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

116. TELANGIECTASIA HEMORRAGICA HEREDITARIA

La Telangiectasia Hemorragica Hereditaria (ORPHA 774) o HHT por sus siglas en inglés, también conocida como sindrome de Rendu-Osler-
Weber, es una displasia vascular de origen genético con un patréon de herencia autosémico dominante, que aparece en el 90% de los casos
por mutaciones en dos genes cuyos productos son proteinas transmembrana que intervienen en la via de sefalizacién intracelular TGF-
beta/BMP/SMAD; estos genes son ENG, que codifica para endoglina y ocasiona la HHT tipo 1, y ACVRL1, que codifica para ALK-1 y ocasiona
la HHT tipo 2. Ambos tipos difieren en la frecuencia con que se presentan algunas manifestaciones clinicas, mayor afectaciéon pulmonar en
la HHT tipo 1 y mayor afectacién hepatica en la HHT tipo 2. El tipo 2 es algo mas frecuente en el sur de Europa, incluyendo Espafia.

La haploinsuficiencia de endoglina o de ALK-1 ocasiona un disregulacion de la angiogénesis, provocando un sobrecrecimiento vascular. La
parte venosa crece de forma exuberante llegando a contactar con la parte arterial, constituyendo la telangiectasia, lesién caracteristica de
la HHT. Las presiones elevadas de los lechos arteriales se transfieren directamente a los venosos por la ausencia de un lecho capilar efectivo,
por lo que la fina pared venosa se rompe y aparece la hemorragia, la caracteristica mas tipica de las lesiones mucosas.

Se trata de una enfermedad edad-dependiente, empezando la clinica en la adolescencia, la mayoria de las veces con epistaxis recurrentes.
La alteracion del desarrollo vascular afecta a vasos de pequefio y mediano calibre, principalmente los localizados en las mucosas nasal y
digestiva, y a los vasos viscerales, principalmente de pulmén e higado, condicionando la clinica de la enfermedad: epistaxis, hemorragia
digestiva y anemizacion, por los sangrados de mucosas; ictus, abscesos en cerebro o en otra localizacién, por las fistulas arteriovenosas
pulmonares, que también son responsables de hemoptisis e insuficiencia respiratoria crénica; insuficiencia cardiaca secundaria al hiperaflujo
de sangre a las cavidades derechas por las fistulas arteriovenosas hepaticas; encefalopatia hepatica por las fistulas portovenosas hepaticas;
hipertensién portal con sus complicaciones (ascitis, varices esofagicas) por las fistulas arterioportales; excepcionalmente, hemorragia
cerebral o crisis comiciales debido a la rotura de malformaciones arteriovenosas o cavernomas cerebrales.

De todo lo anterior se deduce que la atencién a los pacientes con HHT debe ser multidisciplinar, ya que se precisa de un grupo de
profesionales muy especializados en el diagndstico y tratamiento de cada una de las manifestaciones, integrados en una Unidad para el
manejo integral de la enfermedad. Esta Unidad deberia estar compuesta al menos por:

e Medicina interna. Realizarad el diagndstico de la enfermedad segun los criterios establecidos, y se encargara del estudio de la
afectacion visceral mediante la solicitud e interpretacion de las pruebas pertinentes. Ademas, prescribira los tratamientos sistémicos,
cada vez mas complejos, en los casos en que se precise. Coordinara al resto de miembros de la Unidad.

e Cardiologia. Se encargara de la realizacién de la ecocardiografia con suero salino agitado y graduara el paso de burbujas de las
cavidades derechas a las izquierdas segun la escala de Barzilai o similares.

e Radiologia general. Realizara:



Ecografia doppler hepatica para descartar la presencia de fistulas vasculares hepaticas. Valorara la forma y el diametro de los vasos,
la velocidad del flujo, el indice de resistencia, la existencia de onda trifasica y la pulsatilidad de las venas suprahepaticas, graduando
la severidad de la afectacién vascular hepatica segun la escala de Buscarini o similares.
AngioTC hepatico, para definir con exactitud el tipo de fistula y la existencia de otras alteraciones vasculares.
AngioTC de térax, para localizar las malformaciones arteriovenosas pulmonares
AngioRM cerebral, tipificando el tipo de malformacién vascular y el riesgo de sangrado (malformacién arteriovenosa, telangiectasia
capilar, anomalia del desarrollo venoso, cavernoma)
Especialistas en radiodiagndstico con dedicacion a radiologia intervencionista o neurorradiologia, que podra realizar:

