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PRESENTACION

Hospital Sant Joan de Déu Barcelona

El Hospital Sant Joan de Déu Barcelona es un hospi-
tal universitario perteneciente a la Orden Hospitalaria de
San Juan de Dios y centrado en el campo de la pediatria,
ginecologia y obstetricia y en dreas de alta especializacion
como las neurociencias, la oncologia, la cirugia ortopédica,
la neonatologia o la cardiocirugia.

En 2016 atendi6 25.312 ingresos hospitalarios, 238.065
consultas externas y 121.957 urgencias. Ademds, realiz6
13.982 intervenciones quirurgicas y atendi6 3.288 partos.

150 ANOS DE HISTORIA

Nuestro centro celebra este afio su 150 aniversario. Fue
fundado el 14 de diciembre de 1867 en la calle Muntaner
de Barcelona por parte de la Orden Hospitalaria San Juan
de Dios siendo entonces el primer hospital infantil de Espa-
fia. Atendia principalmente a nifios con tuberculosis y otras
malformaciones congénitas del aparato locomotor.

En 1881, el Hospital se trasladé a unos terrenos ubicados
entre la actual Avenida Diagonal y la calle Dios y Mata de
Barcelona. Alli estuvo durante casi un siglo, hasta que se in-
augurd, en 1973, el actual hospital en Esplugues de Llobregat.

Los principales hitos de nuestro Hospital han sido su
fundacion (1867), el paso de centro de beneficencia centro
concertado con la administracion (1973), el paso a hospital
universitario (1975), la incorporacion a la Red Hospitalaria
de Utilizacion publica (1985), reconocido como hospital
terciario (1992), y el inicio de la integracion con el Hospital
Clinico (1993). En el afio 2005 se puso en marcha el progra-
ma estratégico 2005-2008 (Paidhos) y en 2013 se convirti6
en un hospital de referencia a nivel internacional.

Correspondencia: Dr. Miquel Pons. Director médico del Hospital
Sant Joan de Déu. P° Sant Joan de Déu, 2. 08950 Esplugues de
Llobregat. E-mail: miquel.pons@sjdhospitalbarcelona.org
Recibido: Julio 2016
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Director médico del Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

Nuestro plan estratégico tiene como principales ejes: el
compromiso con la poblacion (P), la alta especializacion
en nuestra asistencia (A), la generacion de conocimiento a
través de la investigacion (I), la mejora de la capacitacion
profesional a través de la docencia (D), el valor de la hos-
pitalidad (H), la gestion basada en el compromiso de los
profesionales con la organizacion (O) y la modernizacion
de infraestructuras y el equilibrio econdmico, es decir, la
sostenibilidad (S).

El hospital esta acreditado por el Ministerio de Sanidad
espafiol como centro de referencia para toda Espafia en una
amplia gama de especialidades y condiciones, como en or-
topedia, neurologia y neurocirugia, cirugia reconstructiva
o cardiologia. En esta publicacion, se incluye informacion
amplia de estas especialidades. En total disponemos de 17
acreditaciones CSUR pediatricas, 11 de las cuales forman
parte de la European Reference Networks (ERN).

INVESTIGACION, DOCENCIA E INNOVACION
El gran niimero de nacimientos y de embarazos de alto

riesgo atendidos en nuestro centro ha permitido el desarrollo

de una investigacion altamente especializada en la atencion
prenatal.

El hospital cuenta con un centro especifico donde nues-
tros profesionales centran sus investigaciones en los siguien-
tes temas:

e Enfermedades neuroldgicas, especialmente enfermedades
neurometabolicas.

e Cancer: biologia molecular del desarrollo del tumor.

o Enfermedades infecciosas, especialmente en el campo
de la infeccion por VIH y la patologia asociada a la
infeccién por neumococo.

e Prevencion y el conocimiento de las enfermedades en la
edad adulta de origen fetal.

Ademas dispone de una Unidad de ensayos clinicos pe-
diatricos, pionera en Europa, que gestion6 178 estudios en
2015.
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Como hospital universitario, el Hospital Sant Joan de
Déu Barcelona ofrece un amplio programa de docencia
que incluye grados (medicina y enfermeria) y post-grados
en ciencias de la salud. Las actividades de formacion de
postgrado se desarrollan en el “Aula de Pediatria” que
en 2015 ofreci6é 206 cursos con la asistencia de 9.400
profesionales.

El programa de ensefianza incluye también varias activi-
dades dirigidas a los padres y a la sociedad en general para
que la difusion del conocimiento se traduzca en una mejora
de la salud de la poblacion.

Los hospitales son lugares ideales para generar nuevas
ideas y soluciones para los pacientes. Nuestra institucion
promueve la innovacion entre los profesionales y les da apo-
yo para que puedan llevar a cabo sus ideas, patentarlas y
hacer el prototipo. El hospital ha creado ya 18 patentes que
han generado tres start-ups.

HOSPITALIDAD Y SOLIDARIDAD

El programa Hospital Amigo (Hospital Amic) es para
nosotros muy importante y, por ello, hemos incluido también
un articulo sobre este dmbito. Uno de nuestros objetivos
mds relevantes es conseguir que el nifio y su familia puedan
vivir la hospitalizacion de la forma mas positiva posible.
Queremos que nuestros pacientes lo vivan de una manera
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tranquila, hacerlos reir, dar consuelo y apoyo cuando haga
falta, recibir y dar solidaridad.

Ademas de beneficiarse de varios programas solidarios
como los payasos del hospital, el centro desarrolla también
programas de cooperacion con el Tercer Mundo, como el
programa Cuidam, que ofrece un tratamiento altamente
especializado para nifios con enfermedades complejas que
no pueden ser atendidos en sus paises de origen. También
impulsamos el programa de hermanamiento con un hospital
de nuestra Orden en Sierra Leona, concretamente en Lunsar,
enviando profesionales de pediatria y enfermeria para dar
apoyo al personal autdctono.

APOYO DE LA SOCIEDAD CIVIL

Nuestro Hospital cuenta con un gran apoyo de la so-
ciedad civil para avanzar en la investigacion de las enfer-
medades pediatricas y poder llevar a cabo otros proyectos
que permiten mejorar la atencion que ofrecemos a nuestros
pacientes. A lo largo del afio 2016, el centro ha recibido do-
naciones de familias, fundaciones, particulares, instituciones
publicas y empresas por un importe de 7.360.000 euros.

Agradecemos a la editorial de la Revista Espafiola de
Pediatria la oportunidad que nos ofrece de presentar nuestros
proyectos mas destacados, que esperemos sean de interés
para sus lectores.

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



ARTICULO ORIGINAL

Servicio de Psiquiatria y Psicologia infanto-juvenil/Salud mental

del Hospital Sant Joan de Déu

M. Dolz Abadia

Jefe del Servicio de Psiquiatria y Psicologia/Salud mental. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

Desde el Servicio de Psiquiatria y Psicologia/Salud mental
del Hospital Sant Joan de Déu Barcelona atendemos nifios,
nifias y adolescentes integrando el aspecto humano con los
nuevos avances cientificos. Ofrecemos una asistencia integral,
multidisciplinar, innovadora, especializada y de referencia en
salud mental a la poblacion menor de 18 afios y a sus familias.
Esta asistencia la llevamos a cabo desde el compromiso, el res-
peto y la eficiencia, integrando todos los niveles asistenciales.

Disponemos de dispositivos, tanto en el ambito de la
comunitaria (Centros de Salud Mental Infantil y Juvenil,
CSMIJ) como recursos especializados en el Hospital, dando
una respuesta Optima y homogénea a los distintos niveles de
complejidad que presentan nuestros pacientes.

Contamos con mas de 40 afios de experiencia y nuestros
profesionales estan altamente formados y capacitados para
dar una respuesta a los problemas que presentan los nifios
y adolescentes.

La experiencia adquirida y nuestro compromiso social
nos ayudan a innovar y difundir los conocimientos obteni-
dos con la especializacion. Ademds, trabajamos de forma
transversal con todos los dispositivos de la red de Salud
Mental y los servicios pediatricos hospitalarios para vin-
cular al paciente y a su familia, y conseguir la coherencia y
continuidad asistencial necesaria.

Las actividades que realizamos en el Hospital Sant Joan
de Déu Barcelona complementan la asistencia que ofrecen los
recursos de la red de salud mental comunitaria de Catalufia
y de los diferentes servicios pedidtricos intrahospitalarios,
dando también apoyo a los profesionales.

Correspondencia: Dra. Montserrat Dolz. Jefa del Servicio de
Psiquiatria y Psicologia/Salud mental. Hospital Sant Joan de Déu.
P° Sant Joan de Déu, 2. 08950 Esplugues de Llobregat.

E-mail: mdolz@sjdhospitalbarcelona.org

Recibido: Julio 2016
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LA RED DE LA COMUNITARIA

Incluidos en la red de Salut Mental de Catalunya, conta-
mos con CSMI]Js y Hospitales de Dia en el drea del Barcelo-
nés. Los CSMIJs son equipamientos asistenciales destinados
a dar asistencia ambulatoria especializada en salud mental a
la poblacion de 0 a 18 afios. Nuestros CSMI]s estdn sectori-
zados y ubicados en: Mollet, Granollers, Cornella, Vilanova
i la Geltru y Vilafranca. Con Hospitales de Dia en Mollet y
Vilanova i la Geltra.

El CSMI]J ofrece un modelo asistencial basado en una
atencion integral y de calidad que considera los factores bio-
16gicos, cognitivos y psicosociales del nifio, poniendo a su
disposicion un equipo multidisciplinar de psiquiatras, psico-
logos clinicos, personal de enfermeria y trabajadores sociales.

Los CSMI]Js basan su evaluacion y tratamiento en la
evidencia cientifica actual. Disponemos de distintos pro-
gramas asistenciales a destacar: el programa de atencion
a la primaria, el convenio con las escuelas, atencion espe-
cializada de nifios en CRAEs, USEEs, unidades educativas
y el programa de atencion de nifios testigos de violencia
doméstica, entre otros.

NUESTRA ESPECIALIZACION
Nuestras unidades de especializacion clinica en salud
mental atienden trastornos complejos y problemas emergen-
tes que requieren unos conocimientos especializados. Estas
son nuestras unidades de especializacion clinica (UCE):
e Unidad de trastornos del neurodesarrollo.
— Trastornos del espectro del autismo y de la comunica-
cion social.
— Trastorno déficit de atencion e hiperactividad (TDAH)
grave, secundario o con comorbilidad.
e DPsicopatologia 0-5 afios.
¢ Unidad conductas adictivas toxicas y comportamentales.
e Trastornos de la conducta alimentaria y patologias afines.
¢ Unidad de trastornos psicoticos y afectivos graves.
¢ Unidad de disforia de género.

Servicio de Psiquiatria y Psicologia infanto-juvenil/Salud mental del Hospital Sant Joan de Déu 291



Ademds, contamos con la Unidad de Salud mental en
patologias pedidtricas, que atiende a nifios y adolescentes que
padecen otros trastornos y que ademds requieren atencion
psiquidtrica y psicolégica. Participamos en los siguientes
programas hospitalarios:

e Unidad funcional de atencién a los abusos sexuales a
menores.

*  Onco-hematologia, TCE, nefrologia.

e PKU, implante coclear, microtia.

e Endocrinologia.

* Apoyo psicoldgico y psiquidtrico a la maternidad (aten-
cién a la mujer).

* Atencion a la cronicidad.

ESPECIALIDADES

Trastornos del neurodesarrollo

— Trastorno de déficit de atencion (TDA) e hiperactividad
(TDAH): tratamos casos graves o a los que se suma otra
enfermedad. Aplicamos diferentes opciones terapéuticas,
farmacoldgicas, psicoterapéuticas y complementarias (de-
porte, mindfulness...).

— Trastornos del espectro autista: somos expertos en el
diagnostico de este grupo de trastornos del neurodesa-
rrollo. Abordamos casos complejos, en los que se dan
otras enfermedades psiquidtricas u organicas.

Trastornos de la conducta alimentaria

Anorexia y bulimia nerviosa: nuestro modelo de aten-
cion individualizada, integral y multidisciplinar se basa en
el disefio de un programa con un nivel de intensidad tera-
péutica adecuado a cada caso que incluye desde el abordaje
ambulatorio hasta la hospitalizacion, total o parcial (de 5 u
11 horas al dia) segtin el caso y estado clinico del paciente.

Trastornos psicoticos y afectivos graves de inicio
precoz

Diagnoéstico y tratamiento especializado de estos trastor-
nos, incluidos la esquizofrenia y el trastorno bipolar en sus
primeras manifestaciones durante la infancia y adolescencia.
Contamos con un programa de tratamiento individual psi-
quidtrico, psicolégico individual y grupal, psicoeducativo y
de rehabilitacion cognitiva con soporte de terapia asistida
con animales.

Conductas adictivas toxicas y comportamentales

- Adiccion a sustancias: somos especialistas en la evalua-
cion y el tratamiento de casos complejos, caracterizados
por la presencia del consumo de sustancias y al mismo
tiempo otro trastorno psiquiatrico.

- Adiccion a las nuevas tecnologias: tratamos la adiccion
a videojuegos, internet y otras tecnologias. Trabajamos
con la familia y el entorno del paciente para abordar las
dificultades asociadas al trastorno.
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Otras especialidades

— Abusos sexuales: Unidad pionera en el Estado especiali-
zada en la evaluacion de la sospecha de abusos sexuales
desde una perspectiva multidisciplinar, pedidtrica, psi-
cologica y social.

- Disforia de género: atencion a nifios y adolescentes que
tienen una contradiccion entre su identidad de género y
su sexo bioldgico. Ofrecemos deteccion precoz, aseso-
ramiento y tratamiento integral.

- DPsicopatologia 0 a 5 afios: evaluacion e intervencion en
la clinica de los trastornos de regulacion emocional, del
humor, psicofuncionales, del desarrollo psicosocial, del
comportamiento y de la parentalidad.

- Soporte psicoldgico y psiquidtrico a la maternidad:
atencion y soporte psicologico a las madres que sufren
depresion postparto o que han perdido su bebé al nacer.

- Urgencias de psiquiatria infantil: disponemos de un ser-
vicio de urgencias psiquidtricas infantiles durante las 24
horas, todos los dias del aiio.

- Conductas autolesivas y suicidio: contamos con un pro-
grama especifico para atender dicha problematica, donde
elaboramos un plan de cuidados personalizado.

- Atencion psiquidtrica a otros enfermos pediatricos:
atendemos a ninos con enfermedades cronicas que re-
quieren un soporte psicologico, como la fibrosis quis-
tica, la enfermedad inflamatoria intestinal o pacientes
oncoldgicos.

También tratamos otros trastornos: depresion, ansiedad,
trastorno bipolar, fobias, trastornos del aprendizaje, estrés
postraumatico, sindrome de Tourette.

NUESTROS ESPACIOS
Unidad de hospitalizacion psiquiatrica

Esta unidad, creada hace mas de 15 afios, ha ido au-
mentando su capacidad a medida que ha ido incrementando
la demanda de ingresos. Desde finales del 2009 ocupa un
edificio anexo al hospital llamado ITAKA y que cuenta con
cuatro plantas con casi 500 m? cada una. Sus instalaciones
han estado concebidas siguiendo un modelo de atencion que
pretende convertirse en una referencia en el ambito de la
salud mental infantil y que busca reducir el maximo posible
el impacto de la hospitalizacion en el nifio.

Consultas externas - Unidades de especializacion clinica

Las consultas externas del Servicio de Psiquiatria y Psi-
cologia se estructuran en programas especificos propios o en
colaboracion con otros servicios del hospital y constituyen
lo que se denominan unidades de especializacion clinica
(UCE).

Estas unidades que pertenecen a la Red de salud mental
y adicciones ofrecen una cartera de servicios complementa-
rios a los recursos de atencién comunitaria y dan apoyo en
patologias complejas y problemas emergentes.
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Las consultas externas estdn ubicadas en la planta baja
del edificio ITAKA. Constan de 12 despachos, secretaria,
sala polivalente y aula.

Urgencias

Nuestras urgencias psiquidtricas son atendidas en el
Servicio de Urgencias general del hospital. Dispone de un
box adaptado para los pacientes psiquidtricos. Desde 1999,
el Hospital Sant Joan de Déu es el centro de referencia de
toda Catalufia para las urgencias psiquidtricas de nifios y
adolescentes (0-18 afos). Cuenta con un psiquiatra infantil
las 24 horas del dia.

Unidad de crisis

Tratamos a pacientes que han llegado a través del Servicio
de Urgencias, que necesitan una monitorizacion rapida de
aspectos diagndsticos, de pautas terapéuticas y de la evolucion
de factores de riesgo o una proteccion. Se trata de pacientes sin
una vinculacion terapéutica con la red sanitaria y se trabaja
esta vinculacion. Después de 1-3 visitas se deriva el paciente
hacia los recursos asistenciales adecuados segtin su situacion.

UNIDADES EXTRAHOSPITALARIAS
Nuestro Servicio dispone de 5 centros de Salud Mental

Infanto-Juvenil y 3 Hospitales de Dia distribuidos por el te-

rritorio catalan, en Cornella, Vilanova i la Geltri, Vilafranca,

Granollers y Mollet. En estos centros ofrecemos:

¢ Orientacion individual y familiar.

e Diagnéstico psiquidtrico y psicologico.

e Tratamientos individuales, de grupo y familiares.

e Coordinacion y trabajo en red con los equipamientos
sanitarios, pedagdgicos, sociales y comunitarios de la
zona.

* Investigacion y docencia.

INVESTIGACION

La investigacion que realizamos desde el Servicio de Psi-
quiatria y Psicologia del Hospital Sant Joan de Déu Barcelo-
na se enmarca en el grupo de investigacion de etiopatogenia
y tratamiento de los trastornos mentales graves.

Vor. 73 N°5, 2017

Grupo de investigacion de etiopatogenia y tratamiento de
los trastornos mentales graves

Este grupo, coordinado por la Dra. Judith Usall y Dr.
Josep M. Haro Abad, dedica gran parte de su energia al
estudio de las enfermedades mentales graves, concretamente
a la esquizofrenia y a otros trastornos psicoticos.

El grupo esta formado por un equipo multidisciplinar
(Psiquiatria, Psicologia, Enfermeria, Trabajo social, etc.). El
area de estudio es amplia, integrando factores que provienen
desde la gendmica hasta intervenciones psicosociales. Forma
parte del CIBER de Salud Mental (CIBER-SAM) financiado
por el Instituto de Salud Carlos III.

Este grupo tiene diversas lineas de investigacion y nues-
tro equipo lidera la de Trastornos mentales en la infancia y
adolescencia y estamos llevando a cabo diversos proyectos
de investigacion financiados con fondos competitivos en el
area de la psicosis, los estados mentales de alto riesgo, el
autismo y el TDAH.

DOCENCIA
El Servicio de Psiquiatria y Psicologia es un referente

en la formacion de profesionales especialistas en su campo:

e Formacion especializada a médicos internos residentes
de Psiquiatria (MIR).

e Formacion especializada a psicologos clinicos internos
residentes (PIR).

o Formacion universitaria: cuatro de nuestros profesionales
son profesores asociados de la Universitat de Barcelona.
Dos de grado y dos de Master General Sanitario.
Colaboramos con la formacion del Master General Sa-

nitario por la Universitat Blanquerna, La Universidad Abat

Oliva y del Master de especializacion en los dmbitos de

Psiquiatria y Psicologia infanto-juvenil en la Universidad

Auténoma de Barcelona.

Colaboramos también con el Institut Borja de Bioética

y con la Escuela Universitaria de Enfermeria de Sant Joan

de Déu.

Ademds, ofrecemos una amplia gama de cursos especi-
ficos de formacion a través de Aula de Pediatria Sant Joan
de Déu.

Servicio de Psiquiatria y Psicologia infanto-juvenil/Salud mental del Hospital Sant Joan de Déu 293



ARTICULO ORIGINAL

Servicio de Neurologia del Hospital Sant Joan de Déu

Desde el Servicio de Neurologia pedidtrica del Hospital
Sant Joan de Déu, se trabaja para prevenir, diagnosticar y
tratar los trastornos del sistema nervioso central y periférico
en neonatos, nifios y adolescentes. Contamos con un equipo
de profesionales altamente especializado con una amplia
experiencia en todo tipo de trastornos neuroldgicos de la
infancia. Cuando la enfermedad afecta a otros aspectos de
la salud del nifio, trabajamos en equipo con especialistas de
otros servicios de nuestro Hospital.

