Criterios homologados, acordados por el Consejo Interterritorial, que deben cumplir los CSUR para ser designados como de
referencia del Sistema Nacional de Salud

115. SINDROMES COMPRESIVOS VASCULARES ABDOMINALES COMPLEJOS EN EDAD ADULTA

Los sindromes de compresidn vascular abdominal se definen como aquellos causados por el atrapamiento de los vasos sanguineos (arteria
o vena, principalmente), con una superficie rigida o semirrigida en un espacio anatémico confinado. Son una patologia rara que afecta a
menos del 1% de la poblacién general.

Los sindromes compresivos se suelen dividir de acuerdo a si el compromiso es arterial, venoso o mixto. Entre los mas representativos se
incluye el sindrome del ligamento arcuato mediano, el sindrome de Nutcracker, el sindrome de Wilkie, el sindrome de compresion de la
vena cava inferior y el sindrome de May-Thurner. La fisiopatologia y clinica de cada sindrome depende del tipo de vaso comprometido, el
sitio anatémico afectado y la causa subyacente que lo esté produciendo.

El diagndstico se realiza mediante técnicas de imagen (ecografia Doppler, angio-TC, angio-RM, ecografia intravascular (IVUS)) y el
tratamiento varia desde la observacion hasta intervenciones quirurgicas o endovasculares.

Principales sindromes:

- Sindrome del ligamento arcuato mediano (MALS)
Es una patologia poco frecuente donde el ligamento arcuato medio, una banda fibrosa del diafragma, comprime de forma andmala
el tronco celiaco. Esto puede causar dolor abdominal recurrente, con acentuacion postprandial, nduseas, vomitos, pérdida de
peso y, en algunos casos, un soplo abdominal. Es mas prevalente en mujeres jovenes y delgadas. El diagndstico se basa en la
exclusidon de otras causas y estudios de imagen como la angio-TC o angio-RM. El tratamiento puede ser conservador en sus
formas leves y quirirgico mediante descompresion laparoscopica o endovascular en sus formas persistentes.

- Sindrome de Nutcracker (SNC)

El fendmeno de Nutcracker o “cascanueces” se define como la compresién de la vena renal izquierda entre la aorta abdominal y
la arteria mesentérica superior. El término SNC deberia limitarse a pacientes que presentan signos y sintomas clinicos
caracteristicos, especificamente hematuria, proteinuria, dolor en el flanco, congestion pélvica en mujeres y varicocele en
hombres, junto con estudios de imagen de la anatomia asociada con el sindrome.

Se desconoce la prevalencia exacta del SNC, en parte debido a la ausencia de criterios diagndsticos definitivos y en parte a la
variabilidad en la presentacion sintomatica. Sin embargo, la hematuria inexplicable es una caracteristica comin. Es una
enfermedad tipica de pacientes jovenes (segunda, tercera década de la vida), con mayor predisposicion en mujeres.



El diagndstico de SNC se confirma mediante pruebas de imagen, como ecografia abdomino-pélvica, ecografia Doppler para
estudio hemodinamico, angio-tomografia computarizada, angio-resonancia magnética, flebografia con toma de presiones antes
y después de la estenosis y ecografia intravascular.

El tratamiento inicialmente es conservador, siendo efectivo en algunos casos. Cuando tiene indicacién de tratamiento quirurgico,
si bien hasta hace unos afios la colocacion de un stent era la técnica de eleccidn, hoy lo es la cirugia abierta derivativa mediante
bypass de PTFE (politetrafluoroetileno) o la transposicion de la vena renal izquierda. En casos persistentes puede ser necesario
la nefrectomia o autotrasplante renal.

- Sindrome de Wilkie (arteria mesentérica superior)

El sindrome de Wilkie es una variante poco frecuente de compresion del intestino delgado en la tercera porcién del duodeno por
la arteria mesentérica superior. Es mas frecuente en mujeres, adolescentes y adultos jovenes; la mayoria de los casos ocurre
después de pérdida de peso rapida o personas de bajo indice de masa corporal. Los sintomas pueden incluir: intolerancia a la
alimentacién, con nauseas y vomitos, pérdida de peso, saciedad temprana, distension abdominal y dolor epigastrico. Se requieren
estudios de imagen especificos, como serie gastroduodenal con bario, eco-Doppler, tomografia computarizada con replecién
gastroduodenal y angiotomografia. El tratamiento inicial es conservador mediante dieta fraccionada. En casos graves puede ser
necesaria la cirugia de derivacion intestinal.