o Embolizacién de las malformaciones pulmonares

o Embolizacion de las malformaciones vasculares a otros niveles

o Embolizacidon de las malformaciones vasculares cerebrales con signos de sangrado activo o reciente o riesgo elevado de

sangrado

o Realizacién de arteriografia cerebral en caso de duda sobre el tipo de malformaciones vascular cerebral existente

o Embolizacién de las arterias esfenopalatinas o maxilares en casos de epistaxis incoercibles
Angiologia y cirugia vascular, solamente en caso de que este servicio disponga del tratamiento endovascular para esta patologia
dentro de su cartera de servicios, que podra realizar:

o Embolizacién de las malformaciones pulmonares

o Embolizacién de las malformaciones vasculares a otros niveles con signos de sangrado activo o reciente o riesgo elevado de

sangrado.
o Realizacién de arteriografia en caso de duda sobre el tipo de malformaciones vascular existente
o Embolizacidn de las arterias esfenopalatinas o maxilares en casos de epistaxis incoercibles

Otorrinolaringologia. Con capacidad para realizar:

Consejos nutricionales y de hidratacion de mucosas, prescripcion de pomadas de aplicacion local

Endoscopia nasal para la valoracién de las lesiones en la mucosa nasal

Escleroterapia nasal

Laserterapia nasal

Septodermoplastia, en epistaxis anemizantes que no responden a lo previo

Cierre de las fosas nasales (cirugia de Young o similares), en casos graves no controlados

Gastroenterologia. Seran los responsables de realizar:

Endoscopias digestivas alta y baja, para los casos de anemia no justificada por la severidad de la epistaxis y tratamiento con laser
argon plasma

Enteroscopia mediante capsula endoscopica

Enteroscopia y tratamiento con laser argon plasma, para los casos en que aparezcan lesiones en yeyuno e ileon con signos de
sangrado.



— Ecoendoscopias para tratar lesiones vasculares gastricas/intestinales mas profundas

- Hepatologia: especialista en patologia vascular hepatica. Se encarga de la evaluaciéon y manejo de malformaciones vasculares
hepaticas y sus complicaciones (hipertensién portal hepatica...).

o Dermatologia. Tratamiento de las lesiones cutdneas hemorrdgicas mediante laser.

e Pediatria. Estudio y seguimiento de pacientes pediatricos, graduando la realizacion de las diferentes pruebas segun edad, sintomas
y resultados en estudios no invasivos previos (pulsioximetria y ecografia doppler transcraneal en lactantes, test de la marcha 6
minutos en nifios mas mayores). Seguiran al paciente hasta los 14 afios o la edad que se acuerde con Medicina Interna.

e Neumologia. Colaboracion, si se precisa, en la toma de decisiones para la embolizacidn de las fistulas arterio-venosas pulmonares
objetivadas en la angioTC de térax. Seguimiento especifico de estos pacientes pues la repermeabilizaciéon o recanalizacién de estas
fistulas embolizadas se sabe que no es infrecuente durante el seguimiento a los 3-5 afos, requiriendo de nuevas re-embolizaciones.
Estudio y manejo de los casos de sospecha de hipertensién pulmonar (secundaria a insuficiencia cardiaca por hiperaflujo o del grupo
1 de la OMS). Estudio y manejo de los casos de hemoptisis por rotura de fistulas arteriovenosas pulmonares y de los pacientes con
insuficiencia respiratoria.

e Genética. Estudio de los genes involucrados (exones y regiones intronicas préximas) y consulta de asesoramiento genético.

El CSUR podra ser designado para pacientes en edad adulta o para pacientes en edad pediatrica y adulta, en cuyo caso se debe
realizar una transicion adecuada del paso de pediatria a los médicos de adultos, que mantendran siempre un contacto cercano.



A. Justificacion de la propuesta

» Datos epidemioldgicos de la enfermedad de | La prevalencia de la HHT es de 1 caso entre 5000-8000 habitantes, que es mayor en
que se trate (incidencia y prevalencia): algunos territorios, como las zonas sometidas a un aislamiento prolongado en el tiempo
y los territorios insulares (isla de Gran Canaria entre ellos). En Espafia se calcula que
habrd unos 7000 pacientes, la mayoria aun sin diagnosticar y muchos de los
diagnosticados sin un seguimiento por unidades especializadas.