Realizamos una intensa labor en investigacion y partici-
pamos actualmente en 28 estudios y 14 ensayos clinicos que
nos permiten progresar en el conocimiento y tratamiento de
muchas enfermedades neuroldgicas.

Nuestra atencion va mas alld de la propia patologia neuro-
l6gica, identificamos las consecuencias conductuales y cogniti-
vas y ofrecemos una atencion integral al paciente y a su familia.

Contamos con programas especificos segtin patologias.
Disponemos de unidades especializadas para el tratamiento
de algunas enfermedades neuroldgicas como las enfermeda-
des neurometabolicas, la patologia neuromuscular, las epi-
lepsias refractarias, los trastornos del suefo, las cefaleas, los
problemas del desarrollo, los trastornos dentro del espectro
autista, los trastornos del movimiento y las enfermedades
neuroinmunoldgicas entre otras patologias.

SERVICIO DE REFERENCIA CSUR
Nuestro Servicio ha sido reconocido por el Ministerio
de Sanidad como servicio de referencia (CSUR) en el trata-

Correspondencia: Dr. Jaume Campistol. Jefe del Servicio de
Neurologia. Hospital Sant Joan de Déu. P° Sant Joan de Déu, 2.
08950 Esplugues de Llobregat.

E-mail: campistol@sjdhospitalbarcelona.org

Recibido: Julio 2016
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Jefe del Servicio de Neurologia. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

miento de: la epilepsia refractaria, las ataxias y paraplejias
hereditarias, las enfermedades metabdlicas, los trastornos
del movimiento, las enfermedades neuromusculares y los
sindromes neuroectodérmicos.

Ademds, la Sociedad Espafiola de Neurologia Pediatrica
y la Universidad de Barcelona nos ha confiado desde el afio
2003 la responsabilidad de formar a los futuros neur6logos
pediatricos.

El Servicio de Neurologia pedidtrica desarrolla su acti-
vidad desde hace casi 40 afios y cuenta con profesionales
de reconocido prestigio en Espana y en Europa. Realizamos
investigacion basica y clinica en diversas subespecialidades
de la Neurologia pediatrica, participamos activamente en
ensayos terapéuticos con nuevos firmacos y en muchos re-
gistros europeos de enfermedades. Esto nos permite conocer
los tltimos métodos de diagndstico y los nuevos tratamientos
para nuestros pacientes. Se han publicado, desde el Servi-
cio, mas de 400 articulos en revistas cientificas nacionales
e internacionales y editado 20 libros / monografias de la
especialidad, aparte de participar en multiples capitulos de
libros nacionales e internacionales.

Trabajamos de forma multidisciplinar con otras espe-
cialidades dentro del hospital y también con asociaciones
de padres con hijos afectos de enfermedades metabdlicas,
neuromusculares o de enfermedades minoritarias.

ESPECIALIDADES

o Cefaleas: un 30% de los nifios padece cefaleas y mu-
chas de dificil resolucion. Una unidad especializada
trata los casos de refractariedad o frente a dudas diag-
nosticas.

¢ Enfermedades neuromusculares: nuestra Unidad es pione-
ra en Espaia en el diagndstico y tratamiento de nifios con
enfermedades neuromusculares. Atendemos pacientes
con todo tipo de patologia neuromuscular e iniciamos
el tratamiento de algunos pacientes con enfermedad
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de Duchenne y atrofia espinal entre otras patologias.
Mantenemos vinculos de colaboracion con entidades de
prestigio de todo el mundo y actualmente desarrollamos
un ambicioso programa de investigacion muy ligado a
su aplicacion en la practica asistencial.

* Epilepsia: en la Unidad de Epilepsia ingresan cada afio
mas de 120 nifios o adolescentes con epilepsia de difi-
cil control. Contamos con tecnologia avanzada para
el diagnostico y tratamiento. Se intervienen quirtrgi-
camente cada afio entre 20-30 pacientes con epilepsia
refractaria.

o Trastornos del movimiento: existe una gran variedad de
problemas que pueden causar trastornos del movimiento.
Tenemos un equipo con experiencia en el diagnostico
y tratamiento de los trastornos del movimiento de la
infancia.

e Trastornos del aprendizaje escolar: un equipo multidis-
ciplinar de neurdlogos, psiquiatras y psic6logos expertos
en el diagndstico de estos trastornos atiende y orienta el
diagndstico y las opciones terapéuticas. Diagnosticamos
y atendemos a nifios con dislexia, déficit de atencion con
o sin hiperactividad, discalculia, disfasia y sindrome de
Asperger, entre otros trastornos.

o Trastornos del suefio: nuestro centro cuenta con la prime-
ra Unidad de trastornos del suefio pediatricos de Catalu-
fia. Realizamos una primera valoracion y, si se considera
conveniente, realizamos un estudio del suefio y/o un test
de latencias multiple para diagnosticar y prescribir un
tratamiento.

e Patologia vascular, inmunomediada y neuroinflamatoria:
disponemos de una unidad especifica que atiende a pa-
cientes con patologia vascular, enfermedades neurologi-
cas inmunomediadas (encefalomieltis aguda diseminada,
esclerosis multiple de la infancia, encefalitis autoinmunes,
sindromes paraneoplasicos), enfermedades neuroinfec-
ciosas y/o neuroinflamatorias (encefalitis virales, enfer-
medades reumatoldgicas con afectacion neuroldgica).
Formamos parte del Programa de Neuroinmunologia
del Hospital Clinic de Barcelona, centro de referencia
nacional (CIBERER) e internacional para estas enfer-
medades.

ESTIMULACION PRECOZ

En el Hospital Sant Joan de Déu Barcelona se cred
hace ya 40 afios la Unidad de Estimulacion Precoz para
diagnosticar y abordar lo antes posible trastornos en el
desarrollo en los nifos menores de seis afios con paralisis
cerebral, retraso psicomotor, pluridiscapacidad, autismo
y ataxia.

Somos expertos en la terapia Bobath, el tratamiento mds
difundido y utilizado en Europa para el tratamiento de la
paralisis cerebral, y uno de los pocos centros de Espafia
donde se imparte formacion sobre ella.
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Contamos con un programa especializado en la parali-
sis cerebral basado en el tratamiento medicoquirtrgico de
la espasticidad: medicacion, toxina botulinica, bombas de
perfusion intratecal continua de baclofén....

Ademas, desde 2006 nuestro Hospital también dispone
de un centro de desarrollo infantil y atencion precoz para
atender a los nifios de 0 a 6 afios con trastornos del desa-
rrollo o riesgo de padecerlos de los municipios de Esplugues
de Llobregat, Sant Joan Despi y Sant Just Desvern (CDIAP
Sant Joan de Déu).

INVESTIGACION

El Servicio de Neurologia del Hospital Sant Joan de Déu
Barcelona cuenta con varias lineas de investigacion conso-
lidadas:

*  Metabolismo energético mitocondrial.

e Fenilcetonuria y otros defectos genéticos del metabolismo
intermediario.

e Dafio cerebral adquirido.

* Investigacion aplicada en enfermedades neuromuscula-
res.

¢ Enfermedades neurometabdlicas de expresion en SNC.

o Epilepsia refractaria y Cirugia de la epilepsia.

e Trastornos del movimiento de origen genético y neuro-
metabdlico.

e Neurogenética y medicina molecular.

* Neurologia neonatal.

e Neuroinmunologia.

Ademds, participamos activamente en ensayos tera-
péuticos con nuevos farmacos antiepilépticos y para otras
patologias (metabdlicas, neuromuscular, trastornos del mo-
vimiento, esclerosis multiple).

También colaboramos en investigacion genética para
identificar nuevos métodos de diagndstico y nuevos tra-
tamientos para el sindrome de Rett y otras enfermedades
minoritarias. [gualmente, participamos en muchos registros
nacionales y europeos de enfermedades.

DOCENCIA

Somos un hospital universitario adscrito a la Universidad
de Barcelona, por ello compartimos nuestro conocimiento
y formamos a profesionales para que puedan especializarse
en medicina de alta complejidad.

Ofrecemos formacion a estudiantes del Pre grado de
Medicina de la Universidad de Barcelona. En nuestro equi-
po contamos con un catedratico de Pediatria (Prof. Jaume
Campistol Plana) y dos profesores asociados (Dra. Belén
Pérez Duefias y Dra. Angels Garcia Cazorla).

Organizamos cursos anuales: Avances en Neurologia
Pedidtrica, Epilepsia en la infancia, adolescencia y adulto,
y Patologia Neuroectodérmica y cursos bianuales: Bobath
de Fisioterapia, Patologia Neuromuscular, Trastornos del
Aprendizaje, trastornos del movimiento.
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Nuestra actividad docente se completa con el master
en Neuropediatria por la Universidad de Barcelona (en
su VII edicion) con formacion teérica y practica en Neu-
ropediatria, dirigida a titulados en Medicina con especia-
lidad en Pediatria y Neurologia. El objetivo del master
es ofrecer una formacion integral (durante dos afios) en
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la especialidad mediante la participacion activa en todas
las actividades asistenciales, docentes y de investigacion
del Servicio. Los estudiantes aprenden las técnicas explo-
ratorias que se utilizan en el Servicio, asi como a aplicar
los exdmenes complementarios a la patologia neurologica
de la infancia.
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ARTICULO ORIGINAL

Servicio de Neurocirugia del Hospital Sant Joan de Déu

En el Servicio de Neurocirugia del Hospital Sant Joan de
Déu Barcelona intervenimos a nifios, desde bebés prematuros
extremos hasta jovenes de 21 afios, con patologias variadas
que afectan al sistema nervioso incluyendo el cerebro y la
médula espinal, para lo cual es preciso disponer de técnicas
quirtrgicas de alta precision.

Desarrollamos una labor asistencial en dreas generales:
traumatismos, neuro-oncologia, hidrocefalia, patologia cra-
neofacial y malformativa, vascular, etc. En aquellas areas
especificas que lo requieran, actuamos en colaboracion con
equipos multidisciplinarios, por ejemplo, en espina bifida,
cirugia compleja de columna (escoliosis), cirugia fetal, entre
Otros.

El Servicio de Neurocirugia dispone también de pro-
gramas de alta complejidad como: cirugia de la epilepsia,
cirugia craneofacial minimamente invasiva, neuroendosco-
pia, reseccion tumoral guiada mediante neuronavegacion,
tratamiento quirurgico de espasticidad, tratamiento ortésico
de plagiocefalias, tratamiento quirtrgico de anomalias cra-
neocervicales, etc.

Nuestro Servicio ha sido designado por el Ministerio
de Sanidad como servicio de referencia en Espana (CSUR)
en el tratamiento de la epilepsia refractaria como el tinico
programa en su género en nifios y adultos en colaboracion
con el Hospital Clinic, las ataxias y paraplejias hereditarias
asi como otros de neurocirugia compleja tumoral o trata-
miento de las distonias. En el afio 2015 realizamos alrededor
de 400 cirugias.

Correspondencia: Dr. Enric Ferrer. Jefe del Servicio de Neurocirugia.
Hospital Sant Joan de Déu. P° Sant Joan de Déu, 2. 08950 Esplugues
de Llobregat. E-mail: eferrer@sjdhospitalbarcelona.org

Recibido: Julio 2016
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Jefe del Servicio de Neurocirugia. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

LA CIRUGIA MINIMAMENTE INVASIVA

Somos pioneros en cirugia minimamente invasiva apli-
cada a la Neurocirugia. A principios de los afios 90, tuve
la oportunidad de introducir en Espafa el uso de la en-
doscopia cerebral. Gracias a ello, nuestros pacientes pre-
sentan una recuperacion mds precoz, el postoperatorio es
mucho mds confortable y se minimizan mucho las posibles
secuelas.

Practicamos microcirugia asistida por neuronavegacion.
Este sistema de orientacion y guia intraoperatorio permite
referenciarse sobre una resonancia magnética del paciente
permitiéndonos comprobar, con la maxima precision, por
donde nos estamos moviendo en el transcurso de la inter-
vencion.

NUESTRA CAPACIDAD PARA INNOVAR

Somos pioneros en la aplicacion de la estimulacion
cerebral profunda (DBS), consistente en la implantacion
de uno o varios electrodos en puntos precisos del cerebro
conectado a un dispositivo generador que envia impulsos
eléctricos a la punta de dicho electrodo y que utilizamos
para el tratamiento de las distonias o trastornos del mo-
vimiento.

Disponemos de sistemas de monitorizacion neurofisiol6-
gica durante toda la intervencion para controlar y registrar
los datos de la funcion cerebral en tiempo real. Se trata
de un equipo puntero que aporta informacion de seguri-
dad y que permite al cirujano conocer la inocuidad de las
maniobras quirtrgicas, ofreciendo un plus de seguridad a
nuestros ninos.

Nuestro mensaje es altamente positivo: el nifio es un
paciente extraordinario, la plasticidad de su cerebro juega
a nuestro favor y permite que se recupere de forma ex-
cepcional. La prueba es que un gran porcentaje de nifios
con tumores del sistema nervioso obtienen la curacion
completa.
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INVESTIGACION Y DOCENCIA

Estamos integrados en el laboratorio de Neuro-oncologia
de nuestro Hospital, disponemos de un protocolo de actua-
cién en cirugia craneofacial y desarrollamos una Neuroci-
rugia basada en imagen intraoperatoria.

Como se sabe, el Hospital Sant Joan de Déu Barcelona
es un hospital universitario adscrito a la Universidad de
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Barcelona, por ello compartimos nuestro conocimiento y
formamos a profesionales para que puedan especializarse
en medicina de alta complejidad.

Formamos a estudiantes del pregrado de Medicina de
la Universidad de Barcelona en la asignatura de Patologia
del sistema nervioso y muchos residentes de Neurocirugia
de Espaiia rotan por nuestro Servicio.
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ARTICULO ORIGINAL

Area del corazon del Hospital Sant Joan de Déu

J.M. Caffarena Calvar!, F. Prada Martinez?, ]. Sanchez-de-Toledo?

1Director del Area del corazén, Jefe del Servicio de Cirugia cardiaca pedidtrica, ?Jefe de la Unidad de Hemodindmica y Cardiologia
pedidtrica intervencionista, 3efe del Servicio de Cardiologia pedidtrica. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

El Area del corazén del Hospital Sant Joan de Déu inte-
gra los diferentes servicios que dan asistencia a los pacientes
con una patologia cardiaca: el Servicio de Cardiologia y el
de Cirugia cardiaca. Somos un centro de referencia en el
tratamiento de enfermedades cardiacas graves y complejas
como son:

e Las malformaciones congénitas del corazon: ventricu-
los tinicos, truncus, TGA, Fallot, comunicacion inter-
ventricular, ductus arterial, coartacion de aorta, etc.

e Las cardiomiopatias familiares y adquiridas: cardiomio-
patia dilatada, cardiomiopatia hipertrofica, miocarditis,
pericarditis, etc.

e Los trastornos del ritmo cardiaco congénitos y adquiri-
dos.

El caso mas frecuente son nifios que tienen malforma-
ciones cardiacas que se producen en el periodo embrio-
nario. Aunque la mayoria de nuestros pacientes tienen
malformaciones congénitas, hay un grupo importante que
padece alteraciones del ritmo cardiaco (arritmias cardia-
cas) y trastornos de la conduccion. También tratamos pa-
tologias menos frecuentes, como las miocarditis, tumores,
conectivopatias, etc. Los pacientes que tratamos en edad
pediatrica pueden necesitar un seguimiento en la etapa
adulta. En estos casos, recurrimos a nuestro acuerdo de
colaboracion con el Hospital Clinic, con el que comparti-
mos proyectos de investigacion y tratamos casos de forma
coordinada.

Correspondencia: Dr. José Maria Caffarena. Director del Area del
corazon. Jefe del Servicio de Cirugia cardiaca pedidtrica. Hospital
Sant Joan de Déu. P° Sant Joan de Déu, 2. 08950 Esplugues de
Llobregat. E-mail: jmcaffarena@sjdhospitalbarcelona.org
Recibido: Julio 2016
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RESULTADOS

Cada ano realizamos mds de 500 intervenciones qui-
rargicas y de hemodinamica intervencionista y terapia de
arritmias cardiacas, tratamos a mds de 8.000 nifios con tras-
tornos del corazon. La tasa de supervivencia de nuestros
pacientes de cirugia cardiaca es del 98,8%. Menos del 1%
de nuestros pacientes deben ser reintervenidos en postope-
ratorio inmediato por complicaciones.

Somos uno de los centros espafioles con mds volumen
quirtrgico. Con 160 cirugias de circulacion extracorpdrea
en pacientes pediatricos fuimos en 2016 la unidad espafiola
con mds volumen quirtrgico. Hemos alcanzado uno de los
niveles de mortalidad quirtrgica mas baja a nivel Europeo.
Con una mortalidad inferior al 1% en 2016 y una morta-
lidad de cero en lo que llevamos del afio 2017 nos situa-
mos a la altura de los principales centros internacionales y
un menor indice de reintervenciones considerando la alta
complejidad de los nifios operados. Ademas, somos uno de
los centros europeos que operan mas nifios menores de un
afio. Abogamos por el tratamiento precoz de las cardiopa-
tias congénitas limitando, en la medida de lo posible, los
procedimientos paliativos.

El equipo que atiende a los nifios con una patologia
cardiaca es multidisciplinar y estd integrado por cardilo-
gos, cirujanos cardiovasculares, anestesidlogos, intensivistas
pedidtricos y neonatales, perfusionistas, enfermeras, psico-
logos, fisioterapeutas y nutricionistas, entre otros.

DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTOS

Disponemos de equipos de ultima generacion para rea-
lizar los diagndsticos y tratamientos que requieren nuestros
pacientes, por sofisticados que sean.

Contamos con un programa de diagndstico prenatal
que nos permite detectar lo antes posible las cardiopa-
tias congénitas con el fin de tratarlas y evitar que tengan
consecuencias graves en el nifio. Para el diagnodstico de
estas enfermedades los profesionales del Area del corazén
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utilizan diferentes pruebas: registros graficos, ecocardio-
grafias, ergometrias, cateterismos cardiacos, electrofisio-
logia, resonancia magnética, angiografia computarizada
y medicina nuclear.

En el Area del corazén se despliegan tres lineas de
tratamiento: primero, el quirtirgico, donde abordamos
los defectos cardiacos, y representa cerca del 75% del
total de pacientes. Lo hacemos con técnicas de circula-
cion extracorpdrea y bajando la temperatura del paciente
(hipotermia profunda). Este tipo de cirugia nos supone
5 0 6 horas de trabajo en quiréfano. Corregimos cardio-
patias complejas, hacemos una reparacion completa de
muchas de estas en el periodo neonatal. Realizamos todas
las técnicas quirtrgicas utilizando protesis y materiales
que nos sirven para el tratamiento de recién nacidos de
muy poco peso.

Otra opcidn es lo que se conoce como tratamiento inter-
vencionista, que se lleva a cabo en la sala de hemodinamica
cuando repermeabilizamos conductos que estdn cerrados,
colocamos stents, reparamos defectos de los tabiques car-
diacos, etc. Cerca de un 20% de pacientes se someten a este
tipo de operaciones.

Cabe destacar también el tratamiento de las arritmias.
Contamos con la unidad més activa de Espafia en esta pato-
logia, con mds de 500 consultas anuales y con cerca de 250
procedimientos terapéuticos. Se trata de la tinica unidad del
pais que dispone de la acreditacion CSUR. Los electrofisiolo-
gos pueden ofrecer a los ninos y adolescentes que presentan
arritmias el tratamiento quirdrgico mas avanzado y menos
invasivo, y desarrollan nuevos enfoques para la colocacion
de marcapasos y desfibriladores, incluso en los pacientes mas
pequefios. En algunos casos, el tratamiento se acompana de
estudios genéticos especificos.
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TECNOLOGIA

Contamos con una sala de hemodindmica moderna, do-
tada con tecnologia de tltima generacion. Esto nos permite
realizar el cateterismo cardiaco a nifios prematuros y de muy
bajo peso e incluso cirugia fetal en los casos de estenosis
aortica critica.

