proyectos de in-
vestigacion clinica no comercial con medicamentos de
uso humano. N° de expediente EC08/00057. 191.785
€; Inicio 2009-pendiente de finalizacion. Beca SEPAR de
ayuda a la investigacion 2008: 12.000 €; Beca “Pablo
Motos” 2009 a la investigacion en Fibrosis Quistica:
18.000 € y 20" Beca Dodot de Investigacion en Pedia-
tria para la Doctoranda del proyecto: Marta Ruiz de
Valbuena: 18.000 €.

10.Estudio de la eficacia del tratamiento a largo plazo con

acido docosahexanoico sobre la inflamaciéon pulmonar,
sistémica e intestinal, en pacientes con Fibrosis Quistica.
Financiacion de 100.000 euros en la reciente convoca-
toria del Ministerio de Sanidad, Orden SAS/2377/2010
de ayudas para la investigacion clinica independiente,
emplearemos esta ayuda en la compra del material fun-
gible que precisa el ensayo clinico.

11. Condiciones microambientales creadas por los antimicro-

bianos que favorecen la aparicion de cepas hipermuta-
doras de Pseudomonas aeruginosa multirresistente en la
infeccion pulmonar de los pacientes con fibrosis quistica.
Modelizacion in vitro y factores de riesgo. Canton R (IP),
Baquero E Fundacion Sira Carrasco para la ayuda a la
Fibrosis Quistica: Servicio de Microbiologia, Unidad de
Fibrosis Quistica. Hospital Ramén y Cajal de Madrid,
2001-2002.

12.Estudio de las condiciones ambientales que favorecen

la aparicion de cepas hipermutadoras de Pseudomonas
aeruginosa en la infeccion pulmonar de pacientes con
fibrosis quistica: modelizacion i vitro de riesgo. Baque-
ro F (IP), Cantén R, Asensio A, Maiz L, Morosini MI.
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Fondo de investigaciones de la Seguridad Social (FIS).
Referencia FIS 01/0020-0. Servicio de Microbiologia,
Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital Ramoén y Cajal,
de Madrid. 2001-2003.

13.Inhibicion por contacto en fase estacionaria y coloniza-
cion bronquial por Pseudomonas aerugiosa en la fibrosis
quistica. Baquero F (IP), Cantén R, Garcia-Castillo MC.
Referencia FIS PT1 061008. Servicio de Microbiologia del
Hospital Ramé6n y Cajal de Madrid. Duracion: 2007-
2010.

14.Estudio multicéntrico de la estructura poblacional de
Pseudomonas aeruginosa en primocolonizacion y co-
lolonizacion patogénica cronica broncopulmonar y la
dinamica del microbioma en fibrosis quistica. Ref: PI12-
00734. Entidad financiadora: Fondo de investigaciones
de la Seguridad Social, FIS. Rafael Cant6n (IP), Morosini
MI, Madiz L, Suarez L. Servicio de Microbiologia, Uni-
dad de Fibrosis Quistica del Hospital Ramé6n y Cajal de
Madrid. Duracion: 2013-2015.

15.Inhaled Antibiotic Bronchiestasis and Cystic Fibrosis
(1IABC-115721-2). Innovative Medicines Innitative (IMI)
11t Call. ND4BB Topic 7. Entidad Financiadora: Innova-
tive Medicines Initiative (IMI)-European Union. Cant6n
R (IP), Morosini MI, Diaz-Aguilar M?. 2015-2018.

16.Estudio multicéntrico de la estructura poblacional de
Staphylococcus aureus, su relacion con el microbioma,
colonizacion patogénica por P. aeruginosa y situacion
clinica en fibrosis quistica. Ref. P115/00466. Entidad
financiadora: Fondo de investigaciones de la Seguridad
Social, FIS. Cant6n R (IP), Caballero JdD, Maiz L, Suarez
L. Servicio de Microbiologia, Unidad de Fibrosis Quis-
tica del Hospital Ramén y Cajal de Madrid. Duracion:
2013-2015. Duracion: 2016-2018.
12 Proyecto MyCyFAPP: enfoque innovador para el
auto-manejo y bienestar social de los pacientes con Fi-
brosis Quistica en Europa: desarrollo, validacion e im-
plementacion de una herramienta telemdtica. Agencia
financiadota: financiado por la Unién Europea, en el
contexto del Programa Marco de Investigacion e Innova-
cion Horizonte 2020; IP: Maria Garriga; Investigadores
colaboradores: Lucrecia Sudrez, Adelaida Lamas, Marta
Ruiz de Valbuena, M* del Mar Ruperto. Financiacion:
Estd financiado con § millones de euros por la Comision
Europea, 123.500 € asignados al Hospital Universita-
rio Ramoén y Cajal-SERMAS. Duracion: 4 afos (inicio
2015).

PUBLICACIONES

Destacan 66 publicaciones en revistas (Factor de impacto
=239,968), de las cuales 9 en revistas nacionales y 57 en
revistas extranjeras. En capitulos de libros: 20 nacionales
y 10 internacionales, asi como en congresos nacionales e
internacionales.

ACTIVIDAD DOCENTE

La actividad docente es amplia y se incluyen:

Rotacion de residentes del hospital y de otros hospitales.
Rotacion de especialistas externos, tanto nacionales como
internacionales (pediatras neumélogos y gastroentero-
logos, neumdlogos de adultos, nutricionistas, enferme-
ras,...).

Master class en fibrosis quistica, para 6 especialistas de
Colombia, Unidad de Fibrosis Quistica, Hospital Ramén
y Cajal, 5 ediciones desde abril 2014.

Proyect Lead in Cystic Fibrosis, Cystic Fibrosis Unit,
Hospital Ramoén y Cajal, Madrid, 11 al 12 de diciembre
de 2014.

Sesiones auto formativas en Fibrosis Quistica. Desde
septiembre de 2013 hasta diciembre 2015. Una hora a
la semana. Actividad docente acreditada por la Comision
de Formacion Continuada para las Profesiones Sanita-
rias de la Comunidad de Madrid - Sistema Nacional de
Salud, con 2,2 créditos de formacién continuada para
las siguientes profesiones: Biologia (Especialidad Sani-
taria), Bioquimica (Especialidad Sanitaria), Enfermeria,
Farmacia, Fisioterapia, Medicina, Nutricion Humana y
Dietética y Psicologia Clinica.

TESIS DOCTORALES

Desde su creacion hasta el momento actual se han desa-

rrollado y leido las siguientes Tesis doctorales:

1992: Estudio microbioldgico de la infeccion pulmonar
en la fibrosis quistica: consecuencias clinicas y terapéu-
ticas. Maria del Mar Ojeda Vargas.

1994: Pardmetros microbioldgicos de interés prondstico
y terapéutico en la fibrosis quistica. de Salomé Ballesteros
Jerénimo.

1996: Estudio genético de familias espafiolas afectadas
de fibrosis quistica. Susana Gomez Barrero.

1998: Respuesta inmune al Aspergillus fumigatus y la
Candida albicans en pacientes con fibrosis quistica. Luis
Maiz Carro.

1999: Utilidad de la determinacion de la elastasa-1 en
heces para valoracion de la funcion pancreatica en pa-
cientes con fibrosis quistica. Lucrecia Sudrez Cortina.
2000: Aportacion de la gammagrafia hepatobiliar en
el estudio de la hepatopatia relacionada con la fibrosis
quistica. Concepcion Nieto.