- Sindrome de compresion de la vena cava inferior

Este sindrome puede estar causado por compresiéon de la vena cava inferior por masas abdominales, malformaciones vasculares
(agenesia, hipoplasia), atrapamientos secundarios a fibrosis retroperitoneal o secuelas postrombdéticas. Generalmente, cursa con
edemas bilaterales, abundante circulacion colateral y sintomas de congestidon pélvica o postrombotica de los miembros inferiores
(dermatitis ocre o Ulcera).

El tratamiento en caso de masas abdominales precisa de cirugia para su reseccion y descompresion. Ocasionalmente, puede ser
necesario un bypass sustitutivo de politetrafluoroetileno. En sus formas postrombdticas, inicialmente se preconizan el tratamiento
conservador mediante anticoagulacién y medias elasticas, pero en sus formas mas graves puede ser necesario la recanalizacién
endovascular, trombectomia y reconstrucciéon mediante stent venosos.

- Sindrome de May-Thurner

El sindrome de May-Thurner consiste en la compresién de la vena iliaca comun izquierda entre la columna lumbar y la arteria
iliaca comun derecha. La incidencia exacta es desconocida, debido a que la compresion de la vena es una variante anatomica que
se presenta de manera asintomatica en la mayoria de los casos, sin requerir tratamiento. Los sintomas son variados y dependen
del tiempo de evolucién del cuadro clinico. Generalmente, afecta a mujeres jovenes con signos de trombosis venosa profunda
(TVP) unilateral izquierda, pudiendo asociar circulacién colateral, edema, limitacion funcional de la extremidad y en casos graves
secuelas postrombdticas (dermatitis ocre y/o Ulceras). Existen formas de compresion extrinseca, que se denominan “pseudo May -
Thurner”. Puede ser causada por problemas degenerativos de la columna lumbosacra, o post cirugia pélvica...



El manejo de la compresién de la vena iliaca izquierda depende de la clinica que se produce en el paciente. En muchos casos,
dicha compresidn es totalmente asintomatica y no precisa tratamiento. En los casos en los que produce sintomas, el tratamiento
dependera de si hay una trombosis venosa asociada o no. En los casos en los que se ha producido una trombosis venosa iliofemoral
puede valorarse mantener una terapia inicial conservadora mediante anticoagulacién oral y medias eldsticas de compresién,
aunque también se ha descrito la realizacion mediante trombolisis o trombectomia farmaco mecanica venosa y la recanalizaciéon
y reconstruccién del eje venoso con implante de stent. En los casos en los que no hay trombosis, se recomienda tratamiento
médico conservador.

A. Justificacion de la propuesta
» Datos epidemioldgicos de la enfermedad de | Sindrome del ligamento arcuato mediano (MALS)
que se trate (incidencia y prevalencia): Prevalencia estimada: entre 2-24 % en estudios de imagenes, pero la mayoria son
asintomaticos.
Edad tipica: 20-50 afios.
Sexo: mas comun en mujeres (relacién mujer: hombre de 4:1).
Factores predisponentes:
Constitucion delgada
Anatomia diafragmatica baja
Subdiagnosticado, especialmente por solapamiento con dispepsia funcional.
Sindrome de Nutcracker (NTC)
Prevalencia real desconocida, pero se estima que es rara.
Sexo: afecta a ambos, pero las mujeres pueden presentar mas sintomas (congestion
pélvica).
Edad tipica: adolescentes y adultos jovenes.
Puede existir una forma anatémica sin sintomas clinicos, lo que complica las cifras de
prevalencia.
Sindrome de Wilkie (sindrome de la arteria mesentérica superior)
Prevalencia: <0.3 % de la poblacién general.
Sexo: mas frecuente en mujeres.
Edad tipica: adolescentes y adultos jovenes (15-35 afios).
Factores de riesgo:
Pérdida de peso rapida (anorexia, cirugia bariatrica, caquexia).
Astenia o contextos hipermetabdlicos.
Sindrome de compresion de la vena cava inferior




Raro, pero puede verse en el embarazo avanzado (hasta 10 % de embarazadas pueden
presentar sintomas leves en decubito supino).