Para obtener una imagen mas clara del corazon realiza-
mos ecocardiografias transesofagicas con reconstrucciones
tridimensionales del musculo cardiaco en tiempo real.

Podemos determinar en qué lugar del corazon se origina
la arritmia y decidir el tratamiento mds eficaz que podria
eliminarla gracias a los estudios electrofisiologicos con sis-
tema de cartografia y ablacion, tanto por radiofrecuencia
como por crioablacion.

BIENESTAR DEL PACIENTE

Nos preocupa el bienestar fisico de nuestros pacientes
pero también su bienestar emocional. Estudios cientificos
demuestran que cuanto menor es la ansiedad que el nifio
experimenta antes de la operacién, menos dolorosa sera
su recuperacion y menos analgésicos requeriran. Por ello,
contamos con el apoyo de una enfermera psicdloga o Child
Life que acompaiia en todo el proceso a las familias y nifios
que viven con angustia la perspectiva de una intervencion
para resolver sus dudas y darles el apoyo que necesiten.

Para garantizar su confort durante la estancia en el Hos-
pital, disponemos de habitaciones individuales dotadas con
una cama adicional para que uno de los padres pueda pasar
la noche con el nifio. Ademds, el Hospital cuenta con una
sala de juegos para que los nifios puedan pasar un buen rato
y un servicio de voluntariado que les acompaa cuando los
padres tienen que ausentarse para comer, cenar o realizar
cualquier tramite.

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA
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Servicio de Oncologia y Hematologia del Hospital Sant Joan de Déu
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Directora clinica del Servicio de Oncologia y Hematologia. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

RESUMEN

Describimos la organizacion y caracteristicas del Servicio
de Oncologia y Hematologia infantil del Hospital Sant Joan
de Déu. El Servicio aborda de forma integral el cancer y las
enfermedades hematoldgicas no neopldsicas que ocurren en
el nifio y adolescente. El nimero de pacientes atendidos y
los marcadores de impacto cientifico encabezan los del es-
tado espafiol. Nuestro abordaje se inicia en el diagndstico,
comprende el tratamiento y el seguimiento del superviviente
hasta alcanzar la edad adulta, o los cuidados paliativos si
se trata de enfermedades incurables. La atencion integral
relaciona todas las dimensiones imprescindibles para la
atencion al paciente: especialistas multidisciplinares coor-
dinados, atencion a la dimension psicosocial e implicacion
en la investigacion y docencia. El ambito de actuacion cli-
nica incluye hospitalizacion, consultas externas, hospital de
dia y atencion domiciliaria. La actividad de investigacion
engloba ensayos clinicos, incluyendo las fases precoces, asi
como investigacion transaccional, de desarrollo propio o en
colaboracién con grupos internacionales.

Palabras clave: Cancer infantil y del adolescente; Hemato-
logia no-neopldsica infantil; Ensayos clinicos; Investigacion
transaccional.

ABSTRACT

We describe the organization and characteristics of the
Oncology Hematology service of the Hospital Sant Joan de
Déu. The service comprehensively addresses cancer and non-
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neoplastic hematological diseases that occur in children and
adolescents. The number of patients treated and scientific
markers lead those of the Spanish state. Our approach begins
in the diagnosis, includes the treatment and the follow-up
of the survivor until adulthood, and the palliative care for
incurable diseases. Comprehensive patient care links all di-
mensions: coordinated multidisciplinary specialists, attention
to the psychosocial issues and active involvement in research
and teaching. The clinical areas include hospitalization, ex-
ternal consultations, day hospital and home care. The re-
search activity encompasses clinical trials, (including early
phases), as well as own transactional research or integrated
with international groups.

Key words: Pediatric and adolescent cancer; Hematological
disease; Clinical trials; Translational research.

INTRODUCCION

El cancer infantil se origina durante la formacion de
organos y tejidos, en el complejo proceso de desarrollo del
ser humano. A diferencia del cdncer de adultos, no se pue-
de prevenir, requiere de un plan de terapia diferente para
su tratamiento y responde a ellos también de manera muy
diferente. El paciente es un nifio o adolescente, con necesi-
dades propias y diferenciadas a cada edad. Por todas estas
circunstancias, los nifios y adolescentes que sufren cancer
deben ser tratados por equipos especializados en oncologia
pediatrica.

En el Hospital Sant Joan de Déu el Servicio de Oncologia
y Hematologia trata pacientes desde el nacimiento hasta los
18 afios de vida con el diagndstico de cancer y también en-
fermedades hematoldgicas no neopldsicas. Nuestro objetivo
es conseguir los mejores resultados clinicos, mediante una
atencion personalizada, que combina los avances cientificos
en el diagndstico y tratamiento, con la ayuda de especialistas
pediatricos de diferentes disciplinas, en un entorno centrado
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en el paciente y su familia. El desarrollo del Servicio es tanto
numérica (Fig. 1), como cualitativa, por el desarrollo de
investigacion y ensayos clinicos propios, la coordinacion o
colaboracion con ensayos cooperativos y cooperacion con
centros nacionales e internacionales. Todo esto marca unos
valores que se encuentran a la cabeza de la actividad del pais.

RECUERDO HISTORICO Y DESARROLLO DEL
EQUIPO

Los antecedentes remotos del Servicio se iniciaron en
1973 de la mano de la hematéloga Dra. Marina Mateos,
con las nuevas instalaciones del municipio de Esplugues
de Llobregat. Entonces el Dr. Jaume Mulet, cirujano pe-
didtrico, se responsabilizaba de los tumores solidos, y en
la hematologia los Dres. Teresa Toll y Jesus Estella, junto
a los pediatras Dres. Joan Illa, y Pilar Pascual de pacientes
hemato-oncoldgicos. En el aio 1993 se incorporaron des-
de el Hospital Clinic de Barcelona el Dr. Enric Vela y La
Dra. Ofelia Cruz, por la fusion de servicios, diferencidndose
a partir de este momento los equipos de Oncologia y de
Hematologia. En el afio 2003 se incorporé al equipo de
Oncologia el Dr. Jaume Mora, que inicia el Laboratorio
de biologia molecular en oncologia pediatrica, dedicado
por primera vez en el centro al estudio diagndstico y la
investigacion de los tumores del desarrollo, laboratorio al
que se incorpora para su coordinacion a Dra. Carmen de
Torres. En Hematologia se incorpor6 la Dra. Susana Rives;
pero a lo largo de los siguientes afios se han incorporado el
resto de miembros del equipo, desarrollando areas de espe-
cializacion, como la incorporacion del Dr. Andrés Morales
en la coordinacion de la Unidad de Neuro-oncologia desde
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el afio 2014. Coincidiendo con la jubilacién del Dr. Jests
Estella, en el afio 2013, el Servicio queda reestructurado en
un area de Hemato-Oncologia que esta coordinado desde el
punto de vista clinico por la Dra. Ofelia Cruz y por el Dr.
Jaume Mora, como director cientifico. En la actualidad la
plantilla del Servicio de Hematologia y Oncologia incluye en
el campo clinico a 19 personas: 4 hemat6logos, 7 oncdlogos
y 2 pediatras especializados en seguimiento del paciente
superviviente y en predisposicion a cancer infantil, ademds
de un grupo de pediatras en formacion en la subespeciali-
dad de oncologia y hematologia pediatricas. El equipo de
investigadores principales, post-doctorales y pre-doctorales
exclusivamente dedicados al laboratorio incluye a 28 pro-
fesionales (Tabla 1). A final del afio 2015 se inaugurd la
Unidad de trasplante alogénico, dirigida por la Dra. Isabel
Badell, intimamente relacionada con el Servicio, pero de
gestion independiente.

CARACTERISTICAS DE LA ACTIVIDAD
ASISTENCIAL

El Servicio cuenta con 28 camas de hospitalizacion, 24
camas en Hospital de Dia, 11 consultas externas simulta-
neas, y una zona de procedimientos. La Unidad de trasplante
alogénico, intimamente relacionada, tiene un drea de gestion
diferente y consta de 4 cimaras de aislamiento. El area de
hospitalizacion esta ubicada en una planta independiente,
planta 8%, que ademas dispone para las familias y pacientes
de un drea comun familiar y un gimnasio y zona de activida-
des para los pacientes que no pueden desplazarse a la sala de
rehabilitacion. En el Hospital de Dia ha sido recientemente
remodelado y mantiene su actividad los 7 dias de la semana;
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TABLA 1. Equipo del Servicio de Hematologia y Oncologia.

TABLA 2. Comités clinicos del Servicio de Hemato-Oncologia.

Directora Clinica: Dra. Ofelia Cruz
Director Cientifico: Dr. Jaume Mora

Equipo de Oncologia: Alicia Castafieda, Veronica Celis,

Moira Garraus, Andrés Morales, Andreu Parareda, Héctor
Salvador, Vicente Santa-Maria. Laboratorio: Carmen de
Torres (coordinadora del diagnéstico molecular), Cinzia
Lavarino, Angel Montero, Guillermo Chantada. Investigadores
postdoctorales: Carlos Rodriguez, Silvia Mateo, Marta Garcia,
Sara Sdnchez, Sonia Paco, Inmaculada Herndndez, Alejandro
Manzanares. Investigadores predoctorales: Soledad Gomez,
Laura Garcia, Carles Monterrubio, Nagore Gené, Guillem
Pascual, Elisabeth Figuerola

Equipo de Hematologia: Susana Rives, Albert Catala,

Rubén Berrueco, Anna Ruiz. Laboratorio de diagndstico e
investigacion: Mireia Camds, Montserrat Torrebadell, Susana
Gassiot. Investigadores predoctorales: Roberta Malatesta, Nerea
Vega, Anna Alonso, Maria Trabazo, Montse Messegué, Alicia
Garrido

Técnicos: Noelia Salvador, Isadora Lemos, Camino Estella,
Monica Vila, Sandra Pont, Maria Jestis Nagel (Biobanco)

Coordinadora de enfermeria y hospitalizacion: Anna Negre

Enfermeras de ensayos clinicos: Cristina Llanos, Mari Molero,
Sandra Lopez-Miralles

Coordinadora de educacion sanitaria en Hospital de Dia.
Montse Roig

Coordinacion de cirugia oncoldgica: Lucas Krauel
Bioestadistica: Sara Pérez-Jaume

Soporte psicosocial: Marta Pérez Campepadros (coordinadora),
M* Angels Claramonte

Neuropsicologia: Laura Mangado

Rehabilitacion del paciente oncoldgico: Natalia Rodriguez
Nieva (coordinadora)

Farmacia oncoldgica: Joan Vinent (coordinador)

Unidad de trasplante alogénico (gestion independiente de
Hemato-Oncologia): Isabel Badell (directora), Dra. Julia
Marsal, Dra. Izascun Elorza

de lunes a viernes el horario se extiende de 8 de la mafiana a
8 de la noche, limitado a las mafianas en festivos. En Hos-
pital de Dia se administran tratamientos quimioterdpicos
convencionales, pero también tratamientos de ensayo, como
es la inmunoterapia para el neuroblastoma de forma ambula-
toria. En la sala de procedimientos se realizan bajo sedacion
punciones medulares, punciones lumbares, terapia intratecal,
biopsias de tumores bajo control ecogréfico, colocacion de
catéteres centrales. Esta sala es adyacente al Hospital de Dia.
Las consultas externas tienen un area diferenciada al resto de
consultas del hospital y son monograficas para que los pa-
cientes sean atendidos por especialistas en neuro-oncologia,
en tumores solidos, o linfomas, en hematologia no neopla-
sica 0 leucemias. También disponemos de consulta para la
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- Tumor Board

- Neuro-Tumor board

- Molecular Tumor Board

-~ Comité de leucemias

- Comité de pacientes con enfermedades hematoldgicas no
neopldsicas

- Comité de soporte psicosocial

- Comité de radioterapia®

*En coordinacion con el Hospital Valle de Hebron.

evaluacion y seguimiento de consejo genético en pacientes
con riesgo aumentado a cancer hereditario. La consulta de
seguimiento del paciente superviviente fuera de tratamiento
tiene su especialista y agenda diferenciadas. En algunos casos
se efectian visitas multidisciplinares, recibiendo al paciente
sus diferentes especialistas (vg neuro-oncologo, neurdlogo,
neurocirujano, o bien hematélogo y enfermera), sin tener
que desplazarse a multiples zonas de consultas de estos di-
ferentes especialistas.

El planteamiento multidisciplinar se traduce en que el
niflo y adolescente con cancer o enfermedades hematoldgicas
benignas graves tienen a su disposicion un equipo que integra
expertos en enfermeria y medicina de multiples. La actividad
clinica y decisiones sobre los pacientes se discuten de forma
multidisciplinaria en los comités de tumores de las diferentes
especialidades (Tabla 2), donde intervienen todos los especia-
listas médicos y todas las disciplinas del equipo. Utilizamos
los protocolos nacionales e internacionales de tratamiento
mas efectivos, en los que colaboramos o en algunos casos
coordinamos. Al diagnostico del paciente, ademds de las
informaciones médicas habituales, apoyadas con material
escrito, se incluye una acogida global de formacion sanita-
ria, en forma de sesiones de educacion médica del paciente
oncoldgico; sesiones coordinadas por enfermeria. También
se realiza una acogida del equipo psicosocial (psicéloga y
trabajadora social). Los pacientes con problemas de ansie-
dad relacionados con los procedimientos y la enfermedad
siguen una atencion dirigida por el programa de Childlife.
La posibilidad de la supervivencia a largo plazo impulsa
a buscar soluciones como el programa de preservacion de
la fertilidad, por lo que aplicamos por primera vez en el
pais la criopreservacion ovdrica en nifias o de esperma en
adolescentes en los que esta indicado el procedimiento. Los
tratamientos de radioterapia se realizan en centros colabo-
radores (radioterapia externa en Hospital Valle de Hebron
o Clinica Tecknon, braquiterapia en Instituto Catalan de
Oncologia, Protonterapia en Essen, West German Proton
Therapy Centre).

Disponemos de atencion paliativa, con atencion do-
miciliaria y disponibilidad las 24 horas del dia. Tenemos
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TABLA 3. Lineas de Investigacion.

Proyectos transversales: terapia de precision:

—  Evaluacién en tumores de alto riesgo de anomalias cromosémicas mediante tecnologia de microarrays (Cytoscan) y secuenciacion
del exoma por paneles especificos o exoma clinico completo (CNAG)

- Generacion de modelos animales a partir de biopsias de tumores solidos (Consorcio europeo ITCC pediatric Preclinical POC
Platform -ITCC-P4-), del programa INMI2

- Evaluacion en tumores sélidos pedidtricos de nuevos sistemas de administracién de firmacos basados en nanotecnologia, para
administracion controlada y dirigida

- Tratamiento de pacientes con tumores refractarios o en recaida a partir del estudio pre-clinico de farmacologia en modelos
animales (Molecular Tumor Board)

Leucemia linfoblastica aguda:

- Coordinacion del protocolo nacional de tratamiento de la leucemia linfoblastica (SEHOP)

- Protocolo de inmunoterapia antitumoral (CART-19) para leucemia linfobldstica en recidiva

- Creacion de una red nacional de centros para el estudio bioldgico y seguimiento de la enfermedad minima residual en la leucemia
aguda pedidtrica

- Nuevas técnicas de mayor sensibilidad para el diagndstico y seguimiento de la enfermedad residual minima en la leucemia aguda

- Estudio de vias moleculares reguladoras de células progenitoras hematopoyéticas en determinadas leucemias pedidtricas

- Estudio sobre los efectos de la toxicidad de los tratamientos en pacientes con leucemia

—  Personalizacion de la profilaxis de la trombosis en la leucemia linfoblastica aguda

Sindromes mielodisplasicos y de insuficiencia medular:
- Colaboracién en estudios de tipado y decuenciacion masiva

Neuroblastoma:

- Ensayo clinico con inmunoterapia anti GD2 (Hu3F8) EUDRcT 2013-004864-69/hu3F8 Ymabs

— Evaluacion del receptor sensor del calcio como nuevo gen supresor de tumores y diana terapéutica (Marie Sklodowska-Curie
innovative training networks MSC-ITN-MULT)

—  Andlisis de marcadores de prondstico y prediccion de respuesta terapéutica en neuroblastoma

- Mecanismos involucrados en la quimiorresistencia (FIS 2014-2016)

- Estudio geno/fenotipico de los subtipos celulares

- Patrén de expresion de 3 genes como marcador de prediccion y prondstico

- Epigenética en la patogénesis del neuroblastoma: nuevas perspectivas moleculares para el desarrollo de estrategias terapéuticas
(FIS 2014-2017)

- Desarrollo pre clinico de nuevos tratamientos farmacoldgicos

- Modelo de neuroblastoma en la mosca drosophila melanogaster para el cribado de farmacos i vivo y estudio de procesos
bioldgicos asociados a la patogénesis del tumor

Tumores cerebrales:

- Meduloblastoma: clasificacién molecular y marcadores epigenéticos

- Gliomas de mal prondstico: Ensayo clinico para gliomas con cisplatino irinotecn (FIS 2009-2012)

- Glioma difuso de protuberancia (DIPG). Desarrollo de un modelo animal

- DIPG: Proyecto preclinico de inmunoterapia en DIPG (Int CarlosIII FEDER CP 13/00189)

- Nanotecnologia para cruzar la barrera hematoencefélica (Cure2DIPG. EuronanoMed 11 JTC 2015)

- DIPG: Primer ensayo clinico con inmunoterapia con vacunas dendriticas para DIPG (EUDRACt 2015-003362-84)
- Programa de financiacién europeo Euronanomed II

- Desarrollo plataforma internacional de gliomatosis cerebri

- Programa de valoracion y rehabilitaciéon neurocognitiva en pacientes con tumores cerebrales

Histiocitosis de células de Langerhans:
- Estudio de la via de BRAF en el desarrollo de la enfermedad: estudios de extension en médula dsea y plasma, asi como
tratamientos inhibidores especificos de la misma

Sarcoma de Ewing:

- Generacion de modelos animales a partir de tumores primarios

- Busqueda de validacion y traslacion clinica de nuevas dianas terapéuticas: estudio del papel de los complejos Polycomb en la
tumorogénesis del sarcoma de Ewing (FIS 2016 P116/00245)

- RING1b como nuevo biomarcador del origen del sarcoma de Ewing

- Ensayo clinico multicéntrico grupo GEIS

- Anilisis de expresion de genes como valor predictivo al tratamiento

- Proyecto SIGMA. Secuenciacion completa del genoma
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TABLA 3. (continuacion) Lineas de Investigacion.

Retinoblastoma:
- Protocolo de actuacion europeo (expoRnet)
- Estudio de quimioterapia intraarterial

- Ensayo con terapia oncolitica intraocular VCN-01 con enfermedad intraocular refractaria (EUdract 2016-001060-11) Cure4RB/

convocatoria RETOS-2015

Rabdmiosarcoma:

- Farmacologia pre-clinica en modelos de tumores primarios de rabdomiosarcoma de nuestros pacientes
- Desarrollo pre-clinico del tratamiento con inhibidor dual de IGF1/2

Innovacion en cirugia oncologica:
- Modelos peroperatorios tumorales en impresion 3D

Hemostasia y coagulacion:

- Participacion en ensayos hemofilia
- Participacion en ensayos trombosis
- Unidad Sintrom

- Anemias

- Red de drepanocitosis

programas de atencion domiciliaria para protocolos de
tratamiento de soporte y para el paciente cronico. Pero
como la inmensa mayoria de nuestros pacientes sobrevive
a la enfermedad y nuestra preocupacion por que tengan
un futuro de calidad nos ha movido a desarrollar progra-
mas especiales de seguimiento del paciente al finalizar el
tratamiento. Por otra parte, aunque solo en un 10% de
los casos de cancer infantil hay un componente genético,
disponemos en nuestro Servicio de una unidad de predis-
posicion hereditaria al cancer que centra su asistencia en
el diagnostico precoz y tratamiento de nifios con enfer-
medades hereditarias que predisponen al desarrollo de
esta enfermedad.