2002: Tipificacién molecular, perfil de sensibilidad a
antimicrobianos y caracterizacion de los QRDR de las
topoisomerasas Il y IV en Stenotrophomonas maltophi-
lia. Silvia Valdezate Ramos.

2004: Biomarcadores de la funcion hepatica en fibrosis
quistica. Rosa Ana Mufioz Codoceo.

2006: Primocolonizacion por Pseudomonas aeruginosa
en la colonizacion patogénica broncopulmonar en Fibro-
sis Quistica: diagndstico por técnicas de microbiologia
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molecular, estudio de clonalidad y crecimiento en biofilm.
Doctorando: Ana Ferndndez-Olmos Ramos.

2008: Epidemiologia y estructura poblacional de Sta-
phylococcus aureus resistentes a la meticilina en pacientes
con fibrosis quistica. Doctorano: M. Auxiliadora Molina
Garcia.

2013: Pseudomonas aeruginosa en pacientes con Fibrosis
Quistica: dindmica poblacional y andlisis ecoldgico segun
morfotipo, crecimiento en biopeliculas y frecuencia de
mutacion. Doctorando: Maria Garcia del Castillo.
2015: En busca de la Evidencia Cientifica: Utilidad de pro-
bidtico Lactobacillus reuteri para mejorar la salud gastroin-
testinal y disminuir la inflamacion intestinal en pacientes
con fibrosis quistica. Maria Asuncion Garriga Garcia.
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Unidad médico-quirtrgica de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias
Congénitas del Hospital Universitario Ramon y Cajal de Madrid

M.E. Garrido-Lestache Rodriguez-Monte, L. Fernindez Pineda, I. Sanchez Pérez, R. Tamariz-Martel Moreno,
M. Alvarez Fuente, A. Villagra Albert, A. Ferndndez Ruiz, M.]. del Cerro Marin

Servicio de Cardiologia Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas. Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

RESUMEN

Desde su creacion, en el afio 1977 por el Dr. Manolo
Quero, coincidiendo con la apertura del Hospital, el Ser-
vicio de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas
del Hospital Ramon y Cajal, ha sido y es centro de referen-
cia donde se siguen enfermos de toda la geografia espanola.

Se cred para dar atencion especializada a la gran deman-
da existente en aquellos afios. Y, después de casi 40 afios,
tenemos la gran satisfaccion de poder seguir viendo a esos
niflos, ya convertidos en adultos, y seguimos ofreciéndoles la
asistencia necesaria para tratar las cardiopatias complejas de
la mayoria de ellos.

Este Servicio se ha caracterizado, tanto por su actividad
asistencial como por su actividad docente e investigadora,
que ha propiciado que sea distinguido como Centro de Re-
ferencia Nacional (CSUR).

Hoy en dia, contamos con un Servicio mixto de 7 fa-
cultativos, provenientes de la Pediatria y de la Cardiologia
y especializados en la Cardiologia Pedidtrica y las Cardio-
patias Congénitas. El Servicio cuenta con varias Unidades
especializadas como la de Hemodinamica Intervencionista
Infantil y en Cardiopatias Congénitas, Hipertension Pul-
monar Pediatrica y Unidad de Arritmias Pedidtricas y en
Cardiopatias Congénitas, entre otros.

Nuestro Servicio se integra en un equipo multidisciplinar,
compuesto por cirujanos cardiacos, intensivistas pedidtricos,
anestesistas, obstetras, radidlogos, rehabilitadores y enfer-
meria especializada, entre otros, que permiten la atencion
integral al enfermo.

Correspondencia: Maria Elvira Garrido-Lestache Rodriguez-Monte.
Servicio de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas.
Hospital Universitario Ramén y Cajal. Ctra. de Colmenar km 9,1.
28034 Madrid.

E-mail: mariaelvira.garrido-lestache@salud.madrid.org

Recibido: Febrero 2016
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La gran mayoria de las consultas externas se organizan
con la filosoffa de la consulta de alta resolucion, realizindose
la mayoria de las exploraciones y técnicas complementarias
(electrocardiograma, ecocardiografia, Holter, ergometria) en
el mismo dia de la consulta.

Palabras clave: Cardiologia pediatrica; Cardiopatias con-
génitas.

ABSTRACT

Since its creation in 1977 by Dr. Manolo Quero, coinci-
ding with the opening of the Hospital, the Ramon y Cajal
Hospital Pediatric Cardiology and Congenital Heart Disease
Unit has been and is a referral center where patients coming
from any Spanish region can get specialized and personali-
zed integral care for children with congenital heart disease.

After almost 40 years, the Service has integrated also the
care of our grown up patients with congenital heart defects,
into a transversal care unit. This service is characterized by
its healthcare activity and its teaching and research that have
led it to be distinguished as a National Reference Center
(CSUR) activity.

Today we are 7 physicians who perform our functions in
different sections and allowed to specialize and create units
as Hemodynamics, pulmonary hypertension and arrhythmias
among others.

Our cardiology department is integrated into a also has a
multidisciplinary team including cardiac surgeons, pediatric in-
tensivists, anesthesiologists, radiologist, physiotherapist, among
others that allow for comprehensive patient care nursing.

Our outpatient visits are organized with the philoso-
phy of “high resolution” visits and all the complementary
examinations and functional tests) EKG, echocardiography,
Holter cardiopulmonary exercise testing, and sometimes in
the MRI) are done in the same day of the external visit.

Key words: Pediatric cardiology; Congenital heart disease.
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INTRODUCCION

La cardiologia pediatrica y la cirugia cardiaca infantil
surgen como especialidades en los afios 70 para procurar el
diagndstico y tratamiento de los nifios nacidos con malfor-
maciones cardiacas (muchas de ellas complejas) y mejorar su
supervivencia. El desarrollo y mejora de las técnicas quirtr-
gicas ha permitido evolucionar desde las cirugias paliativas
a las técnicas reparadoras en edad precoz.

Esta necesidad asistencial, y la complejidad de la especiali-
dad, hicieron que se crearan Servicios de Cardiologia Pedidtri-
ca independientes de los Servicios de Pediatria, con una gran
especializacion y continua incorporacion de nuevas técnicas
diagnosticas y terapéuticas(!). Los primeros especialistas ve-
nian, tanto del mundo de la Pediatria como de la especialidad
de Cardiologia. Hoy en dia, aunque la subespecialidad no
esta reconocida oficialmente por el Ministerio, la Sociedad
Espanola de Cardiologia Pediatrica ha desarrollado un plan
de formacion de la subespecialidad, a la cual pueden acceder
de ambos ambitos. Sin embargo, la mayoria son pediatras
que han realizado la formacion correspondiente®.

Nuestro Servicio fue creado en 1977, por el Doctor Manolo
Quero, quien junto con el Dr. Felipe Moreno, en el Hospital
La Paz, fueron pioneros de la moderna Cardiologia Peditrica
Espafiola. El Dr. Quero cre6, junto con el Servicio de Cirugia
Cardiaca Infantil (liderado por el Dr. Brito) en el Hospital Ra-
moén y Cajal, una Unidad donde la asistencia clinica se combind
con una intensa actividad docente, con la formacion de residen-
tes nacionales e internacionales y la publicacion de numerosos
articulos originales sobre cardiopatias congénitas, investigacion
que ha llevado al Hospital a ser uno de los centros de referencia
en la atencion a los cardiopatias congénitas en el pais®.