La HHT tipo 2 es mas prevalente en el sur de Europa, incluyendo Espana. En estos
pacientes son mas frecuentes las malformaciones vasculares hepaticas.

B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios o Unidades para ser designados como de referencia para la atencion de
pacientes con Telangiectasia Hemorragica Hereditaria

» Experiencia del CSUR: El hospital que solicite el reconocimiento de CSUR de Telangiectasia Hemorragica
Hereditaria debe demostrar una experiencia de al menos 3 afios en la atencion a
— Actividad: pacientes con esta patologia y demostrar los siguientes minimos de actividad:

e Numero minimo de pacientes

atendidos para garantizar una atencién | ACTIVIDAD ASISTENCIAL.:

adecuada en Telangiectasia e 75 pacientes >14 afios, diagnosticados de HHT, en seguimiento por la Unidad,

Hemorragica Hereditaria: de media en los Ultimos 3 afios

e 15 pacientes nuevos >14 afios diagnosticados de HHT atendidos cada afio en la
Unidad, de media en los Ultimos 3 afios

Si la Unidad se presenta a poblacion pediatrica y adulta ademas de todo lo anterior:
e 10 pacientes < 14 afios, diagnosticados de HHT, en seguimiento por la Unidad
de media en los ultimos 3 afios
e 1 paciente nuevo < 14 afios diagnosticado de HHT atendido cada afo en la
Unidad, de media en los ultimos 3 anos

PROCEDIMIENTOS a pacientes en edad pediatrica y adulta con HHT realizados en el
afio en el Centro, de media en los 3 ultimos afos:
¢ 25 malformaciones vasculares pulmonares embolizadas* al afio en el Centro,
de media en los ultimos 3 afios
*En una intervencion se pueden tratar varias malformaciones y se contabilizara el
numero de malformaciones intervenidas




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

e 40 ecocardiografias con burbujas realizadas en el afio en el centro, de media en
los Gltimos 3 afnos

e 30 ecografias con Doppler hepatico o angioTC de abdomen realizadas en el afio
en el Centro, de media en los ultimos 3 afos

e 50 escleroterapias nasales o procedimientos de laserterapia nasal realizadas en
el ano en el Centro, de media en los ultimos 3 afos

e 10 procedimientos de laserterapia cutanea realizados en el aino en el centro, de
media en los Ultimos 3 afos

e 15 estudios genéticos de media en los Ultimos 3 afos, incluyendo genes de HHT

e 5 capsulas endoscopicas realizadas al afio en la Unidad, de media en los Ultimos
3 afios

- Docencia postgrado acreditada: el centro cuenta con unidades o dispositivos docentes
acreditados para medicina interna, cardiologia, otorrinolaringologia, aparato digestivo,
neumologia y dermatologia y venereologia, radiodiagndstico y angiologia y cirugia
vascular (en caso de que el servicio de angiologia y cirugia vascular disponga del
tratamiento endovascular para esta patologia dentro de su cartera de servicios).
Pediatria y sus areas especificas si el centro se presenta a atencion pediatrica.

- La Unidad ha participado en proyectos de investigacién en este campo, durante los
ultimos 5 anos.
= 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 estad asociado
a un Instituto de Investigacion acreditado por el Instituto de Salud Carlos III.

- La Unidad participa en publicaciones sobre la HHT en revistas de impacto (Q1 y Q2).
Se considera haber publicado al menos 3 articulos originales en HHT entre los
miembros de la Unidad en los ultimos 3 afos.

- La Unidad realiza sesiones clinicas multidisciplinares, al menos bimensuales, en las
gue participan los especialistas de las Unidades implicadas en la atencién de los
pacientes con HHT para la toma conjunta de decisiones y coordinacién y planificacién
de procedimientos diagnosticos y tratamientos:




= El CSUR garantiza la presentacién de todos los pacientes de la unidad en sesién
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.

= Cuando atienda a pacientes en edad pediatrica y adulta, realizacion de una
sesion con el equipo de Pediatria de forma trimestral, sin menoscabo de otras
reuniones bilaterales de miembros de adultos con los pediatras para tratar
temas concretos y para realizar la transicidon del paciente en edad pediatrica a
la consulta de edad adulta.