CARACTERISTICAS DE LA ACTIVIDAD DE
INVESTIGACION

El Laboratorio de oncologia, iniciado y dirigido por el
Dr. Jaume Mora desde el afio 2003 esta dedicado al diag-
nostico molecular y a la investigacion translacional de la
biologia del paciente con cancer del desarrollo. Se centra
en buscar claves de prondstico y nuevos tratamientos dia-
nas terapéuticas. En este desarrollo existen varios hitos a
destacar, como que disponemos de un banco exclusivo de
tumores pedidtricos —uno de los pocos que existen en Euro-
pa— con un gran potencial para la investigacion. Aplicamos
un modelo translacional que integra a los investigadores
del laboratorio en el equipo asistencial para que nuestros
pacientes se puedan beneficiar de las técnicas mds avanzadas
(Tabla 3). Asimismo, pertenecemos al Innovative Therapies
for Children with Cancer (ITCC), lo que nos permite ac-
ceder a tratamientos mas innovadores e incluir a nuestros
pacientes en ensayos clinicos precoces. Para pacientes de
mal pronéstico se ha desarrollado un nuevo comité mole-
cular de tumores, donde se estudian los tumores de estos
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pacientes y se auna el modelo animal (avatares de tumor)
con los estudios moleculares a la busqueda de alternativas,
intentando identificar un tratamiento preciso, eficaz. Con
la colaboracion en ensayos nacionales, internacionales y el
desarrollo de ensayos propios en nuestro centro, dispone-
mos de una amplia disponibilidad de ensayos clinicos para
nuestros pacientes (Tabla 4).

Este modelo de trabajo, y el gran apoyo de la sociedad,
que con sus donaciones e iniciativas para recaudar fondos
nos ayudan a financiar la investigacion, nos han permitido
avanzar en el conocimiento de los tumores del desarrollo
y vislumbrar nuevos tratamientos para nuestros pacientes.
Anualmente se organizan sesiones informativas de nuestros
avances en la investigacion para el grupo de familias y soli-
darios con el proyecto.

CARACTERISTICAS DE LA ACTIVIDAD DOCENTE
La actividad del Servicio permite desarrollar una docen-
cia de formacion en especialistas en hemato-oncologia pe-
diatrica, dentro de un fellowship profesional. Por otra parte,
se organizan cursos de especializacion, actividades dirigidas
a formacion de superespecialistas, como la jornada anual
de hematologia, el curso internacional de neuro-oncologia
pedidtrica, o jornadas internacionales relacionadas con el
ambito de investigacion clinica y traslacional; por ejemplo,
las jornadas de DIPG bajo los auspicios del fondo Alicia
Pueyo (fondoaliciapueyo.org). Asimismo cuenta con dos
profesores asociados de la Universidad de Barcelona (Dra.
Ofelia Cruz y Dra. Andreu Parareda). En la actividad re-
lacionada con la Universidad participa todo el Servicio, en
la formacion de estudiantes de pregrado de Medicina en la
asignatura de Pediatria, en la participacion en el curso de
biomaster de Medicina en el mddulo de céncer, y en el de
cursos propios de especializacion de postgrado en Hemato-
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logia y Oncologia, vy también en el 4mbito de la enfermeria
glay gla, y
pedidtrica oncoldgica.

HEMATOLOGIA NO NEOPLASICA

También tratamos otras enfermedades hematoldgicas no
neopldsicas poco frecuentes como, hemaglobinopatias, fallos
medulares congénitos y adquiridos (eritroblastopenia, leuco-
penia, anemia de Fanconi, Shwachman-Diamond, neutrope-
nias congénitas y adquiridas, plaquetopenia inmune aguda y
otras plaquetopenias, déficit de factores de la coagulacion,
0 anemias hemoliticas.

310  O. Cruz Martinez

PROYECCION FUTURA

El crecimiento del Servicio de Hemato-Oncologia en su
faceta asistencial, de ensayos clinicos y de investigacion ligada
al paciente, asi como la apertura a pacientes internacionales
ha impulsado un plan de desarrollo de un centro especifico
dedicado al cancer del desarrollo, que nos permite ampliar este
modelo asistencial. El centro serd inclusivo y tratara a los pa-
cientes sin discriminar su fuente de financiacion sanitaria. Este
proyecto del Pediatric Cancer Center podra hacerse realidad
gracias a la participacion solidaria de toda la sociedad. https:/
www.sjdhospitalbarcelona.org/es/sjd-pediatric-cancer-center

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



ARTICULO ORIGINAL

Area maternofetal y neonatal - BCNatal

El centro BCNatal integra la atencion materno-fetal y
neonatal de nuestro Hospital y la del Hospital Clinic de
Barcelona. Ofrecemos nuestros servicios a las mujeres de
nuestro pais y a las mujeres de otros paises que optan por
tener a su hijo en nuestro centro. Su objetivo es asegurar
una atencion de excelencia, humana y profesional, a la mujer
gestante y a su entorno familiar, que solicita atencion para su
gestacion y/o la atencion al parto en el Hospital Sant Joan de
Déu, desde el embarazo normal a la mas alta complejidad.

El centro incluye las unidades de neonatologia de los dos
centros, que pueden atender la madxima complejidad, con
un papel trascendental del drea enfermera.

Centramos el modelo de parto en la mujer y su familia:
armonizando y adecuando la atencion y los espacios a las
necesidades personales. Ofrecemos una buena coordinacion
con el resto de equipos hospitalarios que intervienen en el
proceso y acreditamos una medicina y cirugia fetal alta-
mente especializada, como referente nacional e internacio-
nal. Ademads, aseguramos una continuidad en la atencion
personalizada después del parto y garantizamos un control
neonatal de excelencia.

DIAGNOSTICO PRENATAL

Uno de cada diez fetos presentara algtin tipo de problema
o situacion de riesgo durante su vida en el Gtero materno.
Muchos de estos problemas son leves pero, lamentablemente,
en una pequefia proporcion son graves y pueden compro-
meter la supervivencia fetal o la calidad de vida después del
nacimiento.

Correspondencia: Dr. Eduard Gratacds. Director de BCNatal.
Hospital Sant Joan de Déu - Hospital Clinic. P° Sant Joan de Déu,
2. 08950 Esplugues de Llobregat.

E-mail: egratacos@sjdhospitalbarcelona.org

Recibido: Julio 2016

REV Esp PEDIATR 2017; 73(5): 311-313

Vor. 73 N°5, 2017

E. Gratacos Solsona

Director de BCNatal. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

El beneficio del diagndstico prenatal en la deteccion de
los problemas fetales es actualmente indudable, sea cual sea
la gravedad de los mismos. Un manejo adecuado a cada caso
de acuerdo con el conocimiento mas actualizado permite
mejorar notablemente los resultados para una amplia gama
de enfermedades fetales leves o graves. Por otra parte, para
algunas enfermedades, las intervenciones prenatales pueden
salvar la vida del feto o mejorar su futura calidad de vida
notablemente.

En casos para los que no existe tratamiento, también es
esencial realizar un diagndstico preciso de las causas del pro-
blema, que serd esencial para planificar futuros embarazos.

MEDICINA Y CIRUGIA FETAL ALTAMENTE
ESPECIALIZADA
Con un crecimiento continuo en los ultimos 10 afios y
alcanzando recientemente hasta 200 casos al afio, BCNatal
se encuentra entre los mds grandes centros de cirugia fetal en
el mundo. Estamos altamente especializados en cirugia fetal
endoscopica y nuestros cirujanos son los mas experimenta-
dos del mundo, con mds de 1.600 operaciones hasta ahora.
La cirugia fetal es extremadamente exigente y las tasas de
éxito dependen criticamente de los cirujanos y la experiencia
del equipo, con el fin de asegurar el tiempo de operacion mds
corto y el logro de la operacion fetal con la minima manipu-
lacion del ttero y el feto. Hemos documentado en nuestras
publicaciones cientificas que nuestros tiempos de operacion
—un factor critico para el éxito de la operacion— son el menor
entre todos los centros de terapia fetal existentes.
Disponemos de una oferta de exploraciones y procedi-
mientos altamente especializados en medicina fetal:
o Ecografia fetal de alta resolucion.
e Ecocardiografia fetal.
e Neurosonografia fetal.
e Resonancia magnética fetal.
¢ Determinacion no invasiva de ADN fetal en sangre ma-
terna.

Area maternofetal y neonatal - BCNatal ~ 311



e Determinacion no invasiva de la madurez fetal por ana-
lisis cuantitativo ecografica.

Ademas, cubrimos todo el espectro de la cirugia fetal:

— Laser en sindrome de transfusion de gemelo a gemelo.
Pioneros de los tratamientos y las técnicas utilizadas
actualmente. Los miembros del grupo EUROFOETUS
(Lovaina-Paris, Hamburgo-Barcelona-Londres). Mds
de 700 casos, >90% de supervivencia y los tiempos de
operacion mas cortos.

- Las técnicas de ldser y de oclusion para los gemelos mo-
nocoriales discordantes (malformacion o crecimiento).
Un spin-off de la operacion anterior, con >400 casos
realizados.

- Oclusion traqueal por la hernia diafragmatica congéni-
ta. Hemos sido los primeros en desarrollar esta técnica
(Deprest J, Gratacos Y, Nicolaides K. Ultrasound Obstet
Gynecol. 2004). Somos miembros del equipo pionero
FETO (Lovaina-Barcelona-Londres) Mds de 200 casos.

- Desobstruccion intrauterina de las vias respiratorias del
feto en la obstruccion congénita y tumores. Somos crea-
dores de la técnica y realizamos la primera operacion en
el mundo (Gratacds Y, et al. Fetal Diagn Ther. 2012).

- Reparacion por cirugia fetal abierta de espina bifida.

- Cirugia fetal intra-parto (EXIT) para la gestion de gran-
des tumores fetales.

— Cistoscopia fetal para valvulas uretrales.

— Ablacion intrauterina de grandes tumores por laser o
radiofrecuencia.

— Valvuloplastia fetal en estenosis valvular cardiaca fetal
grave.

- Abordaje del derrame pleural.

— Transfusion de sangre intrauterina en la anemia fetal.

ASISTENCIA PERSONALIZADA AL PARTO

Nuestro modelo de atencién al parto, el programa
MARE (MAternidad REspetada), da protagonismo a la
familia. Permite que la mujer elija el modelo de parto que
desea, que esté acompafiada en todo momento por la pare-
ja —incluso en las cesareas—y que pueda estar con su bebé
desde el mismo momento del nacimiento. Para hacerlo po-
sible, las habitaciones disponen de un espacio especialmente
concebido para que los profesionales del hospital puedan
practicar los primeros cuidados al bebé ante la presencia
de sus padres.

CONTROL DEL EMBARAZO Y PARTO NORMAL
Este proceso de atencion implica el seguimiento exhaus-
tivo de su embarazo, con la realizacion de todas aquellas
visitas y pruebas diagnosticas que garantizan el adecuado
control, finalizando en el momento del parto, que sera aten-
dido por un ginecélogo junto con una comadrona. El parto
se lleva a cabo en un entorno hospitalario y con anestesia
epidural si esta esta indicada y la futura madre lo desea.

312  E. Gratacés Solsona

EMBARAZO Y PARTO NATURAL DE BAJO RIESGO

La futura madre puede elegir que, en el momento del
parto, se minimice la medicalizacion. Esto supone:

* Pasar por el proceso de parto y el parto sin medicamentos
ni anestesia.

e Evitar en la medida de lo posible las intervenciones mé-
dicas artificiales como la monitorizacion fetal continua

o la realizacion de episiotomias (incisién en el perineo

que facilita la salida del bebé y que requiere una sutura

posterior).
o Permitir que la futura madre dirija el proceso de la ma-
nera que le resulte mas comoda.

Este tipo de atencion implica el seguimiento exhaustivo
de su embarazo, con la realizacion de todas aquellas visitas
y pruebas diagndsticas que garantizan el adecuado control,
finalizando en el momento del parto, que sera atendido por
un ginec6logo junto con una comadrona.

De la misma manera que en el parto normal, es posi-
ble que la evolucién del proceso del parto natural haga
necesaria una cesarea, lo que pasa entre el 10 y el 15% de
los casos. Si es este el caso, una vez realizada la cesdrea,
la madre y el bebé pasardn a la unidad de hospitalizacion
donde permanecerdn habitualmente § dias hasta el mo-
mento de ir a casa.

CONTROL DEL EMBARAZO DE ALTO RIESGO

Este proceso de atencion implica el seguimiento exhaus-
tivo de su embarazo, con la realizacion de todas aquellas
visitas y pruebas diagnosticas que garantizan el adecuado
control, finalizando en el momento del parto, que serd aten-
dido por un ginecologo junto con una comadrona.

BEBES PREMATUROS

En neonatologia, tiene especial valor nuestra experiencia
en casos complejos como ocurre con los prematuros, aten-
diendo patologias que son un reto clinico enorme como el
bebé que nace con falta de oxigeno.

Nuestro objetivo es atender a los bebés, independien-
temente de su estado de salud, de una forma humanizada
y centrada en la familia. Nuestro Hospital es capaz ahora
de cubrir necesidades poco atendidas en el pasado como
el apoyo psicoldgico para familias, o los fisioterapeutas o
mediadores culturales.

Disponemos de tecnologias muy avanzadas, como los
sistemas de oxigenacién por membrana extracorporea
(ECMO), y asumimos patologias de gran exigencia tecno-
logica, como son los prematuros extremos, las cardiopatias
congénitas y otras patologias malformativas o metabdlicas
que pueden comprometer la vida del bebé.

NUESTRA EXPERIENCIA
Tenemos un equipo experimentado con una alta espe-
cializacion en medicina fetal que garantiza un cuidado total
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y seguro tanto al feto como a la madre. Recibimos mas de
3.000 casos anuales y llevamos a cabo casi 20.000 ecografias
de alta complejidad. En estos momentos, con mas de 1.600
operaciones fetales realizadas, somos uno de los centros
mundiales con mayor experiencia.

Nuestra alta reputacién como centro de entrenamiento
con mas de 300 solicitudes anuales de profesionales de todo
el mundo de los cuales seleccionamos aquellos que cuenten
con un curriculum profesional destacable.

Ademds, contamos con uno de los grupos en investiga-
cion de medicina fetal mas amplios y con mayor produc-
tividad en el mundo en su campo, con mds de 15 afios de
experiencia.

En la atencion al parto, hay que destacar que el Hospital
Sant Joan de Déu es la maternidad que atiende a mas partos
de Catalufia, con mds de 3.000 anuales. En sus 40 afios de
trayectoria, ha registrado mas de 110.000 nacimientos.

NUESTRAS INSTALACIONES

Disponemos de equipos de tltima generacion para hacer
los diagnosticos y determinar los tratamientos que requieren
nuestros pacientes. Las habitaciones de hospitalizacion son
de uso individual. Disponen de un sofd cama para el acom-
pafiante y de bafio adaptado.
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Disponemos de espacios modernos y acogedores para la
dilatacion y el parto, sin necesidad de cambiar de sala. Todas
estan equipadas con telemetria, que favorece la movilidad.
También se puede utilizar material accesorio, como pelotas,
espejos, musica y duchas.

El bebé esta con la madre en todo momento y favorece-
mos el contacto madre-bebé, piel con piel, inmediatamente
después del parto.

INVESTIGACION

Nuestro Hospital tiene abiertas lineas de investigacion muy
relevantes tanto en medicina fetal como en otras dreas, como
el cancer infantil, desarrollo neuronal y enfermedades metabo-
licas, asi como en enfermedades infecciosas y patologias de la
edad adulta que pueden tener origen fetal. Esperamos que la
financiacion en investigacion para medicina fetal e interven-
ciones con bebés enfermos pueda seguir creciendo y contemos
con financiadores privados entusiastas con el proyecto.

En Europa ya somos miembros del grupo pionero EU-
ROFETUS, con representantes de Lovaina, Hamburgo, Paris,
Londres y Barcelona. De cara al futuro queremos vincular
mucho la sociedad, pensando en la investigacion, porque
creemos que es la Ginica manera de ofrecer la excelencia,
que a veces puede ser la diferencia entre la vida y la muerte.
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Servicio de Cirugia Ortopédica y Traumatologia

del Hospital Sant Joan de Déu

J. Knorr Giménez

Jefe del Servicio de Cirugia Ortopédica y Traumatologia. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

Uno de cada cinco nifios presenta a lo largo de la infancia
deformidades u otros problemas musculoesqueléticos como
consecuencia de una enfermedad congénita o adquirida du-
rante los primeros afios de vida. En el Hospital Sant Joan de
Déu trabajamos para ofrecerles un tratamiento individuali-
zado y lo menos invasivo posible.

Sant Joan de Déu es el centro de referencia en Espafa
para todos los tratamientos de cirugia ortopédica y trau-
matologia pediatrica y es uno de los hospitales del Estado
que mds pacientes atiende por estas patologias. Cada afio
operamos a mas de 1.500 niflos que presentan deformidades
Oseas muy diversas: han nacido con alguna deformidad en
los pies o en las manos —como, por ejemplo, dedos duplica-
dos, unidos, pie equinovaro...—, u otras enfermedades como
escoliosis o patologia del raquis; han sufrido una fractura
accidentalmente o se les ha diagnosticado un tumor éseo...

El abordaje de estas patologias presenta en la infancia
algunas peculiaridades. Nuestros pacientes estan en pleno
proceso de desarrollo y esto nos obliga a buscar soluciones
diferentes a las que se podrian aplicar en adultos, soluciones
que tengan en cuenta que sus huesos creceran y que, siempre
que podamos, sean lo menos invasivas posibles.

Con este objetivo, nuestros cirujanos del Servicio de Or-
topedia y Traumatologia buscan soluciones innovadoras.
Hace unos meses usaron, por primera vez en el mundo, la
endoscopia para descender el oméplato de un nifio de cinco
afios que naci6 con este hueso a la altura del cuello y que,
a consecuencia de esta patologia, llamada deformidad de
Sprenguel, tenfa problemas de movilidad en el brazo. Hasta
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ahora esta intervencion se hacia con cirugia abierta exten-
sa, lo que conllevaba un mayor riesgo de sufrir infecciones
ademds de un claro perjuicio estético.

En esta misma linea, también el afio pasado desarrollaron
una técnica de trasplante pionera que evita la amputacion
de la pierna a los nifios que nacen con pseudoartrosis con-
génita de tibia, una enfermedad del hueso que hace que se
rompa y no cicatrice. Consiste en extraer el periostio de la
tibia sana del paciente -membrana que recubre el hueso y
que es la encargada de repararlo en caso de fractura— para
implantarlo sobre la tibia enferma. Mediante microcirugia,
los vasos sanguineos se conectan a vasos sanguineos locales
para que el periostio sano se convierta en un drgano vivo.

A veces, sin embargo, la patologia requiere inevita-
blemente de un tratamiento mds agresivo que pasa por
extirpar un segmento de hueso grande y sustituirlo por
otro. En Sant Joan de Déu optamos preferentemente por
las reconstrucciones bioldgicas, miramos que el hueso sea
del propio paciente para reducir el riesgo de rechazo que
implica trasplantarse un hueso de donante y porque es mas
facil que se regenere.

Ademds, en los casos especialmente complejos los pro-
fesionales recurren a las dltimas tecnologias y usan mo-
delos 3D que les permiten planificar detalladamente cada
intervencion y practicarla una y otra vez antes de entrar en
quirdfano.

Estos dos elementos, la reconstruccion biologica y los
modelos 3D, se conjugaron recientemente en una interven-
cién mediante la cual reconstruyeron la pelvis de una nifa
afectada por un tumor con un trasplante de peroné de su
propia pierna. De esta manera pudieron extirpar totalmente
el tumor, incrementar las probabilidades de curacion y re-
ducir el riesgo de que hiciera metdstasis. Tradicionalmente
los médicos descartan la extirpacion porque en la zona de la
pelvis existen muchos nervios, arterias principales y visceras,
y porque su extirpacion conlleva una severa alteracion de
la marcha.
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El Servicio de Cirugia Ortopédica y Traumatologia ha
implementado, por primera vez en Espafia de forma siste-
matica, una técnica quirdrgica que permite corregir las de-
formaciones de cadera que presentan algunos adolescentes y
que, de no tratarse, les causan cojera, graves limitaciones en
la vida cotidiana y artrosis precoz a la edad de 40 afios. Estas
deformaciones de cadera, conocidas como epifisiolisis de la
cadera, son debidas a que el cartilago de crecimiento, una
lamina cartilaginosa situada entre la cabeza y la parte central
del hueso y responsable de su crecimiento durante la infancia
y adolescencia, se rompe provocando un desplazamiento de
la cadera que se manifiesta con cojera al adolescente.