La mejora en la supervivencia de estos nifios hizo necesa-
ria la creacion de una Unidad de seguimiento de adolescentes
y adultos con cardiopatias congénitas, que ha sido reconocida
como Unidad de referencia para pacientes de todo el territo-
rio nacional (CSUR), en la que siguen actualmente un gran
numero de pacientes que sobrevivieron gracias a las primeras
técnicas de la cirugia correctora: técnicas tipo Mustard para
la D-transposicion de grandes vasos, Rastelli, septacion de
defectos del septo auricula-ventricular y cirugias tipo Glenn
y Fontan para los pacientes con corazén univentricular.

En la hemodinamica diagnostica e intervencionista, el
Servicio ha sido siempre pionero en la implantacion de
nuevas técnicas, desde el cierre percutaneo de los defectos
septales (comunicaciones interauriculares, ductus) valvu-
loplastias percutdneas aérticas y pulmonares), a las mas
recientes, como el implante percutaneo de valvulas en po-
sicion pulmonar o tricuspidea o el cierre percutaneo de la
comunicacion interventricular.

RECURSOS HUMANOS Y MATERIALES
El Servicio, actualmente, consta de 6 médicos adjuntos
y un jefe de servicio, cargo que ocupa, en la actualidad, la
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Dra. M?* Jests del Cerro. Todos los facultativos poseen el
reconocimiento oficial de la especialidad por la Sociedad Es-
panola de Cardiologia Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas
y estan dedicados, de forma especial, a diferentes campos
dentro de la subespecialidad: hemodindmica intervencio-
nista, arritmias y electrofisiologia, hipertension pulmonar,
rehabilitacion cardiaca, cardiologia fetal y la atencion a la
cardiopatia congénita del adulto incluyendo la atencién mul-
tidisciplinar a la mujer con cardiopatia congénita durante su
embarazo, y el consejo reproductivo®. Desde el afio 2013,
la Unidad Multidisciplinar® en la que se integra el Servicio
estd reconocido como centro de referencia nacional para
la atencion de la cardiopatia congénita del adulto (CSUR).

Las pruebas diagnosticas, hoy en dia, las realizan los
mismos profesionales, ecocardiografia, holter de ECG, holter
de tension arterial y prueba de esfuerzo (convencional en
cinta o cicloergémetro, ergometria con consumo de oxigeno)
y se realizan todas en el area de consultas, completamente
renovadas y modernizadas, evitando al paciente desplaza-
mientos por el hospital y optimizando el tiempo utilizado
en la consultas.

Las instalaciones de la UCI, el hospital de dia quirargico
y los quir6fanos pediatricos, han sido también recientemente
modernizadas. La UCIP cuenta con 8 puestos, individuales,
dotados de la altima tecnologia. Los quirdfanos, también
renovados, estdn situados en contigtiidad a la UCIP, facilitan-
do la transferencia del paciente operado desde el quir6fano.
Tanto el equipo de intensivistas como el de anestesia tienen
amplia experiencia en cirugia cardiaca infantil.

Los postoperatorios de la cirugia cardiaca congénita del
adulto se monitorizan en la Unidad de Cuidados Intensivos
Quirtrgicos, también renovada recientemente y asistida por
anestesistas.

En la planta de hospitalizacion se dispone de un gran
numero de habitaciones individuales e instalaciones para
area de juegos y escuela infantil.

El Servicio de Radiologia es una pieza clave de la Unidad
Multidisciplinar, con radidlogos especializados en realizacion
de las técnicas de imagen (TAC de alta resolucion, resonan-
cia magnética cardiaca) en cardiopatias congénitas, cuya
citacion, realizacion e interpretacion se realizan de forma
coordinada entre ambos Servicios.

ACTIVIDAD DEL SERVICIO DE CARDIOLOGIA

PEDIATRICA Y CARDIOPATIAS CONGENITAS
La actividad diaria del Servicio consta de:

e Atencion a pacientes con cardiopatia, ya sea congénita
desde que nacen hasta que llegan a la edad adulta, tanto
a nivel ambulatorio, en las consultas externas, como en
la hospitalizacion (en plantas diferenciadas para nifios
y adultos).

*  Valoracion cardioldgica de nifios con sospecha de cardio-
patia solicitada, bien por otras especialidades hospitala-
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FIGURA 1. Evolucidon del ndmero de consultas externas en los
Gltimos afios.

rias (interconsultas a pacientes ingresados en Pediatria
o UCIP), como por los pediatras de Atencion Primaria
(se reciben pacientes de todas las dreas de a CAM). Los
motivos de consulta mas frecuentes son el soplo, palpi-
taciones, sincopes y mareos y dolor torécico.

* Realizacion de consultas externas de Cardiologia Pedia-
trica en hospitales secundarios de la CAM con los que
existen acuerdos de colaboracion.

* Atencion médica continuada (guardia localizada) para
el cuidado de los pacientes con cardiopatia congénita
ingresados, soporte a la Urgencia Pediatrica, atencion
telefonica a consultas urgentes de pacientes en segui-
miento, etc.

CONSULTAS EXTERNAS

Existen 3 agendas de consulta diarias tanto consultas
generales de Cardiologia Pediatrica, como agendas mono-
gréficas (arritmias pedidtricas, seguimiento de pacientes
pedidtricos portadores de marcapasos y desfibriladores, hi-
pertension pulmonar pedidtrica, cardiopatias congénitas del
adulto, rehabilitacion en cardiopatias congénitas). Nuestras
consultas funcionan con la filosofia de la “alta resolucion”
haciendo los mismos profesionales y en el mismo espacio
fisico de las consultas externas las mayoria de las técnicas
diagnosticas: electrocardiograma, ecocardio, holter (de ECG)
MAPA (monitorizacién ambulatoria de presion arterial), er-
gometria convencional y ergoespirometria, test de la marcha
de los 6 minutos y ergometria en cicloergémetro.

Todos los pacientes pasan por la sala de técnicas de las
enfermeras donde se realizan toma de constantes vitales (fre-
cuencia cardiaca, tension arterial y pulsioximetria) y antro-
pometria (peso y talla) y electrocardiograma (4.879 en el
2015). Todas las consultas disponen de ecocardidgrafo, de
modo que la informacion proporcionada por la prueba se
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FIGURA 2. Evolucion de la estancia media y el peso medio de los
ingresos por hospitalizacion en los altimos afios.

integra inmediatamente en el contexto de la historia clinica,
anamnesis y consulta. El afio 2015 se atendieron en total
5.866 consultas (primeras consultas fueron 1.709 y 4.157
revisiones) (Fig. 1). El tiempo medio de demora para la
consecucion de la cita de consulta fue de 14 dias y no hubo
pacientes con demora superior a 40 dias.

HOSPITALIZACION

Los pacientes con cardiopatia congénita ingresan a cargo
de nuestro Servicio, bien sea en la planta de Pediatria si son
menores de 18 afios, o en la planta de Cardiologia si son
mayores de 18 afios.

Se atienden ademds interconsultas del Servicio de Pedia-
tria, de la UCI Pedidtrica, del Servicio de Cirugia Cardiaca
Infantil, o de la Unidad de Reanimacién Postquirtrgica de
adultos. El afio 2015 hubo 301 ingresos, con una estancia
media de 1,34 dias (Fig. 2). La causa mds frecuente de in-
greso en nuestro Servicio fue la realizacion de cateterismo.
Durante el proceso quirtirgico, los pacientes estin a cargo
del Servicio de Cirugia Cardiaca Infantil y el Servicio de
Cardiologia Pediatrica colabora como interconsultor.