Mas frecuente en presencia de tumores retroperitoneales, trombosis o malformaciones
congénitas.

Sindrome de May-Thurner

Prevalencia anatémica: hasta un 20-30 % en estudios post-mortem y de imagenes,
pero muchos son asintomaticos.

Sexo: predomina en mujeres jovenes.

Edad tipica: entre 20 y 40 anos.

Se diagnostica con mas frecuencia en pacientes con trombosis venosa profunda
(TVP) unilateral izquierda.

B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios o Unidades para ser designados como de referencia de
sindrome compresivo vascular abdominal complejo en edad adulta
» Experiencia del CSUR:

- 5 pacientes nuevos, con diagndstico de sindrome compresivo abdominal *, al afio en
- Actividad: la Unidad de media en los ultimos 3 afios

e Numero minimo de pacientes que | Se incluyen pacientes >14 afos con:

deben atenderse o procedimientos que e primera visita a la Unidad ese afo,

deben realizarse al afio para garantizar o diagndstico en cualguier momento (previo, en consulta o registrado durante ese
una atencién adecuada del sindrome mismo ano),

compresivo vascular abdominal e contabilizado solo una vez por afo.

complejo en edad adulta:
* Incluye: cualquiera de los sindromes mencionados en la introduccién de la ficha.

Al menos 3 de cada 5 pacientes deberan ser un sindrome compresivo vascular
abdominal distinto del sindrome de May-Thurner.

- 3 intervenciones realizadas en el afio en la Unidad de media en los ultimos 3 afos
Intervenciones realizadas ese afio en pacientes >14 afos con diagndstico* en cualquier
momento de sindrome compresivo vascular abdominal.




- Otros datos: investigacion en esta materia,
actividad docente postgrado, formacion
continuada, publicaciones, sesiones
multidisciplinares, etc.:

- Docencia postgrado acreditada: el centro cuenta con unidades docentes o dispositivos
docentes acreditados para angiologia y cirugia vascular, radiodiagnéstico, urologia,
cirugia general y del aparato digestivo, anestesia y reanimacioén.
- La Unidad participa en proyectos de investigacion en este campo.
= El centro dispone de un Instituto de Investigacion acreditado por el Instituto
de Salud Carlos III con el que colabora la Unidad o bien, el centro esta asociado
a un Instituto de Investigacion acreditado por el Instituto de Salud Carlos III.
- La Unidad participa en publicaciones en este campo.
- La Unidad realiza sesiones clinicas multidisciplinares, al menos trimestrales, que
incluyan todas las unidades implicadas en la atencion de los pacientes con estos
sindromes para la toma conjunta de decisiones y coordinacion y planificacion de
tratamientos.
= El CSUR debe garantizar la presentacion de todos los pacientes de la Unidad
en sesion clinica multidisciplinar, quedando reflejado en las correspondientes
actas.
« La Unidad recoge en las historias clinicas de los pacientes la fecha,
conclusiones y actuaciones derivadas del estudio de cada caso clinico en la
sesion clinica multidisciplinar.
- La Unidad tiene un programa de formacion en sindromes compresivos vasculares
complejos para los profesionales de la Unidad estandarizado y autorizado por la
direccion del centro.
- La Unidad tiene un programa de formacion en sindromes compresivos vasculares
complejos, autorizado por la direccion del centro, dirigido a profesionales sanitarios del
propio hospital, de otros hospitales y de atencidn primaria.
- La Unidad tiene un programa de formacion en estos sindromes, dirigido a pacientes
y familias, autorizado por la direcciéon del centro, impartido por personal médico y de
enfermeria (charlas, talleres, jornadas de dialogo, ...).
- El CSUR se compromete a establecer reuniones y/o comunicaciones peridédicas con
asociaciones de pacientes.

» Recursos especificos del CSUR:

- El CSUR tendra caracter multidisciplinar y estara formado por una Unidad basica y
diversas Unidades que colaboraran en la atenciéon, diagndstico y tratamiento de los
pacientes y actuaran de forma coordinada.