Hasta ahora los traumatdlogos no podian corregir esta
deformidad porque corrian el riesgo de que las conexiones
vasculares que comunicaban la cabeza de la cadera con el
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resto del hueso, se rompieran causando el infarto del hue-
so. Ante esta situacion, debian limitarse a impedir que la
enfermedad progresara fijando con un tornillo la cabeza de
la cadera afectada para evitar que se desplazara ain mas.
Ahora los profesionales del Servicio de Cirugia Ortopédica
y Traumatologia del Hospital Sant Joan de Déu aplican una
técnica quirtrgica correctora que permite devolver la cadera
a su posicion original.

Los problemas dseos que tratan son muy diferentes pero
el abordaje siempre sigue tres criterios que son fundamen-
tales. La obsesion de nuestros profesionales es que sea lo
menos invasivo posible y el mds duradero, si es posible con
tratamientos que solucionen de por vida el problema y en
los casos que requieren un trasplante, con material biologico
del propio paciente.
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Seccion de Reumatologia pediatrica del Hospital Sant Joan de Déu

J. Anton Lopez

Jefe de la Seccion de Reumatologia pedidtrica. Servicio de Pediatria. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

Nuestra Unidad de Reumatologia pedidtrica ha sido pio-
nera en Espafia en el manejo de las enfermedades reumaticas
de la infancia y atiende a pacientes de todo el territorio
espafiol.

Hacemos un seguimiento integral del nifio durante su
enfermedad y nos centramos no solo en el reumatismo sino
también en todos los aspectos de su desarrollo: crecimiento,
desarrollo puberal, enfermedades asociadas de la infancia,
adaptacion del calendario vacunal, etc.

Para llevar a cabo esta labor, trabajamos conjuntamente
con los profesionales de otros servicios del Hospital Sant
Joan de Déu y, en concreto, con médicos rehabilitadores,
oftalmoélogos, radidlogos, dermatdlogos, ortopedas, endocri-
nologos, nutricionistas v, si el caso lo requiere, profesionales
de otras especialidades.

Nuestro equipo trabaja sobre las articulaciones y el sis-
tema musculo-esquelético, en un conjunto de enfermedades
de alcance muy amplio:

o Artritis idiopatica juvenil (antes conocida como artritis
cronica juvenil o artritis reumatoide juvenil).

* Lupus eritematoso.

e Dermatomiositis juvenil.

e Esclerodermia sistémica y localizada.

e Vasculitis.

e Cuadros de fiebre periddica y enfermedades auto infla-
matorias.

e Osteoporosis y estados de baja densidad mineral 6sea.

¢ Cuadros de dolor amplificado y fatiga crénica.
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Ademas, nuestra Unidad ha desarrollado, con otros
servicios, protocolos para el manejo conjunto de algunas
patologias:

o Uvelitis graves y Pars planitis (conjuntamente con el Ser-
vicio de Oftalmologia).

o Esclerodermias cutdneas (con el Servicio de Dermatologia).

o Osteogénesis imperfecta (con el Servicio de Ortopedia y

Traumatologia).

o Enfermedad de Kawasaki (con el Servicio de Cardiologia).

DIAGNOSTICO

Las enfermedades reumaticas en nifios y adolescentes
han existido siempre, pero es importante tener conciencia
de qué enfermedades son, conocerlas para diagnosticarlas
mejor, porque un diagnostico precoz y un tratamiento ade-
cuado mejoran el prondstico a largo plazo y esto es algo
que tratamos de explicar siempre a los padres. Se trata de
enfermedades de baja prevalencia para el pediatra de aten-
cién primaria, mientras que nosotros solo atendemos estos
casos y en un namero relevante.

Es fundamental que los pediatras conozcan este grupo de
enfermedades. En nuestro equipo creemos en la importancia
de la formacion, participamos en actividades docentes, char-
las, talleres, etc. A veces no es facil llegar a un diagndstico,
pero si se debe incluir la posibilidad de una patologia reu-
mitica en el diagnostico diferencial y, llegado el caso, derivar
para completar el estudio por un equipo especializado.

En nuestro dia a dia vemos sobre todo a pacientes con
artritis idiopatica juvenil, pero también lupus, dermato-
misositis juvenil, esclerodermia, vasculitis y enfermedades
autoinflamatorias (fiebres recurrentes), sin olvidar los casos
de nifios con dolor musculo-esquelético, motivo frecuente
de consulta para los pediatras de cabecera.

TRATAMIENTOS
Intentamos ser una Unidad muy facilitadora, que altere lo
menos posible la vida del nifio y su familia, que no pierdan
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mas tiempo del necesario y que sigan su ritmo escolar y de
vida. En muchas ocasiones, el paciente llega al hospital, le
atendemos diferentes especialistas y en unas horas se le han
hecho diferentes controles y pruebas. Es una manera de ser
coherente con lo que se defiende desde nuestra Unidad: que
los nifios deben llevar una vida lo mas activa y normalizada
posible, incluso hacer la educacion fisica escolar al igual que
el resto de compafieros. Gracias a un diagndstico precoz y a
los nuevos tratamientos, la imagen antigua del nifio enfermo
reumatoldgico en silla de ruedas o con muletas, que no podia
hacer actividades, es una imagen que ha desaparecido.

A los padres, cuando reciben el diagndstico, les explica-
mos que su hijo podra hacer una vida normal, estudiar, rela-
cionarse con los comparieros, pero que, al ser una patologia
cronica, debera seguir unos controles de manera periodica.

También es importante la comunicacion en especial con
el adolescente, etapa en la que tienden a minimizar sus enfer-
medades, debemos hablar con ellos, tenemos que explicarles
por qué no deben suspender los tratamientos, ya que esto
puede provocarles recaidas. Disponemos también de una
Unidad de Transicion en la cual se trabaja la autonomia del
adolescente, el que cada vez vayan asumiendo mds respon-
sabilidades en el seguimiento y manejo de su enfermedad,
preparandolos para su seguimiento posterior en unidades
especializadas de adultos.

Aunque las enfermedades reumatoldgicas se asocian con
el adulto cabe recordar que muchas tienen su origen en la
infancia. Por ejemplo, el 20% de los lupus eritematosos
sistémicos debutan en la infancia. Otro ejemplo es la os-
teoporosis que tendemos a considerar una enfermedad de
gente mayor. Lo cierto es que la mayoria de las personas
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alcanzan el pico de masa dsea sobre los 20 afos, a partir de
aqui hay un descenso progresivo que puede ser mas o menos
pronunciado. Aunque hay otros factores como alimenta-
cion, ejercicio, medicaciones, genéticos, etc., hay que tener
en cuenta que aquellas personas que durante su infancia
no consigan una correcta masa osea tendran mas riesgo de
presentar osteoporosis en la edad adulta.

El tratamiento de las diferentes patologias reumatoldgi-
cas ha avanzado mucho, con la llegada de nuevos farmacos
como los inmunomoduladores selectivos o bioldgicos, las
terapias personalizadas, etc. Nuestra Unidad participa en
estudios internacionales, lo que nos permite conocer y poder
ofrecer nuevos tratamientos. En un hospital universitario
docente como el nuestro es muy importante participar en
registros internacionales y también formar parte de ensayos
clinicos, estar en las reuniones cientificas y colaborar en
estudios de ciencia bésica.

Actualmente, disponemos de diferentes dreas para la
atencion de los pacientes:

e Servicio de consultas externas, para las visitas concerta-
das.

e Hospital de Dia, para la atencion de aquellos pacientes
que requieren recibir un tratamiento en el hospital sin
necesidad de ingreso.

o Hospitalizacion, para el ingreso de aquellos pacientes
que requieren ser sometidos a estudios o tratamientos
que no se pueden realizar en régimen ambulatorio.

e Urgencias, para la atencion de los pacientes que sufren
un episodio agudo y requieren una atencién inmediata.

* Unidad de Cuidados Intensivos, para aquellos pacientes
en situacion critica.
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Unidad del paciente cronico - Programa PRINCEP

S. Ricart Campos!, A. Aldemira Riz!, E. Lasheras Soria2, E. Preixans, O. Valsells3, J. Gascon?, V. Vélez*

Pediatra, 2Trabajadora social, 3Agente de atencion espiritual, *Enfermero. Unidad del paciente crénico. Hospital Sant Joan de Déu.

Los ninos que padecen enfermedades cronicas comple-
jas tienen la oportunidad de formar parte del programa
PRINCEP (Plataforma de Respuesta Integral a los Nifios con
enfermedades Cronicas y Elevada Dependencia) de nuestro
Hospital, que intenta darles apoyo tanto a ellos como a
sus familias y a su entorno, no solo desde el punto de vista
médico sino también social, emocional y espiritual.

Esta Unidad multidisciplinar se puso en marcha en el
Hospital Sant Joan de Déu en octubre de 2012 y es la tinica
que realiza esta tarea en Catalufia en el ambito pediatrico.
Comenz6 con 20 pacientes y actualmente atiende a mas
de 100 nifios y nifias que padecen enfermedades cronicas
complejas, es decir, patologias que implican una dependencia
de equipamiento clinico, diversas patologias o dificultades
en la movilidad y la alimentacion.

No todos los nifios y nifias que tienen una enfermedad
cronica forman parte de este programa. Sobre todo se pone
especial atencion en aquellos que a la situacion clinica
mencionada se suma un contexto social complejo. Desde
la Unidad, tenemos en cuenta que cualquier familia que
tiene un nifio con una enfermedad crénica ya se encuentra
en una situacion de vulnerabilidad. Ademads, el contexto
econdmico y social actual en muchos casos afiade factores
que pueden incidir negativamente en el proceso y que, por
tanto, requieren de una intervencion inmediata y continua.

Las familias deben asumir cambios de gran relevancia en
sus vidas: cambia el entorno que conocian por uno nuevo
vinculado a la situacion de la enfermedad, su manera de
funcionar como familia, de relacionarse entre los miembros
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FIGURA 1. Casos atendidos en el programa PRINCEP.

de la familia pero también con los otros. Se enfrentan a
pérdidas personales y/o relacionales, econdmicas, etc. En
definitiva, se trata de un impacto muy importante. Desde
el programa PRINCEP se trabajan todos estos aspectos de
forma preventiva y asistencial.

ACOMPANAMIENTO Y PUNTO DE REFERENCIA

El programa también pone especial atencion al acompa-
fiamiento. Las enfermedades no se dan por igual, ni estin
siempre en la misma fase: sobre todo el debut, cuando se
diagnostican, supone un golpe muy fuerte para la familia.
Para ello el equipo del programa trabaja para hacer mucho
acompafiamiento en estos momentos. Lo mismo ocurre
cuando se dan fases agudas de la enfermedad y la familia
necesita un apoyo muy directo y un entorno conocido a
quien poder preguntar, pedir apoyo y obtener un confort
emocional.

Como los casos que atiende el programa son complejos
porque se trata de pacientes que sufren muchas patologias
por ejemplo, una discapacidad cognitiva, con una cardio-
patia y una inmunodeficiencia, los ven muchas personas
pero cuando les pasa algo no saben a quién deben recurrir,
necesitan un referente y a alguien que les resuelva dudas
inmediatas. Desde la Unidad, intentamos normalizar su si-
tuacion, que siempre encuentren una cara conocida y alguien
que recoja todos sus problemas y les ofrezca una vision
global de su hijo.

La coordinacidén externa, tanto a nivel clinico como
social, es otro aspecto importante a tener en cuenta. In-
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tentamos que desde su municipio y zona mas cercana estas
familias se conozcan y cuenten con el apoyo de los servicios
mas cercanos: la atencion primaria, la escuela, el CDIAP, etc.

Por su parte, la atencion espiritual que se ofrece desde
nuestra Unidad ayuda a las familias y a los nifios a mantener-
se conectados a la vida a pesar de la situacion de enfermedad,
rescatando y potenciando la parte sana de la familia desde
el lenguaje que para ellos tenga significado. Se les ofrece a
una persona para hablar, para expresar sus dudas, miedos,
aquellas cuestiones que no se atreven a preguntar a alguien
0 que no saben c6mo afrontar, a alguien que les acompana
a cruzar el sufrimiento y poder vivir con sentido y esperanza
la realidad que les ha tocado.

Ante situaciones como estas salen muchas preguntas so-
bre el sentido de lo que estan viviendo. ¢Por qué me pasa a
mi? ¢Qué he hecho mal? Por eso intentamos acompanar en
la aceptacion, buscar la esperanza, estar a su lado apoyando
en los momentos agudos y ayudando a valorar los momentos
de mayor estabilidad. Son situaciones que se alargan mucho
en el tiempo, hay mucho cansancio que se acumula, mucha
soledad, porque con los afios hay familias que se quedan
aisladas, les cuesta mds salir de casa o encontrar el apoyo
del entorno.

DAR AUTONOMIA PARA NORMALIZAR

El programa consta de un seguimiento caso por caso
a partir de visitas con los pacientes de forma periddica en
funcion del tipo de enfermedad y del nivel en que se encuen-
tra (fase de debut, aguda, estable). Ademds, los pacientes
tienen un portal de internet que les permite resolver ciertas
dudas y también se les da un teléfono de guardia 24 horas
donde el primero que sentirdn es al enfermero de la Uni-
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dad. El trabaja para dar pautas para que puedan resolver
las dudas que se les plantean sin necesidad de ir al médico.
También se efectian controles telefonicos de los nifios con
agudizaciones o que han sido dados de alta recientemente.
Gracias a este servicio, hemos reducido la duracion de las
estancias en el hospital, el nimero de ingresos o la asistencia
a consultas casi un 40%.

El programa trabaja con las familias también para prever
y anticipar. Un ejemplo frecuente es planificar con la familia
el regreso a la escuela después de un ingreso hospitalario, o el
contacto directo con los médicos que atenderdn al nifio en el
ambulatorio para detallarles el caso concreto del paciente y
como pueden resolver imprevistos sin necesidad de enviarlo
al hospital. Todo ello con el objetivo de dar mas autonomia
a la familia, ya que la salud de los padres y su estado de
animo influye directamente en los hijos.

El equipo del Programa PRINCEP coincide en que es
basico intentar dar el maximo de autonomia a las familias
y empoderarlas para que puedan tomar ciertas decisiones o
tratarse desde casa, para no tener que ir siempre al hospital.
En algunos casos también se ofrece atencion domiciliaria
desde el propio equipo hospitalario.

También resulta necesario formar a los profesionales
de la primaria para que puedan acompafar y apoyar a la
familia en el propio municipio, puedan tomar las riendas y
posicionarse como referentes una vez la atencion en el hos-
pital no sea imprescindible. Por ejemplo, para explicar como
ayudarles en segtin qué casos o ensenar el funcionamiento de
ciertas maquinarias para el tratamiento. También es impor-
tante poder ofrecer una mejor atencion psicologica, ya que
muchas veces hay familias o nifios que tienen una patologia
psicoldgica que también es necesario afrontar.
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El equipo de la Unidad de Cuidados Paliativos del Hos-
pital Sant Joan de Déu se ocupa de atender a los nifios
que padecen enfermedades graves incurables en las que a
menudo la esperanza de vida no alcanza la edad adulta,
y también cuidar a sus familias. Cada nifo es unico, pero
se han descrito 4 grupos de enfermedades (Tabla 1) que
afectan a nifios los cuales se pueden beneficiar del soporte
de una atencidn paliativa especializada. Aproximadamente
el 40% de pacientes presentan enfermedades oncoldgicas,
pero mas del 60% de los casos, se trata de nifios con en-
fermedades neuroldgicas, respiratorias, complicaciones
en el periodo neonatal o incluso problemas detectados en
el periodo prenatal. El objetivo es dar soporte integral,
garantizar la mejor calidad de vida posible al nifio, y que
la familia tenga el apoyo y las herramientas que necesita
en cada momento para hacer frente al desarrollo de la
enfermedad, tanto en el hospital como en su domicilio.
Ademds, la Unidad apoya a los profesionales que se en-
cuentran, de manera muy poco frecuente con una situacion
tan compleja que incluso puede provocar la muerte de
un paciente. Es decir, ayudamos a las personas a vivir lo
mejor posible.

La muerte de un nifio es un suceso profundamente
doloroso y dificil de aceptar que requiere una atencion
especializada. A pesar de lo que suele ocurrir en la reali-
dad, esta ayuda no es solo necesaria en el momento de la
pérdida ya que las necesidades paliativas pueden apare-
cer desde el momento del diagndstico de una enfermedad
que limita 0 amenaza la vida del nifio. Son situaciones de
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TABLA 1. Pacientes tributarios de cuidados paliativos segin la
ACT*

Grupo 1 Nifios en situacién de amenaza para la vida y en los
que un tratamiento curativo es posible, pero puede

fracasar. Ejemplo: nifios con cdncer

Grupo 2 Nifios en situaciones en las que la muerte prematura
es inevitable, pero que pueden pasar largos periodos
de tratamiento intensivo dirigidos a prolongar la vida.

Ejemplo: fibrosis quistica, enfermedad de Duchenne

Grupo 3 Nifios con progresion de su enfermedad, sin
opciones de tratamiento curativo, en los que el
tratamiento es exclusivamente paliativo. Ejemplo: la

atrofia muscular espinal tipo I

Grupo 4  Nifios en situacion irreversible pero no progresiva
de la enfermedad, con complejas necesidades
sanitarias que producen complicaciones y aumentan
la probabilidad de una muerte prematura. Ejemplo:

parilisis cerebral grave

*Association for Children with Life-threatening or terminal
conditions and their families.

alta necesidad y mucha complejidad por lo que el equipo
interdisciplinar debe adaptarse a cada circunstancia, ofre-
ciendo una atencion fisica, social, emocional y espiritual
en todo momento.

La Unidad de Cuidados Paliativos pediatricos del Hospi-
tal San Juan de Dios se puso en marcha, de forma pionera,
en 1991 a iniciativa de los hermanos de la Orden de San
Juan de Dios. Ofrece atencion integral 24 h al dia, 7 dias a
la semana, tanto en el hospital como en el domicilio. Es la
tnica en Cataluna dedicada especificamente a los cuidados
paliativos pedidtricos, y durante el afio 20135 se atendieron
a mas de 100 familias (desde 2009 se han atendido m4s de
400 pacientes) y 23 nifios pudieron fallecer en su casa. En
muchos hospitales hay pacientes con necesidades paliativas
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(unidades de intensivos pediatricos y neonatales, plantas de
oncologia, etc.) y no siempre es imprescindible involucrar a
todos los componentes de un equipo de cuidados paliativos.
Ademas, en muchos casos puede ser suficiente un soporte
del equipo al profesional referente.

En 2015 la Unidad ha podido desarrollar un proyecto
con el que ha aumentado sus recursos de médico y enfer-
mera, que estan disponibles de forma localizable y presen-
cial en hospital y domicilio 24/7 y conseguir contar con un
trabajador social y un psicélogo a tiempo completo. Cada
uno realiza su valoracion y luego se pone en comun para
disefiar un plan terapéutico integral. Cada profesional de-
sarrolla sus competencias segtin unos objetivos comunes y
se adopta un rol colaborador con el resto. En el caso de los
pediatras, estos lideran el control de los sintomas y la toma
de decisiones, asi como también la gestion de la informacion
y la prescripcion farmacoldgica.