- La Unidad tiene un programa de formacién continuada en HHT estandarizado y
autorizado por la direccion del centro, para los profesionales de la Unidad.

- La Unidad tiene un programa de formacién en HHT dirigido a profesionales sanitarios
del propio hospital, de otros hospitales y de atencién primaria.

- La Unidad tiene un programa de formaciéon en HHT dirigido a pacientes y familias,
autorizado por la direccién del centro, impartido por personal médico y de enfermeria
(charlas, talleres, jornadas de diadlogo...) y material de divulgacion especifica acreditado
por el centro.

» Recursos especificos del CSUR:

COLABORACION CON ASOCIACION DE PACIENTE
El CSUR se compromete a establecer reuniones y/o comunicaciones periddicas con
asociaciones de pacientes.

CONTINUIDAD ASISTENCIAL DEL PACIENTE EN EDAD PEDIATRICA

El CSUR debe garantizar la continuidad de la atencidon cuando el paciente de edad

pediatrica pasa a edad adulta mediante un acuerdo de colaboracion firmado por el

Gerente/s de/los centro/s y los coordinadores de las unidades pediatricas y de adultos.
= El acuerdo de colaboracién incluye un protocolo, autorizado por el Gerente/s
de/los centro/s y los coordinadores de las unidades pediatricas y de adultos que
garantiza la continuidad de la atencion en la transicidon de la etapa pediatrica a
la adulta, sea atendido en el mismo o en diferente hospital.

CONTINUIDAD ASISTENCIAL DEL PACIENTE EN EDAD ADULTA




- Recursos humanos necesarios para
adecuada atencibn de  pacientes
Telangiectasia Hemorragica Hereditaria:

la
con

El médico de familia recibira un informe completo en el que se recogera el alcance de
la enfermedad del paciente, la gravedad de la epistaxis y los procedimientos realizados
para su control, la localizacién de las malformaciones vasculares, los procedimientos
que se han realizado para su tratamiento y las fechas de revisién o de realizacién de
pruebas de seguimiento.

Se valorard acreditar herramientas de telemedicina que permiten realizar un
seguimiento personalizado de los pacientes.

El CSUR tendra caracter multidisciplinar y estard formado por una Unidad basica y
diversos profesionales que colaboran en la atencidn, diagndstico y tratamiento de los
pacientes y actuaran de forma coordinada.

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

- Un/a coordinador/a asistencial, que garantizara la coordinaciéon de la atencion de los
pacientes y familias por parte del equipo clinico de la Unidad basica y el resto de las
Unidades que colaboran en la atencion de estos pacientes. El coordinador serd uno de
los miembros de la Unidad.

- Atencién continuada 24 horas, los 365 dias del afio, de especialistas en medicina
interna, otorrinolaringologia, radiodiagndstico, gastroenterologia y neurocirugia, con
formacion adecuada para atender las Urgencias de los pacientes con HHT (epistaxis,
ictus, abscesos cerebrales, etc.)
= El centro cuenta con un protocolo, consensuado por la Unidad y el Servicio de
Urgencias y autorizado por la Direccidon del centro, de la actuacion coordinada
de ambos cuando acude a Urgencias un paciente con HHT. Se estableceran
reuniones periddicas entre el CSUR y el servicio de Urgencias, para evaluar el
funcionamiento del protocolo de actuacion y establecer medidas de mejora.

- Resto de personal de la Unidad con dedicacién parcial y experiencia en HHT:
= Dos especialistas en medicina interna
= Dos especialistas en otorrinolaringologia
= Cuatro especialistas en radiologia con dedicacién a radiologia intervencionista,
dos con experiencia en neurorradiologia intervencionista y dos con experiencia




Formacion basica de los miembros
del equipo ?:

en radiologia intervencionista y cuatro especialistas en angiologia y cirugia
vascular (en caso de que este servicio disponga del tratamiento endovascular
para esta patologia dentro de su cartera de servicios)

= Dos especialistas en neumologia

= Dos especialistas en cardiologia

= Dos especialistas en gastroenterologia, de los cuales un hepatélogo con
experiencia en patologia vascular hepatica y otro con experiencia en las pruebas
diagnostico-terapéuticas endoscopicas

= Un especialista en dermatologia

= Dos profesionales con dedicacidon exclusiva a genética/asesoria genética

= Personal de enfermeria

= Un/a gestor/a de casos

Si la Unidad se presenta para la atencion a poblacién pediatrica:
= Cuatro especialistas en pediatria

Los miembros de la Unidad Basica multidisciplinar tendran la siguiente formacion:

- El/la coordinador/a asistencial, con experiencia minima de 8 anos en la atencién a
pacientes con HHT.