TECNICAS DE IMAGEN

La mayoria de las ecocardiografias transtordcicas se rea-
lizan en las propias consultas externas y las ecocardiografias
transesofagicas en las Unidades de Vigilancia Intensiva, en
los quirdfanos o en la sala de hemodinamica, empleandose
sonda pedidtrica o de adultos. En el afio 20135, se realizaron
mds de 4.700 ecocardiografias transtoracicas y 280 ecocar-
diografias transesofagicas.

Uno de los ecocardidgrafos dispone de software 3D, que
es de gran utilidad, tanto en quiréfano como igualmente
en hemodinamica para la valoracion de las cardiopatias o
procedimientos mas complejos.

Las imdgenes de la ecocardiografia se almacenan en el
servidor del hospital en formato digital y estdn accesibles

Unidad médico-quirtrgica de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del Hospital... 101



para los facultativos desde todos los ordenadores del Servi-
cio. Actualmente se esta implementando el uso de listas de
trabajo (exportando los datos de filiacion del paciente desde
los sistemas de informacion del hospital) para la realizacion
de ecocardiografia.

OTRAS PRUEBAS DIAGNOSTICAS

En los altimos afios se ha visto incrementado el uso de la
monitorizacion ambulatoria del electrocardiograma (registro
holter) gracias a la disponibilidad de nuevas grabadoras de
monitorizacion de menor tamafio y de sistema de lectura de
los registros descentralizados, accesible también desde todos
los ordenadores del Servicio. En el afio 2015 se realizaron
647 registros de holter.

Respecto a las ergometrias, su incremento en los tltimos
anos ha sido exponencial, debido a la gran informacion que
aportan, sobre todo, de los nifios cardipatas a partir de los
10-12 afios y gracias la adquisicion de un cicloergometro pe-
diatrico, que permite la realizacion de la prueba en nifios de
hasta § afios. La ergoespirometria (valoracion del consumo
de oxigeno en el ejercicio) ha pasado igualmente a ser una
prueba imprescindible en el seguimiento de las cardiopatias
congénitas operadas, tanto por su valor prondstico, como
por su utilidad en la valoracion del grado funcional y en la
toma de decisiones terapéuticas.

El afio 2015 se realizaron 942 ergometrias.

HEMODINAMICA

El nimero de cateterismos se ha visto incrementado en
los tltimos afios y, de forma especial, el nimero de procedi-
mientos intervencionistas que, en ocasiones, pueden sustituir
a la cirugfa.

Los cateterismos cardiacos diagnosticos se realizan, hoy
en dia, casi siempre para obtener informacion precisa para la
planificacion de los procedimientos intervencionistas, o ciru-
gias complejas, para completar la informacion aportada por
las técnicas de imagen no invasivas (ecocardiografia, RMC,
o TAC). Otras indicaciones son: como parte del seguimiento
de los pacientes de la Unidad de Hipertension Pulmonar
Pedidtrica, para realizar una valoracion de severidad y test
de vasorreactividad pulmonar. El afio pasado se realizaron
175 cateterismos: 76 diagnosticos y 99 procedimientos te-
rapéuticos (Fig. 3). La complejidad de los procedimientos
intervencionistas aumenta cada dia y se aplican nuevas téc-
nicas, como la canalizacién de vias centrales guiada por
ecografia vascular, la utilizacion de accesos alternativos al
femoral, como el radial, yugular o transhepatico® y los pro-
cedimientos hibridos, en los que participan hemodinamistas
y cirujanos.

Se realizan todo tipo de procedimientos: valvuloplastias
con balon de estenosis valvular pulmonar o aértica, angio-
plastias con balon de arterias pulmonares, implante de stents
en ramas pulmonares, en coartacion o recoartacion de aorta,
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FIGURA 3. Evolucién del ndmero de cateterismos diagndsticos y
terapéuticos en los ultimos afios.

cierre de ductus, embolizacion de vasos andmalos, cierre
de comunicacion interauricular y cierre de comunicacion
interventricular. Asimismo, se han realizado con éxito reper-
meabilizaciones de obstrucciones completas de los canales
de vena cava inferior y superior en pacientes intervenidos
con técnica de Mustard, empleando guias rigidas o guias de
perforacion de radiofrecuencia(”8),

El servicio cuenta ya con amplia experiencia en el implan-
te de protesis percutaneas tipo Melody en posicion pulmonar
(tanto en conductos quirtirgicos, en bioprotesis disfuncionan-
tes y sobre tracto de salida del ventriculo derecho nativos) y
es pionero en el implante de vélvula percutdnea en posicion
tricaspidea (Fig. 4).

ARRITMIAS Y ELECTROFISIOLOGIA

La Unidad de Arritmias, que dispone de una Consulta
Monografica, atiende tanto a pacientes pediatricos como a
adultos con cardiopatia congénita operada, con sospecha de
arritmias, arritmias documentadas, portadores de marcapa-
sos o desfibriladores. En los altimos afios, su actividad se ha
duplicado, tanto en namero de consultas, como en el nimero
de estudios electrofisioldgicos diagndsticos e intervencionis-
tas: ablacion de sustratos arritmicos por radiofrecuencia o
crioablacion, implante percutdneo de marcapasos o desfi-
briladores, holter implantable, etc., atendiendo a pacientes
tanto de la CAM como de otras CCAA. En los dos altimos
anos se realizaron 64 estudios electrofisioldgicos con abla-
cion del sustrato arritmico.

El uso de sistemas de navegacion tipo NAVEX (Fig. 5), que
permite integracion de imdgenes obtenidas previamente por
RMC o TAC, ha permitido reducir de forma muy importante
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el empleo de la radioescopia (en algunos casos, hasta hacerla
innecesaria) y la dosis de radiacion recibida por el nifio. Estos
sistemas son especialmente utiles en los estudios electrofisiol6-
gicos de pacientes con cardiopatia congénita intervenida, con
peculiaridades anatomicas. Ademas, la canalizacion de accesos
venosos guiada por ecografia ha disminuido las complicacio-
nes derivadas de la canalizacion de vias centrales.

UNIDAD DE CARDIOLOGIA FETAL, CONSEJO
PREGESTACIONAL Y ATENCION A LA
CARDIOPATA EMBARAZADA

Esta Unidad Multidisciplinar en la que participan obste-
tras, cardidlogos pediatricos y cardidlogos de adultos, presta

servicio a:

e Adolescentes y mujeres en edad fértil con cardiopatia
congénita (consejo pregestacional, anticoncepcion, tras-
tornos menstruales, etc.).

* Mujeres gestantes con antecedentes familiares de hijo
previo diagnosticados de cardiopatia (diagndstico y des-
pistaje prenatal de cardiopatias congénitas en el feto).

*  Mujeres cardidpatas gestantes, para control de su situa-
cion y del feto.
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electrofisiologicos.

e Gestantes con sospecha de malformacion cardiaca en el
feto derivadas por el Servicio de Obstetricia para con-
firmar/descartar el diagndstico y seguimiento conjunto
del bienestar fetal.

UNIDAD DE HIPERTENSION PULMONAR
PEDIATRICA

Actualmente es uno de los Hospitales donde se siguen
mas pacientes con hipertension pulmonar pedidtrica, mas
de 80 pacientes®.