El trabajo en equipo es fundamental. A diario el equipo
se retne para hablar de los nifios que se han visto el dia
anterior y de los que se veran durante esa jornada, el hecho
de poner el trabajo en comun aporta una vision global del
paciente y su familia. En el dia a dia, unos profesionales
aprenden de otros y se integra la actuacion. Entre las fun-
ciones de enfermeria se encuentra el dar apoyo en el control
de sintomas, ser referente a nivel de cuidados, y también
conocer las necesidades de los pacientes y sus familias para
poder atenderlas. Es esencial incluir la educacion sanitaria
en relacion a los cuidados, medicacion y signos de alar-
ma. Uno de los objetivos es empoderar a los cuidadores
y conseguir que dispongan de herramientas para cuidar
y actuar en el domicilio siempre que puedan y quieran es
permanecer alli. Ante cualquier duda o consulta, disponen
de un teléfono de atencién continuada para contactar con
el equipo.

La aportacion del trabajador social en la Unidad corres-
ponde a la valoracion de la dinamica familiar y su contexto
social. Para ello, se valora la situacion sociofamiliar en el
momento de la entrada en la Unidad (estructura y dindmica
familiar, red de apoyo, situacion socioecondmica, laboral y
la vivencia del momento, entre otros) y detecta los factores
sociales que puedan interferir en el proceso de cuidado del
nino/adolescente.

Esta valoracion permite elaborar un diagnostico social
(Colom, 2012), que genera un tratamiento social especifico
y que se dara a través del apoyo psicosocial a la familia.
Esta intervencion
e Favorece y acompana la expresion verbal de los senti-

mientos promoviendo la adaptacion individual y de la

familia a la nueva situacion.

e Aporta las medidas necesarias para el desarrollo de un
duelo saludable.

e Fomenta el maximo confort posible en la tltima etapa

de la vida.
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e Asesora y potencia los propios recursos familiares y
orienta sobre los recursos externos mas adecuados segin
las necesidades: laborales, legales, escolares...) y realiza
la gestion directa de recursos que les faciliten la vida
diaria (econémicos, adaptacion vivienda...).

* Anticipa, en el momento adecuado, las necesidades que
surgen en el momento de la defuncion y trdmites poste-
riores.

e Coordina, si se precisa, con servicios externos especiali-
zados de salud y/o sociales.

Tanto el paciente como la familia, pueden manifestar su
sufrimiento a través de las emociones y el comportamiento,
por lo que sera conveniente intervenir, desde el equipo in-
terdisciplinar, sobre el impacto emocional.

La funcién principal del psicélogo de la Unidad se centra
en acompanar a los pacientes y familiares a gestionar de la
forma mds adaptativa posible el cimulo de emociones y
reacciones que ocurren durante el proceso de final de vida.
La evaluacion psicoldgica ayuda a plantear los objetivos
terapéuticos y las intervenciones a realizar, siempre teniendo
en cuenta a los padres y hermanos, la toma de decisiones,
la gestion emocional y la comunicacion con el equipo. Es
por ello que se considera imprescindible la posibilidad de
realizar un soporte psicoldgico especifico.

El soporte emocional a la escuela del nifio y a otros pro-
fesionales implicados, asi como al equipo de la Unidad, es
otra de las dimensiones que el psicologo tiene que priorizar
en su intervencion.

El tiempo de aproximacion a la muerte puede ser de gran
crecimiento espiritual, tanto para el mismo nifio, que muchas
veces sorprende con su madurez y su capacidad de sentir
lo que estd pasando, como para su entorno mds proximo.
Afloran las preguntas existenciales, se refuerzan o rompen
vinculos y las creencias o esperanzas de la familia actdan
de puntal o son puestos en cuestion. Asi, desde la UCPP se
atiende la espiritualidad dando espacio al dialogo interior del
nifio y la familia para que ellos mismos puedan dar voz a sus
preguntas y dar vida a sus respuestas, encontrando elementos
de esperanza adecuados a cada momento. El relato biogré-
fico permite explorar experiencias de sentido y trabajar el
agradecimiento y/o la reconciliacion. Si la familia es creyente
se facilitan los rituales de agradecimiento, reconciliacion o
transicion propios de su religion. Sino lo es, se les acompana
en la creacion de rituales que para ellos sean de sentido.

Se acompana de manera especial los casos de mayor so-
ledad, ya que esta conlleva un mayor sufrimiento espiritual.
El modelo esta centrado en las personas, se atiende al nifio
y a su familia, pero también hay que tener muy presente
su entorno en el territorio. Se realiza coordinacion con los
servicios sanitarios de referencia de zona (atencion primaria,
equipos PADES —Programa de Atencion Domiciliaria y Equi-
pos de Soporte-, otros hospitales). Todos los profesionales
que atienden al nifio y a su familia deben estar informados y
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coordinados, en algunos casos puede ser interesante realizar
visitas conjuntas, teniendo en cuenta a los servicios sociales
y el entorno educativo.

La Unidad se ocupa en contactar con las escuelas, ya
sean ordinarias o de educacion especial, para informarles,
organizar la atencion y darles soporte. Para no interrumpir
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su rutina se visitan a los nifios en los centros. Si la familia
lo consiente se informa sobre el diagndstico, el progreso de
la enfermedad y el manejo de los sintomas para que puedan
optimizar e individualizar el cuidado, asi como se propor-
cionan herramientas para acompanar a la familia y al resto
de alumnos de la clase.
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El Instituto Peditrico de Enfermedades Raras (IPER)
del Hospital Sant Joan de Déu (HSJD) ofrece un servicio
especializado a los mas de 14.000 nifios con patologias
poco frecuentes que son seguidos en el centro, coordina la
atencion clinica (especializada y de proximidad), facilita el
diagnostico y promueve la investigacion de estas enferme-
dades minoritarias (Fig. 1). El IPER se posiciona también
como drea de referencia para la consulta sobre enfermedades
raras por parte de otros centros o profesionales de toda Es-
pana y al mismo tiempo pretende impulsar el intercambio
de conocimientos a nivel global.

Las enfermedades poco frecuentes son un conjunto de
patologias que afectan cada una a un porcentaje muy bajo
de la poblacién. Sin embargo, como grupo y dado el ndme-
ro elevado de ellas, se da la conocida como paradoja de la
rareza. Asi, se estima que hay mas de 3 millones de personas
en Espafa afectas por estas enfermedades. Suelen ser graves
y en la mayoria de los casos requieren un abordaje multi-
disciplinario y atencion continuada debido a su cardcter
cronico, progresivo y multisistémico.

La Uni6n Europea reconoce como enfermedades raras a
aquellas que tienen una prevalencia de menos de 5 personas
por cada 10.000 habitantes, aunque en un alto porcentaje
no llegan a 1 afectado por cada 10.000 habitantes, y que
afectan a la calidad de vida de quienes las padecen. Segin
datos de Orphanet, conocido portal de informacion sobre
estas dolencias, hay entre 6.000 y 7.000 enfermedades o
condiciones raras reconocidas en el mundo y, regularmente,
la literatura cientifica estd aportando patologias nuevas. Se
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estima que el 80% tiene un origen genético (mendeliano,

mitocondrial, epigenético), pero también existen canceres

raros y otros trastornos como los autoinmunes. Sin embargo,
en muchas de ellas se desconocen todavia las causas. Todo
esto dificulta su conocimiento, diagnéstico y tratamiento.

Con frecuencia, dado el origen genético tan frecuente
de las enfermedades raras, se suelen presentar en la época
pedidtrica, lo que supone un reto para pediatras y genetistas
que deben velar, no solo por el mejor crecimiento y desarro-
llo fisico del paciente, si no también por un adecuado cre-
cimiento emocional. Actualmente nuestro Hospital atiende
a pacientes afectados por, al menos, 1.200 enfermedades
minoritarias diferentes.

Es centro de referencia en Espafia, reconocido con el dis-
tintivo CSUR de centros de referencia (Ministerio de Sani-
dad, Servicios Sociales e Igualdad) para 20 grupos de estas
enfermedades, y participa en 9 de las Redes de Referencia
Europeas (ERN) recientemente establecidas. El IPER aglu-
tina los recursos del hospital, atina esfuerzos para avanzar
en el conocimiento clinico y cientifico y ofrece una respuesta
asistencial integral a los pacientes con estas patologias. Su
reciente creacion sigue indicaciones de la Instruccion del 2014
del Servicio Catalan de la Salud (CatSalut) sobre la ordenacion
del proceso de atencion a las enfermedades minoritarias. Los
objetivos del IPER se resumen como sigue:

* Facilitar el diagnostico de estas enfermedades. Mas del
20% de los nifios que las padecen y sus familias pasan
entre uno y tres afios desde que presentan los primeros
sintomas hasta que se les diagnostica la enfermedad. Esta
demora estd producida por el hecho de tratarse de mu-
chas patologias muy poco prevalentes que requieren de
un alto grado de sospecha por parte de los profesionales.
ElTPER integra experiencia clinica y medios tecnoldgicos,
y con ello quiere ofrecer a estas familias un diagnostico
mds rapido, el consejo oportuno en el caso de que su
origen sea genético y el acompanamiento en el proceso
de cuidado del paciente.
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FIGURA 1. Esquema del IPER del Hospital Sant Joan Déu. Se estructura en 5 ejes que abarcan: atencion sanitaria, diagndstico genético
y gendmico, investigacion biomédica, participacion del paciente y la familia, y manejo de registros y sistemas de informacion.

e Centrar la asistencia en el paciente. El [IPER cuenta con
gestores de casos que coordinan la asistencia de cada
paciente para que incida lo menos posible en su vida:
agrupan las visitas en el Hospital para evitar despla-
zamientos innecesarios, se coordinan con otros 4mbi-
tos como el escolar, la asistencia social y psicoldgica
o la Atencién Primaria, por ejemplo, para garantizar
la continuidad asistencial con el objetivo de mejorar el
tratamiento integral del nifio y la familia.

¢ Impulsar la investigacion traslacional de las enfermedades
minoritarias con el objetivo de comprender mejor las ba-
ses biologicas de las enfermedades y finalmente encontrar
tratamientos que se puedan trasladar lo antes posible a
la practica clinica. La Unidad de Investigacion Clinica
facilita el acceso a ensayos clinicos de nuevas terapias
en estudio en el ambito de las enfermedades raras.

FACILITAR EL DIAGNOSTICO

EI IPER cuenta con la experiencia clinica y los medios
tecnoldgicos necesarios para ofrecer un diagnéstico rapido
a las familias, y atender consultas de profesionales del pro-
pio centro y de fuera del mismo sobre casos no resueltos,
sobre todo de origen genético, mediante el Programa de
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Enfermedades Raras No Diagnosticadas (ERNoD), imple-
mentado en el sentido de programas similares desarrollados
en otros centros internacionales. Un buen diagndstico abre
el abanico de posibilidades terapéuticas, supone un ma-
yor conocimiento y aporta tranquilidad a los padres. Las
enfermedades minoritarias son poco conocidas y muchas
veces no muestran sintomas evidentes o suficientemente
especificos, con lo que se necesita un grado de sospecha
muy elevado.

La mayoria de los afectados tardan una media de 5 anos
en ser diagnosticados, lo que supone un tremendo gasto
sanitario en exdmenes complementarios y visitas multidis-
ciplinares asi como un gran sufrimiento de las familias, que
podrian obviarse de conocerse el diagnéstico etiologico a
veces tan dificil de conseguir. Y, mas atin, en ocasiones se
puede vivir afios con un diagndstico erroneo. Para el pro-
nostico y tratamiento es fundamental que esto no suceda.
La estructura de una consulta como la que ofrece el IPER
permite abordar estas cuestiones de una manera especifica
y dirigida a pacientes con ER. Los motivos por los que se
derivan los pacientes son variados, pero destaca la peticion
de “valoracion clinica” en pacientes que no tienen un diag-
nostico.

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



Desde el IPER se proporciona orientacion clinica para
mejorar el diagndstico de estas enfermedades y toda la ac-
tividad terapéutica que se pueda implementar, aportando
herramientas clinicas, pero también técnicas y asistenciales.
En ese sentido, desde el IPER estamos diseniando un pro-
grama de formacion para los médicos y personal sanitario,
con informacion sobre genética prictica y modelos de re-
conocimiento de sospecha de ER que pueda ser ttil en la
actividad clinica diaria.

CENTRAR LA ASISTENCIA EN EL PACIENTE

Otro de los objetivos de nuestro Instituto es mejorar la
atencion multidisciplinaria, coordinando e integrando mejor
la logistica, el circuito asistencial y la comodidad de padres
e hijos. A través de nuestra gestora de casos, nos reunimos
con los diferentes departamentos involucrados para poner en
comun opiniones y posibilidades de tratamiento o respuesta
a las necesidades, disenar las acciones y evitar desplazamien-
tos innecesarios de las familias agrupando visitas y pruebas
en un mismo dia.

Por otro lado, para garantizar la continuidad asistencial
al nifio y a la familia, el IPER estd también en contacto
con otros ambitos como la Atencién Primaria o el entorno
escolar. En este sentido, una de las labores que se esta lle-
vando a cabo es la puesta en contacto con los Centros de
Desarrollo Infantil y Atencion Precoz (CDIAP) de Catalufia
para conocer sus servicios y coordinarnos con ellos, asi como
incorporar Trabajadores Sociales al equipo.

Los pacientes deben ser los protagonistas de todos estos
procesos y nosotros debemos acompanarles como profesio-
nales y asesores para dar respuesta a sus necesidades. Desde
el IPER se pretende fomentar la relacion del Hospital con
las asociaciones y promover su participacion en el modelo
de atencion del IPER vy en el disefio de sus actuaciones.
Entre las acciones para fomentar esta relacion en el futuro
inmediato estd el estructurar su participacion en un consejo
asesor, llevando el didlogo con ellos al terreno de las nece-
sidades globales.

La actividad estd articulada alrededor de un grupo de pro-
fesionales que conforman un equipo que trabaja en estrecha
relacion con el conjunto de profesionales médicos y sanitarios
HSJD. El Equipo IPER estd compuesto por pediatras, neurd-
logos infantiles, genetistas, bioquimicos y gestores de casos,
e integra el Servicio de Medicina Genética y Molecular del
Hospital. La actividad se desarrolla alrededor de dos areas:
(i) atencion clinica, que tiene tres orientaciones, la consulta
de genética clinica enfocada a problemas dismorfoldgicos y
mendelianos, la consulta de consejo genético y el programa
de atencion a ninos y adolescentes sin diagnostico del IPER,
con una consulta presencial y una consulta en linea; (i) me-
dicina de laboratorio enfocada al estudio y diagndstico de
enfermedades genéticas y metabdlicas en los laboratorios
de citogenética, genética molecular, genomica y bioquimica.
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IMPULSAR LA INVESTIGACION TRASLACIONAL
Comprender mejor las bases biologicas de las ER es

fundamental para poder encontrar nuevos tratamientos.
Con la investigacion traslacional, el IPER pretende que los
problemas que se identifican en la experiencia clinica se
transformen en pregunta cientifica, y que los resultados que
se obtengan en el laboratorio puedan ser utilizados lo mas
rapido posible en la practica clinica. Para ello también fo-
mentamos la investigacion en enfermedades minoritarias en
el Institut de Recerca Sant Joan de Déu (IRS]D).

El IPER pretende promover este tipo de estudios, y
en colaboracion con la Unidad de Investigacion Clinica
del Hospital, favorecer el acceso a los ensayos clinicos de
nuevas terapias. Ya se estdn llevando a cabo proyectos de
investigacion concretos en las distintas dreas en las que que-
remos incidir: cancer pedidtrico, neurociencias (neurologia
y salud mental), endocrinologia, oftalmologia, ortopedia y
medicina fetal. En el ambito de las enfermedades minori-
tarias destaca los grupos de investigacion sobre enferme-
dades neurometabdlicas y enfermedades neurogenéticas,
adscritos al Area de Neurociencias Pediatricas del IRS]D,
y que también forman parte del CIBER de Enfermedades
Raras (CIBERER).

Para desarrollar los objetivos planteados, el IPER se ha
estructurado en 5 grandes ejes de actuacion (Fig. 1):

1. Eje asistencial, con caracter transversal, coordinando
los servicios y unidades en equipos multidisciplinares
integrales incluyendo asistencia psicoldgica, social y re-
habilitadora, e integrando la actividad en el ambito de
la genética clinica y el estudio del genoma. Garantiza la
coordinacién multidisciplinar y el cumplimiento de guias
de practica clinica actualizadas.

2. Eje cientifico, incorporando la investigacion biomédica
traslacional en enfermedades raras como hilo conductor
del IRSJD, fomentando los ensayos con medicamentos
huérfanos y mejorando el acceso a terapias avanzadas,
génica y celular, y fomentando la investigacion coopera-
tiva en red a nivel nacional e internacional. En este mar-
co, se lleva a cabo una importante actividad cientifica en
enfermedades neurogenéticas (patologia neuromuscular,
trastornos del neurodesarrollo, discapacidad intelectual,
movimientos anormales) y neurometabdlicas, y también
en el cancer del desarrollo, un drea fundamental del
ambito del cdncer raro de cardcter eminentemente pe-
diatrico.

3. Eje de genomica clinica y funcional, con el desarrollo de
una Plataforma de Diagnostico Gendmico e integracion
de nuevas tecnologias para su aplicacion en diagndstico
e investigacion.

4. Fje de relacion con pacientes y familiares, integrandolos
en la toma de decisiones del Hospital, apostando por
su formacion en auto-cuidados a través de Escuelas de
Pacientes y acercdndose a los ciudadanos a través de la
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utilizacion de las TICs o tecnologia de la informacion y
comunicacion.

5. Eje de registros y manejo de la informacion, mejorando
la codificacion y los registros existentes para facilitar la
investigacion clinica propia y la participacion en registros
poblacionales.

PACIENTES E INVESTIGADORES UNIDOS POR UNA
PLATAFORMA 2.0

El uso de la tecnologia digital 2.0 nos sirve para mostrar,
a manera de ejemplo, como los ejes de actuacion nos ayudan
a incidir desde el IPER en la mejora del conocimiento y la
atencion de los pacientes con ER. Uno de los principales
handicaps con que se encuentran los investigadores a la hora
de iniciar un trabajo de investigacion clinica sobre una enfer-
medad rara es conseguir reunir una muestra suficientemente
representativa de pacientes. El nimero de afectados que existe
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en un unico pais suele ser muy reducido y los esfuerzos de
la investigacion requieren de una dimension internacional.

Por otro lado, las familias de nifios con ER son muy
activas en redes sociales para poder compartir con otras
familias alejadas geograficamente tanto informacion de ca-
lidad como sentimiento, generando de forma espontanea
pero desordenada sus propios grupos de soporte. Por ello,
utilizando las posibilidades de internet, nuestro Hospital
ha impulsado la interaccion con los pacientes y familias la
creacion de portales especializados como Guia Metabodlica
(http://www.guiametabolica.org/) o RareCommons (https:/
www.rarecommons.org/es), una plataforma 2.0 que conecta
investigadores y pacientes con enfermedades poco frecuentes
de todo el mundo para generar juntos conocimiento cien-
tifico sobre estas patologias, fomentando el intercambio de
informacion entre médicos y pacientes y ofreciendo un lugar
seguro para compartir entre familias.
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Programa Hospital sin dolor en los pequenos procedimientos

M. Perell6 Riera!, E. Gomez Gamboa?

Anestesiloga coordinadora, 2Enfermera coordinadora. Programa Hospital sin dolor en los pequeiios procedimientos.

El dolor no solo estd presente en las intervenciones mas
complejas. También se puede dar en una cura, un sondaje
o la retirada de una via. Por ello, en el Hospital Sant Joan
de Déu hemos impulsado un programa que pretende pre-
venir y minimizar el dolor y la ansiedad de los nifios ante
los pequefios procedimientos que reciben en el hospital y
que, aunque no requieren anestesia general, pueden generar
desconfort.

El programa Hospital sin dolor en los pequefios pro-
cedimientos cuenta con el apoyo de la compafia farma-
céutica Galenicum e incluye toda una serie de iniciativas
que van mds alld del tratamiento farmacoldgico y acttian
sobre emociones como el miedo y la ansiedad que hacen
aumentar la percepcion del dolor. El programa persigue
tres objetivos:

*  Que los profesionales apliquen de manera sistematica
todos los recursos de que disponen para evaluar si los
pacientes sufren dolor y aplacarlo.