- Resto de personal de la Unidad con una experiencia minima de 5 afios.

- Especialistas en medicina interna, para la realizacion de anamnesis y exploracion,
confirmacion del diagndstico, solicitud del estudio genético, evaluacion del grado de
afectacién, tratamiento de la anemia, solicitud de las pruebas para evaluar los érganos
afectados y derivacion al resto de especialistas de la Unidad si fuera necesario.

- Especialistas en otorrinolaringologia, con consulta monografica de rinologia y
que dominen la endoscopia nasal, escleroterapia, laserterapia, septodermoplastia y
cierre de la fosa nasal) y que atiendan las epistaxis amenazantes de los pacientes con
HHT.

- Especialistas en neumologia, para el seguimiento de los pacientes a los que se les
han embolizado fistulas arteriovenosas pulmonares o que han desarrollado
hipertensién pulmonar secundaria a hiperaflujo y estudio de los pacientes con
insuficiencia respiratoria o hemoptisis

- Especialistas en radiodiagnodstico con formacion en:




Ecografia Doppler hepatica y angioTC abdominal, con capacidad para valorar
datos morfoldgicos y funcionales de la circulacidon hepatica, asi como informar
sobre la fistula hepatica predominante

AngioTC de térax, tanto para el diagndstico de malformaciones arteriovenosas
pulmonares, como para el seguimiento y valoracion de las malformaciones ya
embolizadas, informando de posibles recanalizaciones o aparicion de nuevas
aferencias.

Resonancia magnética cerebral, ser capaces de diferenciar los diferentes tipos
de malformaciones vasculares cerebrales de la HHT e informar sobre la
existencia de sangrado o el riesgo de este.

Los radidlogos con experiencia en radiologia intervencionista deben realizar
embolizaciones de las malformaciones arteriovenosas pulmonares, asi como de
otros érganos afectados (por ejemplo, aneurismas esplénicos)

Los radidlogos con experiencia en neurorradiologia intervencionista deben
realizar embolizaciones de las arterias esfenopalatinas y maxilares en los casos
de epistaxis amenazantes, asi como de embolizar arterias cerebrales en caso
de sangrado de una malformacion arteriovenosa cerebral. Ademas, realizaran
arteriografias cerebrales en los casos de duda sobre el tipo de malformacién
vascular visible en la RM.

- Especialistas en angiologia y cirugia vascular: deben realizar embolizaciones de
las malformaciones arteriovenosas pulmonares, asi como de otros 6rganos afectados
(por ejemplo, aneurismas esplénicos)

- Especialistas en cardiologia, que dispongan de:

Ecocardiografia con suero salino agitado y cuantificacion del grado de paso de
microburbujas a las cavidades derechas segun las escalas al uso.

Unidad de arritmias, para valoracion del tratamiento de las multiples arritmias
gue aparecen en estos pacientes (extrasistoles auriculares, fibrilacion
auricular).

Unidad de Hemodinamia para realizar ablacion de los focos arritmdgenos y de
realizar el cierre de la orejuela.

- Especialistas en gastroenterologia, para realizar:

Endoscopias del tracto digestivo: esofagogastroduodenal, colonoscopia vy
capsula endoscédpica, asi como enteroscopia para fulgurar lesiones vasculares
sangrantes de la mucosa digestiva intestinal.




- Equipamiento especifico necesario para la
adecuada atencibn de pacientes con
Telangiectasia Hemorragica Hereditaria:

— [Ecoendoscopia digestiva para el tratamiento de malformaciones vasculares
gastrico-intestinales profundas

— Estudio hemodinamico hepato-pulmonar.