Asimismo, se siguen un gran nimero de pacientes adul-
tos con hipertension, la mayoria en situacion Eisenmenger.

La Unidad Multidisciplinar de Hipertension Pulmonar
Pediatrica (cardidlogos pedidtricos, neumdlogos, intensivis-
tas) realiza el estudio diagndstico completo (estudio cardio-
légico, despistaje de metabolopatias, técnicas de imagen,
cateterismo cardiaco y test vasodilatador) y el seguimiento
de pacientes pedidtricos con hipertension pulmonar comple-
ja. La Unidad posee amplia experiencia en el uso, tanto de
farmacos orales como de prostaciclinas por via parenteral y
participa, ademds, en diversos ensayos clinicos, ofreciendo a
los pacientes la posibilidad de recibir los tratamientos mas
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FIGURA 6. Programa Curso de Cardiologia Pedidtrica.

avanzados e innovadores. En la actualidad, esta en el proceso
de acreditacion para obtener el reconocimiento como CSUR
para el manejo de esta patologia.

REHABILITACION CARDIACA

El Servicio ofrece un programa de rehabilitacion especi-
fico, para pacientes de diversas edades con cardiopatia con-
génita, adaptado a su patologia y a su edad con excelentes
resultados en la mejoria de la clase funcional0),

ACTIVIDAD DOCENTE

Docencia pregrado. El Servicio realiza docencia pregrado
con los alumnos de la Facultad de Medicina de la Universi-
dad de Alcala de Henares, en la que participan activamente
todos los facultativos del Servicio.

Docencia postgrado. Docencia en el programa MIR,
recibiendo: residentes de Pediatria del HURyC en el Servi-
cio de Cardiologia Pediatrica, residentes de Cardiologia del
HURyC en el Servicio de Cardiologia Pedidtrica y residentes
y adjuntos de otros centros, que acuden para mejorar su es-
pecializacion, especialmente en la Unidad de Hemodindmica,
Arritmias Pediatricas, Hipertension Pulmonar Pediatrica y
en la Unidad de Cardiopatias Congénitas del adolescente
y adulto.

El Servicio organiza ademas varios cursos de formacion
medica continuada acreditados cada afio, algunos de ellos
orientados a los pediatras de Atencion Primaria (“Curso
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Cardiologia Pediatrica y sus técnicas para no cardidlogos”)
o para especialistas en Cardiologia Pediatrica (Mdster Uni-
versitario en arritmias pedidtricas, “Actualizacion en Car-
diologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas”, “ Workshop
sobre Hipertension Pulmonar Pediatrica”) (Fig. 6).

INVESTIGACION

En los ultimos anos, el Servicio ha aumentado su acti-
vidad cientifica e incrementado el factor de impacto de sus
publicaciones, iniciando lineas de investigacion propia, como
demuestra la obtencion de beca FIS en la convocatoria 2014
para evaluar la factibilidad y seguridad de la terapia celular
en la displasia broncopulmonar y su hipertension pulmonar
asociada. Los Servicios de Cardiologia Pediatrica, Pediatria
y Cirugia Pediatrica, se constituyeron en 2015 como grupo
emergente del Irycis.
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RESUMEN

La Unidad de Neurologia Pediatrica, integrada en el
Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Ramén y
Cajal, con acreditacion docente por la Sociedad Espariola de
Neurologia Pediatrica, ha desarrollado su actividad traba-
jando en diferentes patologias neuroldgicas y adaptdndose
a las necesidades demandadas actualmente por la sociedad,
como son los problemas del neurodesarrollo, la epilepsia o
las enfermedades neuromusculares.

En este trabajo se resume la labor desarrollada a nivel
asistencial, docente e investigador, en los dltimos 25 afos.

Palabras clave: Neurodesarrollo; Epilepsia; Enfermedades
neuromusculares.

ABSTRACT

The Pediatric Neurology Unit, integrated in the Pedia-
tric Department of the University Hospital Ramén y Cajal,
certified in teaching by the Spanish Society of Pediatric Neu-
rology, has been working in several neurological patholo-
gies taking into account the most demanding needs of the
society, such us neurodevelopmental problems, epilepsy or
neuromuscular diseases.

This work summarizes the actuation carried out in me-
dical activity, teaching and research performance over de
last 25 years.
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INTRODUCCION

La Unidad de Neurologia Pediatrica, integrada en el
Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Ramén y
Cajal, surge entre los afios 80-90. En los primeros afios
de su formacidn, en relacidon con su situacion dentro de
un Hospital de nivel terciario de referencia nacional, con
grandes Servicios centrales, multiples especialistas y un
potente Departamento de Investigacion, nuestra Unidad
recibe numerosos pacientes que son remitidos para es-
tudio de otras Comunidades, por problemas neurode-
generativos, neurometabdlicos o neuromusculares, que
son el centro de nuestra actividad asistencial, docente e
investigadora.

Con el paso de los afios, la Neurologia Pedidtrica ha al-
canzado un gran desarrollo. La gran demanda social de este
grupo de especialistas ha originado que esta subespecialidad
pediatrica haya sido incluida dentro de las necesidades asis-
tenciales imprescindibles a la hora de crear nuevos Servicios
u Hospitales de atencion a la poblacion infantil. De este
modo, han surgido un gran namero de nuevos especialistas
en Neurologia Infantil en centros locales y comarcales, que
atienden a pacientes que antes eran remitidos a Hospita-
les de referencia, como en el que se encuentra enmarcada
nuestra Unidad.

En estos ultimos afios, el trabajo asistencial de nuestra
Seccion estd mas dirigido a la demanda de nuestra drea
sanitaria, que atiende a unos 85.000 jovenes menores de
18 afios, y se centra en las patologias mds demandadas,
como son los problemas del neurodesarrollo que, con-
siderados globalmente, afectan a mas de un 10% de la
poblacion infantil, asi como a las cefaleas y a la epilepsia.
Esta actividad representa actualmente no solo nuestro
mayor trabajo asistencial, sino también el docente y el
investigador.

Nuestra Unidad fue reconocida como Unidad Docente
Acreditada en Neurologia Pediatrica por la Sociedad Es-
pafiola de Neurologia Pedidtrica (SENEP) en el afio 2010.
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ACTIVIDAD ASISTENCIAL

La Seccion de Neurologia Infantil del Hospital Universita-
rio Ramén y Cajal desarrolla una gran parte de su actividad
asistencial, por volumen de pacientes, en consultas externas,
en las que se atiende a unos 8.000 pacientes al afio de los que,
diariamente 9 pacientes son primeras consultas y 36 pacientes
son segundas o sucesivas consultas. También cuenta con dos
salas comunes de técnicas en las que poder llevar a efecto
estudios o tratamientos especificos. Asimismo, dispone de una
agenda vespertina para facilitar la accesibilidad del usuario
y para evitar o disminuir la lista de espera de los pacientes.

La hospitalizacion de los pacientes neurologicos es asu-
mida por el Servicio de Pediatria, bajo la supervision de
los mismos facultativos que integran la Unidad de Neuro-
logia Infantil, que también se responsabilizan de atender
las interconsultas generadas por otras Unidades o Servicios
Pedidtricos. La cifra global de estos pacientes es de unos
500-600 por afio, y el trabajo y dedicacion que precisan estos
pacientes no esta determinado por el volumen sino por la
complejidad de los mismos, ya que suelen ser casos que van
a requerir un importante esfuerzo diagndstico o terapéutico.