- Recursos humanos necesarios para la
adecuada atencibn de los sindromes
compresivo vascular abdominal complejo en
edad adulta:

Formacion basica de los miembros
del equipo ?:

La Unidad basica estara formada, como minimo, por el siguiente personal:

- Un/a coordinador/a asistencial, que garantizara la coordinacién de la atencién de los
pacientes y familias por parte del equipo clinico de la Unidad basica y el resto de Las
unidades que colaboran en la atencidn de estos pacientes. El/la coordinador/a sera uno
de los miembros de la Unidad.

- Atencion continuada del equipo médico-quirurgico las 24 horas los 365 dias del ano.
= El centro cuenta con un protocolo, consensuado por la Unidad y el Servicio de
Urgencias y autorizado por la Direccidn del centro, de la actuacion coordinada
de ambos cuando acude a Urgencias un paciente con sospecha de uno de estos
sindromes.

- Resto personal de la Unidad:
= 1 especialista en angiologia y cirugia vascular o 1 especialista en cirugia
cardiovascular
= 1 especialista en radiodiagndstico con dedicacién a radiologia intervencionista
= 1 especialista en urologia
= 1 especialista en cirugia general
= 1 especialista en anestesiologia y reanimacion
= Personal de enfermeria y quiréfano
= 1 gestor/a de casos

- Coordinador/a de la Unidad con experiencia de, al menos, 10 afios en la atencion de
pacientes en edad adulta con sindromes compresivos vasculares complejos.

- Personal de la Unidad (especialista en angiologia y cirugia vascular/cirugia
cardiovascular, radiodiagndstico con experiencia en radiologia intervencionista,
urologia, cirugia general, anestesiologia y reanimacion) con experiencia de al menos 5
afios en la atencién de pacientes con sindromes compresivos vasculares complejos en
edad adulta.

- Personal de enfermeria con experiencia, al menos, de 5 afios en el desempefio de su
actividad (pruebas diagnodsticas o de quiréfano).




- Equipamiento especifico necesario para la
adecuada atencibn de los sindromes
compresivo vascular abdominal complejo en
edad adulta:

» Recursos de otras unidades o servicios
ademas de los del propio CSUR necesarios para
la adecuada atencién de los sindromes
compresivo vascular abdominal complejo en
edad adulta?:

- Hospitalizacién de adultos
- Consulta especifica
- Quirdfano hibrido con disponibilidad de IVUS (Ultrasonido Intravascular) o arco en C
de alta gama
- Unidad/Servicio de radiodiagnédstico con experiencia en el manejo de pacientes con
patologia vascular compleja, que cuente al menos con:

= Sala de angiografia de ultima generacion de alta gama

= TC con sistema multicorte y programa de angio-TC

= RM de 1,5 Teslas, con programa de angio-RM

- Accesibilidad directa de los pacientes y de los centros que habitualmente atienden a
los pacientes a los recursos de la Unidad mediante via telefénica, email o similar.

El hospital donde estd ubicada la Unidad debe disponer de los siguientes
Servicios/Unidades, que tendran experiencia en la atencién de pacientes con sindrome
compresivo vascular complejo:

- Servicio/Unidad en angiologia y cirugia vascular o Servicio/Unidad cirugia
cardiovascular Unicamente en el caso de que el hospital no disponga de especialistas
en angiologia y cirugia vascular

- Servicio/Unidad de radiodiagnostico con dedicacion a radiologia intervencionista

- Servicio/ Unidad de urologia

- Servicio/ Unidad de cirugia general

- Servicio/Unidad de anestesia y reanimacion

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos

- Servicio/Unidad de hemoterapia y transfusion

- Servicio/unidad de analisis clinicos

- Servicio/Unidad de psicologia clinica

- Servicio/Unidad de trabajo social

» Seguridad del paciente

- La Unidad tiene establecido un procedimiento de identificacién inequivoca de las
personas atendidas en la misma, que se realiza por los profesionales de la Unidad de
forma previa al uso de medicamentos de alto riesgo, realizacion de procedimientos
invasivos y pruebas diagndsticas.




- La Unidad cuenta con dispositivos con preparados de base alcohdlica en el punto de
atencién y personal formado y entrenado en su correcta utilizacién, con objeto de
prevenir y controlar las infecciones asociadas a la asistencia sanitaria. El Centro realiza
observacién de la higiene de manos con preparados de base alcohdlica, siguiendo la
metodologia de la OMS, con objeto de prevenir y controlar las infecciones asociadas a
la asistencia sanitaria.