— Ademas, el CSUR dispondra de una Unidad de Hepatologia, con experiencia en
patologia vascular hepatica para el manejo de hipertension portal y
complicaciones derivadas de malformaciones vasculares hepaticas

- Especialistas en dermatologia, que realicen tratamiento con laser de las lesiones
cutaneas

- Profesionales con dedicacion exclusiva a genética (minimo dos), para
realizacion de técnicas de diagndstico y de asesoramiento genético

- Especialistas en pediatria y sus areas especificas (en los centros con atencion
pediatrica) con los siguientes facultativos/as:

- Especialista en pediatria que ejercera de coordinador de la Atencion a la
poblacién infantil con HHT, con al menos 8 afios de experiencia

- Pediatra generalista, que realizard la valoracion inicial, confirmara el
diagndstico, solicitara las pruebas que considere pertinentes

— Especialista en cardiologia pediatrica, que realizara las embolizaciones de las
malformaciones vasculares pulmonares cuando existan y asi se requiera

— Especialista en neuropediatria, que valorara la existencia de déficits
neuroldgicos en los casos con hemorragias cerebrales neonatales

- Personal de enfermeria con experiencia en tratamiento a pacientes con HHT.

El equipamiento especifico consistira en:

- Hospitalizacion edad adulta
- Hospital de dia edad adulta
- Unidad de cuidados intensivos adultos, con medios para tratar a pacientes con HHT
- Consultas:
= Monografica de HHT en medicina interna
* Monografica de HHT en pediatria, si se presenta a atencion pediatrica
* Monografica de HHT en otorrinolaringologia
= Cirugia maxilofacial
» Radiologia con experiencia en radiologia intervencionista
- Salas de procedimientos:
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= De otorrinolaringologia, para escleroterapia y laserterapia
» De cirugia maxilofacial

- Equipamiento: sala de radiologia-intervencionista de alta gama o de quiréfano hibrido
0 arco quirdrgico de alta gama para la realizacién de técnicas hibridas o endovasculares
- Sala de ecocardiografia con personal de enfermeria para realizar ecocardiografias con
suero salino agitado y cuantificacion del grado de paso de microburbujas a las
cavidades derechas segun las escalas al uso
- Sala de hemodinamia para estudios cardioldgicos de adultos y para realizar:

= ablacion de los focos arritmdgenos

= cierre de la orejuela
- Sala de hemodinamia para estudios cardiolégicos pediatricos, si se presenta a
atencion pediatrica
- Salas de endoscopias digestivas:

= endoscopia digestiva alta

= colonoscopia

= capsula endoscépica

= enteroscopia para fulgurar lesiones vasculares sangrantes de la mucosa

digestiva
- Sala de gastroenterologia para estudios hemodinamicos hepaticos
- Sala de dermatologia para laserterapia
- Quirdfanos de otorrinolaringologia con capacidad para realizar escleroterapia nasal y
laserterapia
- Quirdfanos de neurocirugia
- Unidad de arritmias para valoracién del tratamiento:

= extrasistoles auriculares

= fibrilacidn auricular
- Secuenciador automatico en el Servicio de Genética

Si se presenta para la atencién a poblacién pediatrica, ademas dispondra de:
- Hospitalizacion edad pediatrica
- Unidad de cuidados intensivos pediatrica, con medios para tratar a pacientes con HHT

- 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.
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» Recursos de otras unidades o servicios
ademas de los del propio CSUR necesarios para
la adecuada atencion de pacientes con
Telangiectasia Hemorragica Hereditaria:

El hospital donde estd ubicada la Unidad debe disponer de los siguientes
Servicios/Unidades con experiencia en la atencidon de pacientes con HHT:
- Servicio/Unidad de medicina interna
- Servicio/Unidad de otorrinolaringologia
- Servicio/Unidad de radiodiagnédstico: que incluya radiologia intervencionista vy
neurorradiologia intervencionista
- Servicio/Unidad de angiologia y cirugia vascular, para valorar el manejo quirdrgico
de ciertas malformaciones vasculares, como los aneurismas de grandes vasos
viscerales
- Servicio/Unidad de neumologia
- Servicio/Unidad de cardiologia
- Servicio/Unidad de gastroenterologia con Seccién de hepatologia
- Servicio/Unidad de dermatologia
- Servicio/Unidad de genética
- Servicio/Unidad de anestesia y reanimacién, con capacidad para realizar intubaciones
y extubaciones en pacientes con la via aérea comprometida por las hemorragias y que
suelen presentar insuficiencia respiratoria crénica
- Servicio/Unidad de cuidados intensivos de adultos
- Servicio/Unidad de neurologia, que disponga de:
= Unidad de migrafias, que haga una valoraciéon y manejo de los pacientes con HHT
con cefalea, que tiene una prevalencia muy elevada en estos pacientes
» Unidad de ictus, ya que este evento puede aparecer tras una embolizacién de una
malformacién arteriovenosa pulmonar
- Servicio/Unidad de neurocirugia, para definir el tratamiento de las malformaciones
vasculares cerebrales
- Servicio/Unidad de oncologia radioterapica. Aplicacion de radioterapia sobre
malformaciones vasculares cerebrales con alto riesgo de sangrado. Incluye equipos
especificos para radiocirugia cerebral
- Servicio/Unidad de cirugia maxilofacial, con disposicién de |aser para tratar lesiones
vasculares de la cavidad oral (paladar, encias).
- Servicio/Unidad de farmacia
- Servicio/Unidad de trabajo social
- Servicio/Unidad de cirugia general y digestivo, con disponibilidad programa de
Trasplante Hepatico activo y autorizado de acuerdo con el Real Decreto 1723/2012, de
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28 de diciembre, por el que se regulan las actividades de obtencidn, utilizacion clinica
y coordinacién territorial de los 6rganos humanos destinados al trasplante y se
establecen requisitos de calidad y seguridad. Puede estar ubicado en el hospital CSUR
0 en otro centro mediante acuerdo