La Unidad desarrolla una actividad especifica en tras-
tornos del neurodesarrollo, enfermedades neuromusculares,
epilepsia y trastornos neurometabdlicos.

Al estar plenamente integrada en un Hospital de tercer
nivel, se trabaja en colaboracion con los Servicios de Neu-
rologia o Neurocirugia y Servicios Centrales como Neuro-
fisiologia 0 Radiodiagndstico. De este modo, colaboramos
con el Servicio de Neurologia, que dispone de Unidades
especificas, acreditadas como CESUR, en ictus, esclerosis
multiple, patologia extrapiramidal y ataxias (la Unidad de
Neurologia Pedidtrica forma parte del CESUR de esclerosis
multiple y de ataxias), asi como con el Servicio de Neuro-
cirugia, que cuenta con Unidades especificas, acreditadas
como CESUR, en patologia raquimedular o estimulacion
intracraneal en enfermedad de Parkinson y con el Servicio
de Neurorradiologia, que dispone de Unidades especificas de
TAC, RM cerebral y de patologia vascular intervencionista.
Esto nos permite dar una atencion especializada a nifios con
ictus, esclerosis multiple o enfermedades neurodegenerativas.

En colaboracion con el Servicio de Neurologia y el de
Neurofisiologia Clinica, que dispone de Unidades moviles de
monitorizacion video-EEG, posibilidad de monitorizacion
continua, asi como de un Laboratorio de Suefio con capa-
cidad de realizar dos polisomnografias nocturnas diarias,
ademas de polisomnografias diurnas, trabajamos en la valo-
racion y diagndstico de diversas patologias como trastornos
epilépticos, trastornos paroxisticos no epilépticos, trastornos
especificos del suefio y trastornos de conducta y aprendizaje.

El Servicio de Neurofisiologia Clinica también dispone
de una seccion de electromiografia y monitorizacion, con la
que trabajamos conjuntamente en la evaluacion de pacientes
con patologia neuromuscular, en colaboracion con la Unidad
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de Neuropatologia del Servicio de Anatomia Patoldgica que
evalta los aspectos clinico-histoldgicos e inmunohistoqui-
micos de los pacientes con enfermedades neuromusculares y
nos apoyamos en otros Servicios o Unidades de investigacion
de otros Centros de la Comunidad de Madrid.

Los nifios con sospecha de patologias neurodegenerativas
remitidos a nuestra Unidad o a la Unidad de Enfermedades
Metabdlicas, reconocida como CESUR, tanto de la Comu-
nidad de Madrid como de otras provincias, son valorados
conjuntamente por ambas Unidades, y representan un gru-
po importante de pacientes que precisan de un diagnostico
complejo y especial dedicacion.

Asimismo, nuestra Seccion estd tratando de crear una
Unidad especifica de Neurodesarrollo, con actividad asis-
tencial, docente e investigadora. Pensamos que este tipo de
grupos son imprescindibles en la Neurologia infantil del siglo
XXI, no solo para atender los problemas primarios o espe-
cificos del neurodesarrollo, que afectan, como comentamos
anteriormente, a mas del 10% de la poblacion infantil, sino
también para evaluar y tratar adecuadamente la repercusion
neurocognitiva de otros problemas neuroldgicos especificos
(epilepsia, ictus, paralisis cerebral, repercusion cognitiva de
diferentes sindromes genéticos, enfermedades neurometabd-
licas...). Creemos que, con la implementacion de este tipo
de Unidades se conseguiria reducir, significativamente, la
tasa de fracaso escolar que presentan los nifios de nuestro
medio y mejoraria a largo plazo la calidad neurocognitiva
y la normalizacion social de estos pacientes.

En esta Unidad de Neurodesarrollo colaboramos con la
Unidad de Psiquiatria Infanto-Juvenil, el Servicio de Neurofi-
siologia, neuropsicologos (contratados a tiempo parcial para
investigacion), con el Servicio de Neurologia y el Servicio de
Neurobiologia del Departamento de Investigacion.

ACTIVIDAD DOCENTE

Nuestro Servicio de Pediatria estd integrado dentro del
programa docente de pregrado de la Universidad de Alcala.
La Unidad de Neurologia Pedidtrica participa en la forma-
cion teorica y practica de la asignatura Pediatria-Neurologia
Pedidtrica, de los alumnos de 4° y 6* curso de la Facultad
de Medicina de dicha Universidad. Uno de sus miembros es
profesor asociado y el otro, profesor clinico.

Desde hace mas de 10 afios, la Seccion de Neurologia
Infantil organiza dos Cursos de Formacion Continuada acre-
ditados por la Comision de Formacion Continuada de la
Consejeria de Sanidad-CAM-SNS. En él participan diferentes
especialistas en neurociencias de nuestro Hosptial y de otros
Centros de nuestra Comunidad y de otras Comunidades
Auténomas, uno sobre las enfermedades musculares en la
infancia y adolescencia, y otro sobre los trastornos del neu-
rodesarrollo en la infancia. Ambos cursos estan avalados por
diferentes sociedades cientificas y auspiciados por diversas
sociedades de pacientes. La Unidad también ha participado
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la formacion de postgrado dirigiendo e interviniendo en
numerosos s cursos de doctorado y actualmente esta cola-
borando en diferentes masters de especializacion.

Asimismo, nuestra Seccion participa en la formacion en
neurologia infantil de los residentes de nuestro Servicio de
Pediatria, de residentes de Pediatria de otros Hospitales y de
los residentes de Neurofisiologia Clinica de nuestro Hospital.
Con este fin, se desarrollan sesiones dentro de la Seccion y,
periddicamente, sesiones conjuntas con otros Servicios o
Unidades como Neurofisiologia, Neurologia, Neurorradio-
logia, Neuropatologia o Neurogenética.

Ademds, se han comenzado a desarrollar sesiones con-
juntas con otros Servicios Pedidtricos de otros hospitales y
con los pediatras de Atencion Primaria, con el fin de actua-
lizar temas, crear consensos para derivacion de pacientes y
elaborar protocolos de actuacion conjunta.

ACTIVIDAD INVESTIGADORA

La Unidad de Neurologia Infantil, en colaboracion con el
Servicio de Neurobiologia del Departamento de Investigacion,
el Grupo de Neurologia Experimental y el Servicio de Neu-
rologia, participa en el desarrollo de diferentes proyectos de
investigacion sobre el diagndstico bioldgico y el estudio de for-
mas hereditarias del trastorno por déficit de atencion que han
sido financiados por organismos oficiales. Asimismo, participa
en un proyecto multicéntrico sobre el papel que pueden jugar
las hormonas tiroideas en los problemas del neurodesarrollo,
que también ha sido financiado por un organismo oficial y que
ha recibido una beca de apoyo a la investigacion.

En colaboracion con el Servicio de Genética y otros Ser-
vicios del Hospital, estd trabajando en la identificacion de
biomarcadores de susceptibilidad y prondstico en los glio-
mas opticos de la neurofibromatosis tipo I, dicho proyecto
también estd siendo financiado por un organismo oficial.

Asimismo, en colaboracion con ingenieros del CSIC y
con el Servicio de Rehabilitacion del Hospital, participa en el
desarrollo de un exoesqueleto bionico de marcha que pueda
permitir la deambulacion a pacientes con atrofia muscular
espinal o con paralisis cerebral y, actualmente, se llevan a
cabo dos ensayos que han sido financiados y premiados con
una beca por diferentes organismo oficiales.