- La Unidad conoce, tiene acceso y participa en el sistema de notificacién de incidentes
relacionados con la seguridad del paciente de su hospital. El hospital realiza analisis de
los incidentes, especialmente aquellos con alto riesgo de producir dafio.

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de bacteriemia por catéter
venoso central (BCV) (aplicable en caso de disponer de Unidad de cuidados intensivos
o criticos).

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de neumonia asociada a la
ventilacion mecanica (NAV) (aplicable en caso de disponer de Unidad de cuidados
intensivos o criticos).

- La Unidad tiene implantado el programa de prevencion de infeccidon urinaria por
catéter (ITU-SU).

- La Unidad tiene implantada una lista de verificacidn de practicas quirdrgicas seguras
(aplicable en caso de unidades con actividad quirurgica).

- La Unidad tiene implantado un procedimiento para garantizar el uso seguro de
medicamentos de alto riesgo.

- La Unidad tiene implantado un protocolo de prevencion de ulceras de decubito
(aplicable en caso de que la Unidad atienda pacientes de riesgo).

» Existencia de un sistema de informacion
adecuado:

- El hospital, incluida la Unidad de referencia, codifica con la CIE.10.ES y recoge los
datos del registro de altas de acuerdo a lo establecido en el Real Decreto 69/2015, de
6 de febrero, por el que se regula el registro de Actividad de Atenciéon Sanitaria
Especializada (RAE-CMBD):
= La Unidad tiene codificado el RAE-CMBD de alta hospitalaria en el 100% de los
casos.
- La Unidad dispone de un registro de pacientes con sindromes compresivos
vasculares abdominales que al menos cuenta con los datos recogidos en el RAE-
CMBD.




- Si el CSUR atiende a pacientes con enfermedades raras se compromete a:

= Utilizar el sistema de codificacién ORPHA

= Remitir con periodicidad al menos anual los casos atendidos y confirmados de
enfermedades raras al Registro autonémico poblacional de Enfermedades Raras
(o sistema de informacion autondmico correspondiente), de acuerdo con lo
establecido en el manual de procedimientos que aprueba el CISNS.

La Unidad debe disponer de los datos precisos que debera remitir a la
Secretaria del Comité de Designacion de CSUR del Sistema Nacional de Salud
para el seguimiento anual de la Unidad de referencia.

» Indicadores de procedimiento
resultados clinicos del CSUR ?:

y

Los indicadores se concretaran con las Unidades que se designen.
La Unidad cuenta con un protocolo actualizado.

La Unidad mide los siguientes indicadores:

- Tasa de complicaciones postoperatorias (infeccién, sangrado, trombosis, fistulas).
- Tasa de reintervencion quirdrgica temprana (dentro de 30 dias).

- Tasa de mortalidad quirargica

Indicadores de eficacia clinica:

- Mejoria sintomatica del paciente (dolor, hematuria, saciedad precoz, etc.)

- Porcentaje de resolucién completa o parcial del sindrome

- Reduccidén en el uso de analgésicos o nutricién parenteral (cuando aplicable)

- Tasa de éxito técnico en procedimientos endovasculares (colocacion de stent,
angioplastia) o quirdrgicos (descompresion)

Indicadores de eficiencia:

- Tiempo quirdrgico promedio por procedimiento

- Tiempo medio de estancia hospitalaria postoperatoria

- Tiempo medio hasta el diagnéstico definitivo (clave en sindromes
infradiagnosticados)




Indicadores de satisfaccién y experiencia del paciente:

- Encuestas de satisfaccion postoperatoria

- Nivel de comprensiéon del diagnédstico y tratamiento informado
- Indice de adherencia al seguimiento postoperatorio

Indicadores administrativos y estructurales:
- Tasa de participacion en comités de morbi-mortalidad
- Actualizacion y cumplimiento de protocolos clinico-quirlirgicos

@ Experiencia avalada mediante certificado del gerente del hospital.

b | os estandares de resultados clinicos, consensuados por el grupo de expertos, se valoraran, en principio por el Comité de Designacion, en
tanto son validados segun se vaya obteniendo mas informacion de los CSUR. Una vez validados por el Comité de Designacion se acreditara
su cumplimiento, como el resto de los criterios, por la S.G. de Calidad Asistencial.
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