- Servicio de cirugia toracica con disponibilidad de programa de Trasplante pulmonar,
activo y autorizado de acuerdo con el Real Decreto 1723/2012, de 28 de diciembre,
por el que se regulan las actividades de obtencidn, utilizacién clinica y coordinacién
territorial de los 6rganos humanos destinados al trasplante y se establecen requisitos
de calidad y seguridad. Puede estar ubicado en el hospital CSUR o en otro centro
mediante acuerdo

- Servicio/Unidad de psicologia clinica

Si la Unidad se presenta a la atencion de poblacion pediatrica, ademas el centro
dispondra de:

- Servicio/Unidad de pediatria

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos pediatricos

» 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, realizacién 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 utilizacion, con objeto de
prevenir y controlar las infecciones asociadas a la asistencia sanitaria. El Centro realiza
observacion 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 notificacion 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 prevencién de bacteriemia por catéter
venoso central (BCV).

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de neumonia asociada a la
ventilacion mecanica (NAV).
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- La Unidad tiene implantado el programa de prevencién de infeccién urinaria por
catéter (ITU-SU).

- La Unidad tiene implantada una lista de verificacion de practicas quirdrgicas seguras.
- 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 con lo establecido en el Real Decreto 69/2015,
de 6 de febrero, por el que se regula el registro de Actividad de Atencion 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 telangiectasia hemorragica
hereditaria 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 codificacion 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 dispone 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 vy
resultados clinicos del CSUR °:

Los indicadores se concretaran con las Unidades que se designen.
Indicadores de resultados clinicos

- Mortalidad operatoria (30 dias o intrahospitalaria)

- Mortalidad a 1 afio

- Complicaciones mayores:
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= Déficit neuroldgico tras procedimiento, incluyendo migrafia= Hemorragia

mayor por epistaxis que precise ingreso en UCI

= Insuficiencia renal aguda (necesidad de diélisis)

= Fallo multiorganico

= Infarto intestinal o isquemia mesentérica

= Complicaciones pulmonares (neumonia, distress respiratorio)

= Infeccidn de herida. Pseudoaneurisma en punto de entrada
- Tasa de ingresos en UCI (nifios y adultos)
- Tasa de reintervencion quirdrgica o endovascular (temprana y tardia), exceptuando
las embolizaciones de malformaciones vasculares pulmonares o de otra localizacién
que deben ser realizadas de forma secuencial

Indicadores de proceso
- Evaluacion preoperatoria completa
= Angio-TC de alta resolucion
= Arteriografia cerebral
= Valoracion cardiaca, pulmonar, renal
- Numero de dispositivos intravasculares colocados
- Tiempo del paciente en el quiréfano o en la sala de radiologia
- Duracion de estancia hospitalaria
- Duracién de estancia en UCI

Indicadores estructurales

- Volumen de casos por afio

- Disponibilidad de UCI especializada
- Equipo endovascular experimentado
- Presencia de un equipo de ORL 24/7

Indicadores centrados en el paciente

- Calidad de vida postoperatoria (medida por cuestionarios tipo SF-36, EQ-5D)
- Dolor postoperatorio y recuperacion funcional

- Satisfaccion del paciente y su familia

- Consentimiento informado claro y adecuado
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@ 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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