Por ultimo, la Unidad de Neurologia Pediatrica del Hos-
pital Ramon y Cajal mantiene abiertos dos ensayos inter-
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nacionales multicéntricos para evaluar la farmacocinética,
seguridad y eficacia de diferentes agentes antiepilépticos.
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De vida larga (Fuentes de Ofioro, Salamanca, 8 de oc-
tubre de 1921-Barcelona, 24 de febrero de 2016) mas lo
sera la huella que el gran amigo y pediatra ilustre Joaquin
Plaza Montero ha dejado en su numerosa familia y en su
extensa actividad pedidtrica. Con el estimulo importante
de su incansable esposa Paquita, sus tres hijos, Ana Marfa,
Alberto y Fernando, ligados también a la Pediatria, le han
proporcionado, no solo el premio de su triunfo profesional
sino, ademds, numerosos nietos y biznietos. Junto a ellos,
como vimos en la ceremonia multitudinaria de despedida,
queda para siempre la huella de sus alumnos, colaboradores
y discipulos, en el marco de su gran legado, el moderno
hospital de San Juan de Dios que he tenido la suerte de ver
como ha ido levantdndose hasta ser uno de los principales
hospitales materno-infantiles no solo de Catalufa sino de
Espana entera.

Cuando el que escribe estas lineas de elogio y recuerdo
lleg6 a Barcelona a comienzos de 1965, una de las entrevis-
tas primeras fue con Joaquin Plaza, a quien ya conocia por
encuentros pedidtricos previos y por compartir la amistad
con el anorado Ernesto Sanchez Villares, paisano suyo. Es-
tablecimos las bases de nuestro trabajo conjunto, unidos por
un mismo afan docente. Por entonces, su hospital todavia
estaba (desde 1881) en la avenida Diagonal de Barcelona,
donde iba perdiendo la primitiva impronta de asilo para
convertirse en un hospital pedidtrico en el que empezaban
a destacar algunas especialidades, presididas por la trauma-
tologia y la ortopedia. Pronto en 1972-1973, con la firmeza
y el carisma de la orden de San Juan de Dios, de la que
Joaquin Plaza tenia una excepcional Carta de Hermandad
(desde 1987), el hospital creci6 en todos los sentidos y fue
trasladado a la colina de Finestrelles en Esplugues de Llo-
bregat, a la entrada de Barcelona. Todas las especialidades
pedidtricas han conseguido alli el mayor desarrollo, desde
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la neonatologia, ya que funciona una activa y moderna ma-
ternidad, hasta la alergologia, la cardiologia, la psicologia
clinica infanto-juvenil, la oncologia o la neuropediatria, sin
olvidar la hermana cirugia pedidtrica, que también alli se ha
ido especializando. En todas las especialidades pediatricas
Joaquin Plaza procurd imbuir su concepto insobornable
y ciertamente acertado de la pediatria integral, que pudo
aprender directamente del maestro Rafael Ramos, ya que
nuestro amigo estudié medicina desde el segundo curso de la
carrera en Barcelona, donde su familia se habia trasladado
por motivos laborales.

Si la puesta en marcha de este hospital pedidtrico, del
que fue director durante 20 anos, me parece su principal
éxito, a continuacion se debe resaltar su pasion docente.
Para completarla a nivel académico y ser profesor titular de
Pediatria de la Facultad de Medicina de la Universidad de
Barcelona, complet6 el doctorado con mi modesta direccion
y pronto particip6 en la ensefianza de pregrado o licencia-
tura aumentando, como es logico, la actividad cuando la
catedra de Pediatria, desde el curso 1992-1993 pasé a tener
su sede en el nuevo hospital de San Juan de Dios, con un
eficiente edificio docente anejo. Alli tuvo su ampliacion la
Escuela Profesional de Pediatria de la Universidad de Bar-
celona, mas adelante la formacion de nuevos pediatras en
el sistema MIR, y alli han tenido lugar numerosos cursos
monograficos, destacando el ya clasico de Progresos en Pe-
diatria, donde tantos temas han sido actualizados y tantos
colegas eminentes han dejado el testimonio de los avances.
Pero sus aportaciones docentes fueron muchas mas, de las
que parece obligado destacar la ensefianza por escrito, me-
diante su libro de Puericultura y sus capitulos en mis obras
y, como expresion de su adaptacion a las nuevas técnicas de
ensefianza, sus lecciones por internet, mediante el manejo
experto del ordenador. Ademas, expuso en diversos audito-
rios o escribid en varias publicaciones sus conceptos no de
manera exclusiva sobre ensefianza pedidtrica, sino acerca de
la ensefianza en general, en la edad que mas nos interesa, la
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edad del crecimiento hasta la juventud. Me consta que casi
hasta el dltimo dia estuvo escribiendo sobre este tema. Asi
me lo manifest6 en un par de charlas telefonicas recientes
con motivo de las complicaciones de su fractura de cadera.

Sin duda la direccion hospitalaria y la actividad docente
son facetas sobresalientes de la personalidad de Joaquin
Plaza, pero no acaba ahi: ni qué decir tiene que fue un buen
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clinico para la Pediatria General, como correspondia a una
figura pedidtrica de la segunda mitad del siglo XX, pero
también han sido unas trascendentales facetas su interés
por la Pediatria Social y la meritoria dedicacion a la ética
asistencial, que en su hospital tuvo uno de los primeros
comités. Por todo ello, debe ocupar un lugar de honor en
la historia de la Pediatria Espafiola.

In memoriam: Doctor Joaquin Plaza Montero 109



Del 03 al 06 de marzo de 2016

The 5t Global Congress for Consensus in Pediatrics and
Child Health

Xi\Wan, China

Del 03 al 05 de marzo de 2016

VII Congreso de la Sociedad Espanola y VII Reunién
Hispano-Mexicana de Infectologia Pedidtrica
Valencia, Espana

11 de marzo de 2016
XI Jornada de Actualizacion en Pediatria
Cali, Colombia

Del 11 al 12 de marzo de 2016
I Practicum Dermatologia Pediatrica
Madrid, Espana

Del 31 de marzo al 03 de abril de 2016
31 World Congress on Controversies in Pediatrics (CoPedia)
Barcelona, Espana

Del 07 al 10 de abril de 2016
23 Butters-Kaplan West Coast Neuropsychology Conference
San Diego, Estados Unidos

Del 20 al 24 de abril de 2016

8t International Congress of Psychopharmacology &
4 International Symposium on Child and Adolescent
Psychopharmacology

Antalya, Turquia
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Del 22 al 23 de abril de 2016

XVI Simposio Internacional de Neumologia y Alergia
Pedidtrica

Cartagena, Colombia

Del 10 al 14 de mayo de 2016

34t Meeting of the European Society for Paediatric
Infectious Diseases

Brighton, Reino Unido

Del 19 al 21 de mayo de 2016

IX Congreso Nacional de la Sociedad Espafiola de
Hematologia Pedidtrica

Santander, Espana

Del 05 al 08 de junio de 2016

8t World Congress on Pediatric Intensive & Critical
Care

Toronto, Canadd

Del 15 al 17 de julio de 2016

The 2nd International Neonatology Association
Conference (INAC 2016)

Vienna, Austria

Del 19 al 22 de octubre de 2016
48h Congress of the International Society of Paediatric

Oncology
Dublin, Irlanda
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REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA considerara para
su publicacion los trabajos cientificos relacionados con la
Pediatria en sus diversos ambitos, clinico y de investigacion,
que se ajusten a las siguientes:

NORMAS DE PUBLICACION
La Revista constara de las siguientes Secciones:

PUESTA AL DIA

Articulos de caracter monografico sobre avances recientes
en Pediatria. Estos articulos son encargados a sus autores
por la Direccion de la Revista y su Consejo Editorial. Su
extension y caracteristicas se fijardn por la Direccion de
acuerdo con los autores.