*  Que se tenga presente que el dolor se puede dar en cual-
quier procedimiento y no tan solo en las intervenciones
mas complejas.

e Que se informe a los nifios explicando en un lenguaje
apropiado y adaptado a su edad en qué consisten los
procedimientos.

Las estrategias que utilizan nuestros profesionales para
minimizar el dolor en los nifios hospitalizados se fundamen-
tan en cuatro lineas de actuacion:

e Laadministracion de analgésicos como pomadas, jarabes,
gotas... (kit de no hacer dafio).
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e La eficacia de la distraccion como un instrumento muy
potente para combatir el miedo y el dolor (incorporando
el kit de distraccion).

o El refuerzo positivo.

e La presencia y papel activo de los padres.

ADMINISTRACION DE ANALGESICOS: EL “KIT DE

NO HACER DANO”

Hay muchos procedimientos que son dolorosos y que se
realizan en el nifio despierto, como es el caso de los pincha-
z0s o las curas de heridas. El “kit” contiene un conjunto de
farmacos y dispositivos pensados para evitar que los nifios
experimenten dolor:

e Sacarosa, que disminuye el dolor de los bebés y lactantes
pequeiios y que resulta atil cuando se realiza la puncién
del tal6n.

e Cremas anestésicas locales para adormecer la piel que
evitan temporalmente la sensibilidad en el lugar donde
se tiene que llevar a cabo un procedimiento como puede
ser un pinchazo.

o Mezcla de gas 6xido nitroso 50% y oxigeno 50%, que
proporciona alivio del dolor asi como disminucion de
la ansiedad durante los procedimientos dolorosos.

*  Buzzy, un dispositivo con forma de abeja que mediante
frio y vibracion distrae los nervios proximos a la zona
de intervencion y ayuda a reducir el dolor.

e Farmacos para reducir la ansiedad.

Para difundir el conocimiento el programa prevé la im-
plantacion de kits en todo el Hospital, con guias de uso
actualizadas de todos sus componentes, y programas de
formacion en la utilizacion de 6xido nitroso al 50% y de
los tratamientos farmacoldgicos y no farmacoldgicos de los
que disponemos.

EL KIT DE DISTRACCION
La angustia y el miedo de los nifios pueden incrementar
su percepcion de dolor ante un procedimiento. La distrac-
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cion, al dirigir la atencion lejos del dolor y centrarla en algtin
elemento agradable, contribuye a que la experiencia no sea
negativa y que el procedimiento sea mds exitoso. Todo puede
ser util: hablar con el nifio, cantar, acariciarlo.

Los profesionales de nuestro Hospital disponen de un
maletin con pequefios juguetes, adaptados para ninos de
todas las edades, para que el paciente se entretenga jugando
con el que mas le gusta mientras le retiran un catéter o le
realizan cualquier otro procedimiento invasivo. Un elemento
de distraccion que estd dando muy buenos resultados son
las burbujas de jabon porque mediante este juego el nifio
realiza sin darse cuenta ejercicios respiratorios que le ayudan
a relajarse y a focalizar su atencion lejos del procedimiento
doloroso.

EL REFUERZO POSITIVO

El refuerzo positivo de la conducta del nifo es funda-
mental para poder agilizar los procedimientos y conseguir
los objetivos de reducir el dolor y la ansiedad durante los
mismos. En este sentido, a lo largo del proceso asistencial se
lleva a cabo un refuerzo verbal de las acciones de los nifios,
animandoles durante los procedimientos dolorosos o que
generan ansiedad.
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En el Hospital Sant Joan de Déu nuestros profesionales
valoran el esfuerzo que realizan los nifios cuando colaboran
en una cura obsequiandoles con diversos premios como es
el caso del certificado de valentia o la medalla de Valiente.
Esta iniciativa tiene muy buena acogida entre pacientes y
familias, resulta eficaz para combatir la ansiedad y el dolor, y
hace que los pacientes se sientan los auténticos protagonistas.

EL PAPEL ACTIVO DE LOS PADRES

El Hospital apuesta de manera decidida porque la familia
se implique activamente ante cualquier experiencia potencial-
mente dolorosa, estén presentes durante los procedimientos
y participen en las técnicas de distraccion.

Cuando se lleva a cabo un procedimiento que puede
resultar doloroso, los profesionales sanitarios animan a los
padres a sujetar a sus hijos mediante posturas o posiciones de
confort que facilitan la realizacion del procedimiento y com-
baten la ansiedad del paciente, la familia y los profesionales.

El programa Hospital sin dolor en los pequefios procedi-
mientos busca dia a dia la mejora continua, revisa estudios
cientificos, realiza sus propios registros y estudios y, sobre todo,
presta especial interés a los profesionales, nifios y familias reali-
zando un feedback continuo que ayude a mejorar los cuidados.
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Ya en los afios cuarenta el psicoanalista René Spitz cons-
tatd en un estudio las consecuencias psiquicas negativas que
provocaba en los nifios ser hospitalizados separados de sus
madres. Fue el primero que alertd sobre el hospitalismo.

Cuarenta afios después, en 1986, el Parlamento Europeo
aprobaba la Carta Europea de los Derechos de los Nifios
Hospitalizados para paliar los efectos de la hospitalizacion
en los pequenos.

En el Hospital Sant Joan de Déu hemos adaptado y hecho
nuestro este documento, y lo hemos incluido en nuestro plan
estratégico con el fin de que nuestros pacientes y sus familias
vivan de la mejor manera posible su estancia en el Hospital.
En la actualidad, todas nuestras actuaciones se guian por
los siguientes principios:

1. Priorizamos la atencion ambulatoria para que el nifio
solo sea hospitalizado en aquellos casos en que es ab-
solutamente imprescindible. En los tltimos afios hemos
potenciado la cirugia ambulatoria y en la actualidad un
71% de las intervenciones ya las hacemos sin necesidad
de ingreso. Ademas, en aquellos casos en que el nifio
tiene que quedar ingresado después de la operacion, el
73% ya ingresa el mismo dia de la intervencion y no
antes.

2. Optamos por un modelo de atencion centrado en la fa-
milia en la que los padres participan activamente. Ello
nos ha llevado a modificar normativas internas que per-
mitan, por ejemplo, a los padres acompafiar a sus hijos
a quirdfano y estar con ellos hasta que se duermen; a
readaptar nuestras estructuras y servicios de apoyo.
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3. Adaptamos nuestras estructuras, las pensamos para aco-
ger el acompafiamiento de la familia y las disefiamos para
que resulten agradables para el nifio.

4. El dolor no solo esta presente en las intervenciones mas

complejas. También se puede dar en una cura, un sondaje
o la retirada de una via. Por ello, hemos impulsado un
programa para prevenir y minimizar el dolor y la ansie-
dad de los nifios ante los pequefios procedimientos que
reciben en el Hospital y que pueden generar malestar,
aunque no requieran anestesia general. Este programa
incluye cuatro lineas de actuacion: la administracion de
analgésicos, la utilizacion de la distraccion como un ins-
trumento muy potente para combatir el miedo y el dolor,
el refuerzo positivo, y la presencia y papel activo de los
padres.

5. Contamos con profesionales formados en técnicas para
ayudar a los pacientes y sus familias a afrontar situacio-
nes estresantes y minimizar su ansiedad:

— Contamos con dos especialistas en enfermeria y psi-
cologia formadas en la especialidad ChildLife que
acompafian a los nifios y a sus familias en los instantes
previos a una operacion, para darles apoyo emocional
y psicologico. Al nifio le explican, mediante un juego
simbolico con un muiieco de trapo, en qué consiste
la intervencion, y le acompanan a quirdfano y a la
Unidad de Cuidados Intensivos para que conozca a
las personas que le atenderdn. A los padres, los vi-
sitan mientras el nifio estd en quir6fano para darles
instrumentos de contencidn psicoemocional y, si es
conveniente, proporcionarles informacion.

— Los Pallapupas, nuestros payasos del Hospital, ayudan
a los nifios que tienen que ser intervenidos a entrar en
quir6fano tranquilos y jugando.

— Nuestra Unidad de intervenciones asistidas con perros
motiva a los nifios en su proceso de recuperacion, y
les ayuda a reducir su estrés y mejorar su estado ani-
mico. Los animales son una herramienta muy efectiva
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TABLA 1. Las cifras del Hospital Amigo 2015.

Musicoterapia:

877 pacientes atendidos

1.556 sesiones de musicoterapia

24 horas de conciertos

80 horas de musica en las salas de espera

Taller de canto:
300 pacientes atendidos
144 horas de taller

Payasos:

7.701 pacientes atendidos en el Hospital de Dia

7.608 pacientes atendidos en quiréfano

6.399 pacientes atendidos en plantas de hospitalizacion

Intervenciones asistidas con perros, cifras relevantes:
3.818 pacientes atendidos en los espacios comunes
1.753 pacientes de intervenciones directas con animales
122 pacientes atendidos en el taller de lectura

Arte terapia:

380 pacientes atendidos

Taller de Grafiti:

300 pacientes atendidos

para ello. Los perros de nuestra Unidad recorren con
sus adiestradores las plantas de hospitalizacion, las
consultas externas y urgencias para dejarse acariciar
y hacer juegos con los pacientes que lo necesitan.

— Nuestras musicoterapeutas ayudan a los nifios ingre-

sados a expresar sus emociones. La musica es, ademds,
un estimulo perfecto para los nifios que tienen que
hacer rehabilitacion y para los que padecen una enfer-
medad neuroldgica. También realizamos un taller de
canto con los pacientes de salud mental, para ayudarles
a mejorar su estado animico a través del control de la
respiracion que requiere cantar.
Durante los tltimos diez afios, la musica se ha ido ex-
tendiendo por el Hospital y ya esta presente en todos
sus rincones. Las notas musicales llenan las salas de
espera para reducir el estrés de grandes y pequefios e
incluso el vestibulo del Hospital, donde periédicamente
se celebran conciertos con musicos voluntarios.

6. Garantizamos la continuidad de la escolaridad. Para

que los pacientes ingresados en el Hospital no pierdan
el ritmo escolar, tenemos una escuela de educacion
infantil, primaria y segundaria. Las maestras imparten
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clase en una escuela habilitada en el Hospital y se tras-

ladan a las habitaciones cuando el paciente no puede

desplazarse.

7. Ofrecemos alternativas de distraccion a los nifios durante
su estancia en el Hospital. Ponemos a su disposicion una
sala de juegos para los mds pequefios y un espacio con
futbolin, ordenadores y consolas para los mas mayores.
Ademas, a lo largo de todo el afio realizamos actividades
y talleres a los que pueden asistir todos los pacientes
ingresados que lo deseen.

8. Buscamos mecanismos para asegurar el derecho a la par-
ticipacion de nuestros pacientes. En el dltimo afio, se
han introducido metodologias de co-disefio a través de
talleres con los padres. Nos aseguramos que el disefio de
un nuevo servicio, o la mejora de los existentes, cuenta
con el trabajo conjunto de familias y profesionales.

9. Creamos materiales de divulgacion adaptados para ninos
con el fin de garantizar su derecho a la informacion.

10.Damos apoyo a las familias:

— Contamos con 600 voluntarios que dedican desintere-
sadamente parte de su tiempo a venir al Hospital para
acompanar a las familias en los momentos més dificiles
y hacerse cargo de los nifios mientras los padres deben
ausentarse. Hemos extendido este acompafiamiento
mds alla de las paredes del Hospital gracias a un grupo
de 45 taxistas voluntarios, que trasladan gratis en su
dia libre a los nifios sin recursos que tienen que venir
al centro a recibir tratamiento.

— Ponemos a disposicion de las asociaciones de familias
de pacientes un espacio donde pueden recibir a las
familias y darles apoyo. El Hospital también les ayuda
en la organizacion de actividades de formacion, divul-
gacion vy sensibilizacion social.

— Evaluamos la situacion de cada familia para ofrecer
apoyo a las que tienen mas dificultades econdmicas.
Les ofrecemos, entre otras ayudas, alojamiento si viven
fuera de Barcelona, servicio de transporte, tratamientos
de ortodoncia en el caso de los nifios con enfermeda-
des graves y pocos recursos, y ayudas para protesis,
audifonos y otros productos sanitarios que no estin
cubiertos al 100% por la sanidad publica.

Todas estas iniciativas, a excepcion de la escuela, son
posibles gracias a las donaciones que fundaciones, empre-
sas y particulares realizan a nuestro Hospital y que el afio
pasado ascendieron a més de 400.000 euros.
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Enfermeria escolar en centros de educacion especial

Estos tltimos afios, y debido a los avances tecnoldgicos,
médicos y la complejidad de los cuidados, ha aumentado
la supervivencia de nifios/as que sufren pluridiscapacidad®
o enfermedades neuroldgicas graves. Asi pues, la sociedad
debe reestructurarse para darles soporte y servicio®.

Cuando estos nifios/as inician la escolarizacion, requieren
de soportes adaptados a sus necesidades, y de unos cuida-
dos integrales muy bien planificados por parte de los profe-
sionales de enfermeria que engloben todas sus necesidades
biopsicosociales, asi como un empoderamiento a la familia®.

El Hospital Sant Joan de Déu, viene liderando el soporte
de enfermeria en centros de educacion especial de la ciudad
de Barcelona y Santa Coloma. Su finalidad es garantizar
una atencion de salud de forma integral y adecuada a sus
necesidades y promover el desarrollo del alumno/a con grave
discapacidad, mejorando su calidad de vida y empoderando
a la familia. Entre las acciones que se llevan a cabo en dicho
proyecto, hay que destacar la deteccion de los problemas y
complicaciones que pueden sufrir a consecuencia de su dis-
capacidad o enfermedad y promover hébitos saludables en
un ambiente favorecedor como es la escuela, contribuyendo
a disminuir el absentismo escolar, los ingresos hospitalarios
y las visitas de urgencias a centros médicos, mejorando asi
la calidad de vida del nifio/a y de su familia.

El Hospital Sant Joan de Déu realiza esta labor, desde el
aflo 2000 y en la actualidad dispone de cinco profesionales
de enfermeria, formados y especializados que se desplazan
diariamente a seis centros. Las escuelas son: Josep Sol (Santa
Coloma), Guimbarda, Sagrat Cor-Nadis, Estimia, Esclat y en
la guarderia infantil Girafes Blaves de Nexe Fundaci6 (Bar-
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celona). Estos centros, tienen escolarizados un total de 286
niflos que requieren cuidados de enfermeria diarios debido
a sus problemas de salud. Son nifios con pluripatologias
complejas que tienen problemas digestivos, de movilidad,
respiratorios o presentan riesgo de sufrir convulsiones o
autolesiones y que tanto ellos como sus familias requieren
de unos cuidados de enfermeria integrales y completos.

En estos centros educativos, las enfermeras llevan a cabo
funciones de cardcter asistencial, docente y de gestion. Ad-
ministran la medicacion, prestan los cuidados integrales a
estos nifios, se encargan de detectar precozmente y paliar
todos los problemas de salud que puedan surgir.

Ademds, realizan una labor de formacion a los alumnos,
familiares (capacitacion-empoderamiento) y personal educa-
tivo de los centros: les asesoran sobre las diferentes ayudas
en cuanto a técnicas, habitos y calidad de vida, alimentacion,
adaptacion del hogar, etc. Trabajan de forma interdiscipli-
naria con los profesionales de los centros de Atencion Pri-
maria, donde estos nifios/as son tratados, haciendo un plan
terapéutico interdisciplinar para intentar mejorar la calidad
de vida del nifio y la familia.

Cada alumno y su familia necesita una atencion espe-
cializada e individual. Por ello, a principio de curso, las
enfermeras realizan una valoracion individualizada con el
objetivo de detectar sus necesidades y llevar a cabo un plan
de cuidados individualizado que revisard y compartird con
el resto del equipo del Centro de educacion especial ademas
de la familia, con el fin de promover su salud, prevenir su
enfermedad, mejorar su calidad de vida y empoderar la fa-
milia en el abordaje de este nifio/a.

Esta labor es la que realiza el profesional de enfermeria
de las escuelas de educacion especial de forma diaria con
nifios y nifias y sus familias. Actualmente, los cuidados de
enfermeria en las escuelas se estan haciendo imprescindibles
y existen mas solicitudes para su dotacion; todo ello, debido
al trabajo realizado estos tltimos 17 afios por los profe-
sionales de enfermeria donde los cuidados especializados
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han marcado un cambio en la salud de los alumnos y en la
calidad de vida de las familias.
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Departamento de Innovacion del Hospital Sant Joan de Déu

J. Pérez Payarols!, A. Valls Esteve2

IDirector, 2Técnico. Departamento de Innovacion. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

En el Hospital Sant Joan de Déu apostamos por la in-
novacion desde 2009, cuando creamos un departamento de
Innovacion con el objetivo de dar salida a las ideas innova-
doras de nuestros profesionales, tanto asistenciales como no
asistenciales. Nuestra mision es transformar la excelencia en
la investigacion y la asistencia clinica en nuevos productos,
servicios y procesos que mejoren la experiencia de los pa-
cientes, la salud de la poblacion y disminuyan el coste per
capita de la provision de servicios de salud.

Desde el afio 2009, hemos analizado mas de 100 proyec-
tos de innovacion y ejecutado mas de 50, de los cuales 35
siguen hoy en activo. Ademas, hemos colaborado con mds
de 100 empresas, nacionales e internacionales, del sector de
la salud y de otros sectores de la economia. De hecho, en
la actualidad el 44% de nuestros proyectos se realizan en
colaboracion con otras empresas.

Formamos parte de algunos de los principales ecosiste-
mas de innovacion en el dmbito pediatrico y de entornos
con empresas de otros sectores de la economia, como la
International Society for Pediatric Innovation, ITEMAS,
KIDs Cluster y Co-Society. Ademds, colaboramos con nume-
rosas universidades, tanto nacionales como internacionales,
y programas de emprendimiento como Moebio, Tech4Health
y Médico Emprendedor del COMB.

EL HOSPITAL: EPICENTRO DE LA INNOVACION

La sociedad actual experimenta grandes cambios demo-
graficos y de habitos de vida que conllevan nuevas demandas
al modelo asistencial. Los hospitales son el punto de encuen-
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tro de las necesidades de los pacientes, el conocimiento, la

investigacion, la innovacion y la experiencia, y por tanto,

son el marco idoneo para generar ideas y liderar los avances
en el mundo sanitario.

La innovacion es por naturaleza una actividad extrema-
damente ineficiente y de riesgo. Son muchas las ideas que se
estudian y pocas las que acaban llegando a hacerse realidad.
Por ello, en el Hospital Sant Joan de Déu Barcelona traba-
jamos con metodologias para reducir los riesgos asociados
a los procesos de innovacion. Entre ellas, Design Thinking,
Business Model Innovation, Rapid Prototyping o Agile.

Entendemos la innovacion de una forma amplia y ho-
listica. Esto nos permite ser mds que una simple oficina de
transferencia y extender el valor de la innovacion mas alla
de la comercializacion o la transferencia de los productos
que salen del laboratorio.

Como hospital, nuestros esfuerzos de innovacion han
pasado por tres fases:

o Fase 1: trabajdbamos solo con las ideas proporcionadas
por nuestros profesionales (p. €j., BCN Innova del Dr.
Joan Prat).

e Fase 2: gracias al éxito en la fase 1, empresas de otros
sectores nos empezaron a contactar para innovar con
nosotros, para co-innovar (p. €j., la mochila de Miquel-
Rius). Piden de nosotros nuestro conocimiento clinico.

Externo

44%

HSJD
56%

FIGURA 1. Origen de los proyectos de innovacion.
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o Fase 3: desde 2014 start-ups del sector salud nos con-
tactan para trabajar directamente con nosotros en el
desarrollo de sus productos. Piden de nosotros nuestro
acceso a pacientes y nuestra capacidad de acelerar su
proceso de llevar su producto al mercado.

Los principales resultados conseguidos hasta la fecha se
pueden concretar en la creacion de 1 spin-off y 2 start-ups
(BCN Innova, Cebiotex y Kocoon Medical) y en $ licencias
de uso (DIGMO, colector tumoral, membrana liberadora de
farmacos, sistema de produccion de fibras por electrohilado
y Funny Friends) y 3 licencias a 1. Farmacéutica.