REVISION

Trabajos que aborden temas de interés general/especial
y no encajen bajo el epigrafe de Puesta al Dia. Pueden ser
objeto de encargo por la Revista o enviados espontanea-
mente por sus autores. Las normas de publicacion serdn las
mismas que las del apartado anterior.

CARTAS AL DIRECTOR

Discusion de trabajos recientemente publicados en la Re-
vista. La extension maxima sera de 700 palabras, el niimero
de citas bibliograficas no serd superior a 10 y se admitira
una figura y/o tabla. El nimero de firmantes no debe ser
superior a cuatro.

ORIGINALES

Los trabajos deberdn presentarse escritos a doble espacio,
con margenes suficientes (1,5 cm), en papel tamano DIN
A4. Las hojas irdn numeradas consecutivamente. En prime-
ra figuraran el titulo del trabajo (que debera ser conciso e
informativo), el nombre y apellidos del autor o autores, el
nombre y direccion del centro a que pertenezcan, teléfono
y e-mail de contacto y fecha de envio.

Los originales constaran de los siguientes apartados:
1. Introduccion, especificando los objetivos del trabajo.
2. Métodos, describiendo con claridad los procedimientos

y técnicas utilizados.
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NORMAS DE PUBLICACION

3. Resultados, exponiéndolos concisamente
4. Discusion y conclusiones.

Se aportara un resumen, en espafiol y en inglés, suficien-
temente informativo, de una extension no superior a 200
palabras. Asimismo, se incluirdn al final las palabras clave,
también en espafiol e inglés.

Dibujos o graficos: se realizardn con ordenador o con
cualquier técnica que permita una buena reproduccion. Serdn
comprensibles por sus leyendas, sin necesidad de referirse al
texto. Deberdan numerarse con cifras ardbigas, por su orden
de aparicion en el texto.

Tablas: se entregaran en hoja aparte, en forma indepen-
diente, con numeracion correlativa en niimeros arabigos y
con sus correspondientes titulos.

Fotografias: serdn aportadas solo aquellas que se con-
sideren estrictamente necesarias. Deberdn estar numeradas
al dorso, indicando su parte superior con una flecha, entre-
gandose por separado en sobre adjunto. Sus pies figurardn
impresos en hoja aparte.

Bibliografia: se limitara a la citada en el texto. Se recoge-
ran en hoja aparte al final del trabajo, por orden de aparicion
en el texto, con su correspondiente numeracion correlativa
y con arreglo a las siguiente normas:

Apellido e inicial del nombre de todos los autores, hasta
un maximo de 3. Si hay mds de 3 se afadird tras el 3° “et
al”; titulo del trabajo en su lengua original; abreviatura de la
revista seglin patron internacional, afio, nimero de volumen
y paginas inicial y final.

Ejemplo: Heiberg A. A comparative study of different
electrophoretic techniques for classification of hereditary
hyperlipopproteinaemias. Clin Gent. 1973; 3: 450-60. Si la
cita procede de un libro se incluirdn los apellidos e iniciales
de los autores; titulo del libro en su idioma original; edicion;
la ciudad o ciudades donde se ha editado; el nombre de la
editorial y el afio de su publicacion. Las indicaciones de
paginacion deberan colocarse al final, después del afio de
su publicacion.

Ejemplo: Fredrickson DS, Levy RI. Familial hyperlipo-
proteinaemia. En: Stanbury JB, Wyngaarden JB, Fredrickson
DS, eds. The metabolic basis of inherited disease. 3* ed. New
York: MacGraw-Hill Book Inc.; 1972. p. 545-616.
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Extension de los trabajos: no sera superior a 10 folios.

Se admite un maximo de seis ilustraciones incluyendo
figuras y tablas.

Al final del trabajo figuraran el nombre y direccion del
autor al que debe dirigirse la correspondencia.

Los autores recibiran 25 separatas gratuitas de sus ar-
ticulos.

Todos los articulos aceptados quedan como propiedad
permanente de Revista Espafiola de Pediatria y no podrdn
ser reproducidos, total o parcialmente, sin permiso de la
Editorial de la Revista. El autor cede, una vez aceptado su
trabajo, de forma exclusiva a ERGON los derechos de re-
produccion, distribucion, traduccion y comunicacion publica
de su trabajo, en todas aquellas modalidades audiovisuales e
informaticas, cualquiera que sea su soporte, hoy existentes
y que puedan crearse en el futuro.

NOVEDADES DIAGNOSTICAS/TERAPEUTICAS
Breve descripcion de nuevos procedimientos diagnosticos
o0 terapéuticos.

COMUNICACIONES BREVES

Se admitira la descripcion de uno o mds casos clinicos
relevantes, que supongan una aportacion a la patologia
descrita. La extension no serd superior a tres folios, con un
méximo de 10 citas bibliograficas y hasta tres ilustraciones
entre tablas y figuras. Deberdn aportarse resumen y palabras
clave en espafiol y en inglés. Es conveniente que el nimero
de autores no sea superior a seis.

CRITICA DE LIBROS

Se publicara la critica de los libros enviados a la Secreta-
ria de Redaccion de la Revista si se consideran relevantes por
la Direccion. En caso contrario se resefiardn como “libros
recibidos”.
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OTRAS SECCIONES

La Revista podra publicar informes de Sociedades y Gru-
pos de trabajo pedidtricos o afines, asi como el contenido
de sus reuniones.

RESPONSABILIDADES ETICAS Y AUTORIA

Los autores se responsabilizan del contenido de sus tra-
bajos y de la veracidad de los mismos.

En la lista de autores deberan figurar tinicamente aquellas
personas que han contribuido directamente al desarrollo y
la redaccion del trabajo.

La Revista declina cualquier responsabilidad sobre con-
flicto de autoria que puedan surgir acerca de los trabajos
publicados.

En la carta de presentacion que debe acompanar a los
trabajos, se hard constar que es original y que no ha sido
publicado previamente en todo o en parte. Debe mencionarse
expresamente en el apartado “métodos “ de cada trabajo que
los procedimientos utilizados han sido aprobados, mediante
consentimiento informado, por los padres o tutores de los
pacientes. Es conveniente hacer constar en su caso que el
estudio sometido a publicacion ha sido aprobado por los
comités de Etica e Investigacion del centro en el que se ha
realizado.

Los manuscritos se remitiran por correo electronico a
la Srta. Carmen Rodriguez (carmen.rodriguez@ergon.es), o
en papel, en este caso, se remitird un original y dos copias
del manuscrito completo, incluyendo tablas y figuras, a la
siguiente direccion:

Dr. Arturo Mufioz

Revista Espafiola de Pediatria
Ergon, S.A. Plaga Josep Pallach, 12
08035 Barcelona

e-mail: amvillatv@yahoo.es
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