Los proyectos de innovacion en que trabajamos se en-
marcan en algunas de estas 5 areas:

Productos farmacéuticos.

Materiales y dispositivos.

TICs Salud.

Organizativa y asistencial.

Biotecnologia y diagndstico molecular.

SR LD

CASOS DE EXITO
1. Productos farmacéuticos
Cebiotex

Cebiotex, la primera spin-off surgida de la interaccion de
investigadores de la Universitat Politecnica de Catalunya y el
Hospital Sant Joan de Déu Barcelona, ha desarrollado y ca-
racterizado a nivel preclinico, in vitro e in vivo, membranas
de nanofibras no tejidas para la liberacion local de principios
activos para el tratamiento local del lecho quirtrgico tras la
cirugia de extirpacion de tumores. El objetivo es conseguir
altas concentraciones de principios activos en la zona donde
esta colocado el dispositivo de liberacion, evitando toxicidad
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sistémica y aumentando la eficacia del fairmaco contra los
posibles restos tumorales.

2. Materiales y dispositivos
GazeLab

BCN Innova, empresa spin-off del Hospital Sant Joan de
Déu Barcelona, ha desarrollado este dispositivo que mejora
sustancialmente el diagnostico y el tratamiento del estra-
bismo.

GazeLab permite una exploracion objetiva de precision
revolucionaria, superando el modelo de medidas subje-
tivas imperante hasta la actualidad, y reduce un 50% el
numero de segundas operaciones, que son cirugias inne-
cesarias.

Impresion 3D

En el Hospital Sant Joan de Déu Barcelona utilizamos
tecnologias de impresion 3D y additive manufacturing para
planificacién de cirugias complejas en cuatro dreas princi-
palmente: en cirugia ortogndtica y maxilofacial, en cirugia
ortopédica y traumatoldgica, en cirugia plastica para la re-
construccion del pabellon auricular y en cirugia oncoldgica.
En el caso de cirugia oncoldgica el modelado 3D se hace
mis dificil que en los otros casos por el hecho de trabajar
con tejidos blandos. Por este motivo, es el campo menos
trabajado en el mundo quirirgico y en el que el Hospital
Sant Joan de Déu, en colaboracion con Fundacié CIM-UPC
BarcelonaTECH, somos pioneros.

Actualmente, trabajamos en nuevos campos de aplica-
cion, sobre todo en el campo de la rehabilitacion.

Pal-joc

En el afio 2009 Guillermo Puche, enfermero del Hos-
pital Sant Joan de Déu Barcelona, observo que los nifios y
ninas ingresados se montaban en la estructura del palo de
gotero para desplazarse por el Hospital sin que el producto
estuviera preparado para este fin. De esta observacion naci6
la primera idea de innovacion interna del Hospital: crear
un palo de gotero pedidtrico con una plataforma para el
desplazamiento de pacientes con seguridad. Pal-Joc es un
palo de gotero-juguete (0 porta-sueros) que permite a los
nifios jugar mientras reciben la medicacion y desplazarse
de forma segura como si fuera un patinete. Este dispositivo
se comercializa desde el ano 2012 y ha sido expuesto en el
ano 2014 en el Museo del Disefio.

Mochilas ergonomicas

En 2010 la empresa Miquelrius, con la colaboracion
de profesionales del Hospital Sant Joan de Déu Barcelona,
desarrolld una mochila ergondmica disefiada con el ob-
jetivo de adaptarse a la anatomia infantil para reducir el
impacto del peso cargado. Este producto se comercializa
desde el afio 2012.
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Colector de células tumorales

La obtencion de muestras de tumores gliales habia sido
siempre un procedimiento manual llevado a cabo por el ci-
rujano por medio de una biopsia con pinzas, guardando la
muestra de material biopsiado en un recipiente para su pos-
terior analisis por parte del patologo. Para otros tumores no
gliales existen dispositivos que facilitan la recogida de mues-
tras, como pueden ser la cistoscopia o agujas con succion.

En 2008, el Hospital Sant Joan de Déu Barcelona (Dr. 1.
Roussos) desarrollé conjuntamente con la empresa VecMe-
dical el colector de células tumorales, un dispositivo médico
capaz de acoplarse a un aspirador quirtrgico y recoger todo
el material tumoral aspirado durante intervenciones quirtr-
gicas, separandolo del resto de fluidos aspirados. El colector
tumoral cuenta con un sistema de cierre para guardar el
tumor de forma segura hasta su liberacion para el anélisis
por parte del patélogo.

El colector fue patentado y se comercializa desde el afio
2011.

3. Tics Salud
Rare Commons

Rare Commons es un proyecto de investigacion digital
del Hospital Sant Joan de Déu Barcelona centrado en el
estudio biomédico de las enfermedades raras que afectan
a ninos y nifas.

La iniciativa se basa en una plataforma online que permi-
te la interaccion de los usuarios, gracias a una dinamica de
informacion, formacion y participacion simulando el entorno
de las redes sociales virtuales. Los usuarios se agrupan me-
diante comunidades privadas, de familias y de médicos, que
colaboran para conseguir mejorar el conocimiento cientifico
de la enfermedad y poder describir su historia natural. Las
comunidades son ademas un lugar de apoyo entre familias
y entre médicos. Este proyecto ha merecido el premio HIN-
NOVAR de Novartis de 2012 y el premio Honda 2013.

Funny Friends

Los pacientes con fibrosis quistica precisan realizar reha-
bilitacion respiratoria cada dia, con ejercicios muy basicos de
inspiracion y expiracion. Estos ejercicios son muy repetitivos
y aburridos para los nifios, lo cual resulta en una baja adhe-
rencia al tratamiento. También es fuente de conflictos en casa
entre padres e hijos, porque el nifio no realiza los ejercicios.

Funny Friends, desarrollado en colaboracion con Omada
Interactiva y VecMedical, es un juego interactivo dirigido
a nifos y nifias que padecen alguna patologia, como la fi-
brosis quistica, que requiere la atenciéon de un programa
de rehabilitacion con fisioterapia respiratoria. Su objetivo
principal es que los nifios puedan realizar ejercicios de re-
habilitacion en casa, fuera del entorno hospitalario, y de
forma ladica, disminuyendo asi su rechazo y haciendo mds
amena la fisioterapia.
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Ademas, Funny Friends permite la programacion, mo-
nitorizacion y control del trabajo realizado por los nifios
y nifias por parte de médicos y fisioterapeutas de forma
remota, mediante el uso de sensores de respiracion inteli-
gentes con comunicacion inalambrica y de una plataforma
web.

Robot social mascota cognitivo asistencial
La Universitat Politécnica de Catalunya (UPC), La Salle

Campus Barcelona, la Universitat Autonoma de Barcelona

(UAB) y el Hospital Sant Joan de Déu Barcelona trabajan

desde 2011 en el desarrollo de robots interactivos con el

objetivo de:

o Reducir el dolor y la ansiedad en nifios hospitalizados o
sometidos a algtin tipo de intervencion clinica hospita-
laria.

e Aumentar las interacciones en la red nifio-institucién-
padres en situaciones estresantes.

Este proyecto multidisciplinar ha permitido hacer es-
tudios desde distintos enfoques: tecnoldgico, psicoldgico,
clinico y social.

Una de les principales aplicaciones del robot es el uso en
terapias no convencionales, como las terapias actuales con
animales, presentando ventajas respecto estas. Este tipo de
intervencion tiene un papel complementario importante para
pacientes con dolencias o enfermedades cronicas dentro y
fuera del Hospital.

En el Hospital Sant Joan de Déu Barcelona hacemos uso
de los robots en hospitalizacion y en la sala pre-operatoria
Arco-Iris y estamos empezando un estudio en salas de espera
de Urgencias.

Actualmente se trabaja en una nueva version capaz de
recopilar datos sobre el estado del paciente que servirdn al
personal clinico en el diagnéstico y seguimiento del estado
de salud de sus pacientes.

Training Karyotypes

Un equipo de profesionales del Hospital Sant Joan de
Déu Barcelona cred en 2014 Training Karyotypes, la pri-
mera aplicacion movil del mundo que permite confeccionar
cariotipos mediante cromosomas humanos.

Esta app facilita el aprendizaje de la citogenética fuera
del entorno de un laboratorio a estudiantes, licenciados,
graduados en biologia y en otras disciplinas afines a la ge-
nética y las ciencias biomédicas.

La aplicacion propone 269 casos en los que el usuario
tiene que ordenar los cromosomas para determinar si pre-
sentan alguna alteracion y aprender a escribir la formula
cromosomica. Estd disponible para dispositivos iPad.

5 minuts

El programa 5 minuts es un servicio virtual de forma-
cion dinamico, interactivo, de corta duracién y semanal, que
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permite complementar la formacion continuada tradicional
y ofrece a los profesionales un espacio de intercambio de
conocimientos, experiencias e informacion.

Se ha convertido en una herramienta util para estar al
dia en algunos aspectos del cuidado y su formato audiovi-
sual ayuda a responder dudas en poco tiempo y de forma
distendida.

El programa, que cuenta ya con 150 videos, ha sido selec-
cionado como uno de los cinco proyectos mas innovadores
por Connecting Nurses de Sanofi (2013) y ha recibido el
premio internacional de la Drexel University de Filadelfia,
en reconocimiento a su labor de mejora de la formacion de
los profesionales de enfermeria (2013).

4, Organizativa y asistencial
Programa de Simulacion Avanzada y Darwin Home

El Programa de Simulaciéon Avanzada parte de la necesi-
dad de mejorar el entrenamiento de los profesionales y sus
dindmicas de trabajo en equipo con el objetivo de mejorar la
seguridad del paciente. El programa del Hospital Sant Joan
de Déu Barcelona permite crear un entorno donde realizar
este entrenamiento mediante técnicas de simulacion avan-
zada, desde la evidencia que la simulacion puede ayudar a
disminuir la morbi-mortalidad en un 20%.

Hemos desarrollado, ademds, Darwin Home, una aplica-
cion movil que permite llevar la zona de simulacion a casa,
para que los profesionales puedan seguir el entrenamiento
en reanimacion neonatal. Esta aplicacion estd disponible en
sistema [0S y Android.

Pediatria dels Pirineus

Histéricamente, la comarca del Alt Urgell siempre habia
tenido dificultades para prestar atencion pedidtrica, tanto
por el déficit de profesionales especialistas en pediatria como
por la situacion geografica de la zona.

El Hospital Sant Joan de Déu Barcelona, conjuntamente
con un grupo de pediatras innovadores de la zona, formé en
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2010 una sociedad cooperativa, Pediatria dels Pirineus, para
prestar asistencia sanitaria tanto en los centros de Atencion
Primaria de la comarca como en el Hospital del Alt Urgell.

Este modelo de gestion, que es pionero en Cataluiia,
da un mayor protagonismo a los profesionales a la vez que
garantiza la integracion de la asistencia primaria y hospi-
talaria.

Los profesionales que forman parte de esta cooperativa
participan en cursos de formacion continuada que se im-
parten en el Hospital Sant Joan de Déu Barcelona y estan
en contacto periddico con el centro.

PrevenGo - Programa de prevencion de la obesidad
infantil

PrevenGo es un programa de salud hibrida (tecnologia +
profesionales) que estd en fase piloto y que tiene por objetivo
incrementar la adherencia al tratamiento (ejercicio fisico y
alimentacion) de los nifios con obesidad.

A cada familia se le entregan dos dispositivos de monito-
rizacion (fitness trackers de las casas Fitbit o Garmin), uno
al nifio o nifia y otro a uno de los padres. Esta intervencion
digital viene acompanada por la incorporacion de un es-
pecialista (nutricionista, experta en cambios de habitos de
vida), que acompafia y motiva a los nifios y a sus familias a
lo largo de todo el programa.

Con el programa PrevenGo, no solo los pacientes se
activan e implican, sino que también lo hacen sus familiares
mediante cambios de habitos, la monitorizacion y la ayuda
de profesionales. Ademas, es un magnifico modo de prevenir
la diabetes tipo 2 y las complicaciones cardiovasculares.

5. Biotecnologia y diagnostico molecular
Respiratory Point-of-Care DX device

El Hospital Sant Joan de Déu Barcelona (Carmen Mu-
fioz-Pedro Brotons) ha desarrollado un método para el
diagnostico rapido de la deteccion bacteriana en infeccion
respiratoria. Proyecto colaborativo con ICFO.
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IN MEMORIAM

Manuel Crespo Hernandez, ejemplo insuperable de pediatra universitario

Cuando recibi la peor de
las noticias, el fallecimiento
del profesor Manuel Cres-
po Hernandez, no tardé
en ponerme a redactar es-
tas lineas. Hay cosas que
es mejor hacerlas pronto
y pretendia asi dejar un
resquicio de libertad a mis
sentimientos. Quizas con-
seguiria atenuar al mismo
tiempo el profundo pesar
que debia compartir con su
esposa, sus cuatro hijos y
tantos amigos, compaiieros y discipulos. El inconveniente
es que todavia no es el mejor momento para revisar a fondo
su larga trayectoria humana, profesional y universitaria. Y
ademas serd dificil no olvidar alguna entre las muchas cuali-
dades admiradas en el amigo que nos acaba de abandonar, a
los ochenta afios bien cumplidos: nacido en Carbajosa de la
Sagrada, Salamanca, el 29 de diciembre de 1936, y fallecido
en Oviedo el 19 de abril de 2017. El dato de su llegada a este
mundo no lo olvido, porque cumpliamos afios el mismo dia
y el mismo mes, pero no el mismo afo, como es obvio. Sin
embargo, la llamada anual con rigurosa puntualidad no me
llegaba desde Oviedo en esa fecha, sino un mes antes, en el
mes de noviembre. El queria celebrar asi que el afio 1964,
en refiida oposicion, segtin se decia con exactitud, accedimos
juntos a nuestra catedra definitiva: su maestro Ernesto Sdn-
chez Villares a la de Valladolid y yo a la de Barcelona. Desde
entonces consolidamos lo que algunos consideran nuestras
escuelas pedidtricas y mostramos el puente que las uniria
en sus fundamentos, unién que ya fue evidente en la época
de nuestros antecesores, Guillermo Arce y Antonio Galdé.
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Al elegir esta efeméride Manuel Crespo estaba recordando
la trascendencia que daba a nuestro quehacer universitario
al que situaba en el primer lugar entre las poliédricas tareas
que debia asumir un catedratico y jefe de departamento de
pediatria, y me refiero a los largos afios vividos, en los que
pasamos pronto de simples compafieros conocidos a unos
amigos ciertos.

Hace diez afios Manuel Crespo recibié en Oviedo el ho-
menaje por su jubilacion a los setenta afios y tuve el honor
de ser llamado para glosar su personalidad. Lo hice con
placer y algunos pérrafos los trasladé a una publicacion
mia en la que tuve el atrevimiento de glosar mis sesenta
afnos en contacto con nuestra ciencia. Entonces y ahora, al
revisar su brillante curriculum vitae una de las cosas que
es facil comprobar es la afirmacion previa: el predominio
de su talante universitario de la cabeza a los pies y contra
viento y marea, aunque seguir en la universidad supusiera
enfrentarse a la tendencia inmovilista y dejar de lado otras
posibilidades de progreso profesional, por ejemplo, como
puericultor del Estado o como prestigioso pediatra clinico
general, tanto en la asistencia publica como en la privada.
También se veria obligado a tomar como profesor o como
gestor académico decisiones que no serian del agrado de
todos. Su trayectoria, en efecto, fue firme y clara: después
de ser alumno interno durante los estudios de licenciatura
en Salamanca y profesor ayudante desde el mismo afio de su
licenciatura en 1962, sigui6 unido a la prestigiosa catedra de
pediatria de Salamanca como profesor adjunto desde 1966
(habia leido la tesis doctoral pronto, en 1964, a los dos
afos de la licenciatura) y profesor agregado en 1973, cul-
minando con su designacion como catedratico de Pediatria
de la Facultad de Medicina de la Universidad de Oviedo.
Su empuje universitario era tanto que ademads de sentar las
bases de una nueva escuela pediatrica en Asturias, tomd
las riendas de su facultad como Decano en 1979, lo que
supuso a partir de entonces su participaciéon muy activa en
las tareas de toda la Universidad asturiana, como miembro
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de varias comisiones: de investigacion, de estudiantes, de
infraestructuras, de recursos, de doctorado... sin olvidar su
participacion en la comision paritaria de Universidad y las
Instituciones sanitarias del Principado de Asturias. Se trataba
ademas de una etapa de cambio, que intent6 acelerar una
nueva legislacion, marcada por la LRU o Ley de Reforma
Universitaria de 1983. A partir de esta ley la universidad ya
no fue igual, junto con la democratizacion y feminizacion, y
mds ain la masificacion: en 1945, cuando yo ingresé en la
Universidad, existian en Espafia 15 alumnos universitarios
por 10.000 habitantes. En 1995 los universitarios eran 250
por 10.000 espafioles. El gobierno recayé sobre la propia
comunidad académica y ademds desde la constitucion de
1978 las competencias en materia educativa habian sido
asignadas a las Autonomias. Como Manuel Crespo pudo
comprobar, el esfuerzo debia ser mayor para los que ocu-
paron por entonces puestos de responsabilidad académica
como fue su meritorio caso. Ciertamente fue mucho lo que
hizo por Asturias y su Universidad, que le distingui6 con
su medalla de oro, lo mismo que la Organizaciéon médica
colegial de Oviedo. Pero algo similar se puede ver en el pla-
no nacional, de toda Espafa, cuando acept6 ser parte muy
activa de la Agencia Nacional de Evaluacion y Acreditacion
del Profesorado y de la Comision Nacional de Pediatria y
sus dreas de capacitacion especifica, de la que llegd a ser
presidente y representante en el Pleno del Consejo Nacional
de Especialidades médicas, asi como vocal de la comision
permanente.

Como docente, ni que decir tiene que sus clases eran de
una brillantez envidiable y de una eficacia insuperable, sus
conferencias, inolvidables, y obligadas sus aportaciones en
nuestros congresos. La ensefianza de la Pediatria requiere
ante todo saber y querer, haciéndolo con entusiasmo y con
ilusion. También es preciso todavia, en la era de la informa-
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tica, hablar y leer, y ademds conviene escribir, para que el
estimulo transmitido a unos pocos llegue a muchos mds, y
durante mas tiempo. En todas estas tareas sobresalio, tal vez
uniendo a sus cualidades personales, la impronta inconfun-
dible de la Escuela de Arce-Sanchez Villares, la recibida en
Suiza y Alemania, sobre todo en el Kinderspital de Zurich
en tiempos de Guido Fanconi. En esta otra faceta docente y
por tanto universitaria, espero nuevas glosas que subrayen
la valia de sus centenares de publicaciones en revistas y en
numerosos libros. Por mi parte me limito ahora a recordar
su direccion de un monumental libro de Pediatria para los
residentes y la gran trascendencia de su intervencion en la
génesis de la sintesis de mi Tratado de Pediatria, primero
como Compendio y luego en su forma actual de Manual. De
sus aportaciones personales recuerdo la magistral actualiza-
cion de los temas de bronquiolitis, insuficiencia respiratoria
y apnea del suefio, entre otros.

Junto a la faceta universitaria y la inseparable actividad
clinica, Manuel Crespo no dej6 de realizar una continua
aportacion cientifica al progreso de nuestra Pediatria, que
se ve reflejada en los mismos trabajos cientificos publicados
y en casi medio centenar de tesis doctorales dirigidas. Estos
datos escuetos, aunque lo sean de manera incompleta, no
dejan de ser un fiel reflejo de su preocupacion por la inves-
tigacion, y un nuevo testimonio de este pilar indiscutible
de la moderna pediatria espafola que es Manuel Crespo.
Muestran sus contribuciones cientificas que supo igualmente
compaginar su dedicacion a la pediatria integral con la co-
laboracién de eminentes especialistas pediatricos como va
siendo obligado en nuestro tiempo. Sin agotar el acervo de
sus aportaciones, distinciones y merecimientos, despedimos
con dolor al ilustre colega y gran amigo mientras el libro
de oro de la historia de la Pediatria le abre sus paginas para
conservar su huella para siempre.
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