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

103. VIA AEREA CENTRAL PEDIATRICA COMPLEJA

La patologia obstructiva de la via aérea central en nifos incluye un conjunto de lesiones congénitas y adquiridas que afectan a la
laringe, traquea, bronquios principales y lobares. Por su baja incidencia y por las caracteristicas especiales de la via aérea pediatrica
constituyen un grupo de patologias con entidad propia que se diferencian de las del adulto. Se incluyen en este grupo: anomalias
congénitas de la laringe (estenosis, hendiduras, paralisis de cuerdas, laringomalacia, quistes), traquea (estenosis, malacia, fistulas) y los
bronquios. Todas ellas se caracterizan por una obstruccién de la via aérea que se manifiesta como dificultad respiratoria grave que puede
requerir una intervencion inmediata.
La patologia obstructiva de la via aérea central de tipo adquirido es poco frecuente pero también puede comprometer la ventilacion
de forma grave en determinados casos. Las lesiones secundarias a intubacidon traqueal y tragueostomia son la causa mas habitual de
estenosis subglética y traqueal en ninos. Ciertas enfermedades sistémicas, conectivopatias, de tipo infeccioso, o incluso tumores pueden
también producir una obstruccion grave de la via aérea central. En algunos casos, no existe una causa identificable y se denominan
idiopaticas pudiendo debutar incluso en la edad pediatrica. Ademas, habria que considerar también los accidentes (aspiracion de cuerpo
extrafo) y los traumatismos cérvico-toracicos.
El abordaje de la patologia obstructiva de la via aérea central en la edad pediatrica es complejo, transdisciplinar y muy
especializado. Las caracteristicas Unicas de la via aérea de un neonato o lactante y |la rareza de las lesiones requieren una atencién por
parte de profesionales entrenados y capacitados para esta misidn. Este abordaje incluye todas las facetas del proceso asistencial desde la
atencién y soporte inicial, pasando por el diagndstico con los medios mas avanzados, el tratamiento quirirgico o endoscopico mas
adecuado, y el cuidado postoperatorio en unidades expertas y dotadas tecnoldégicamente. Hay que tener en cuenta que un numero
elevado de los pacientes con patologia obstructiva de la via aérea central de tipo congénito presenta ademas otras comorbilidades,
constituyendo incluso sindromes, que pueden tener un impacto muy relevante en el manejo del paciente y en el resultado final.
Asi como existen patologias que se pueden solucionar de forma definitiva durante la edad pediatrica, otras precisan un seguimiento
prolongado en unidades de adultos. Es por tanto fundamental contar con una adecuada transicion en la atencion y cuidados de estos
pacientes basada en la estrecha colaboracion entre Unidades pediatricas y de adultos.
Se define como patologia compleja de la via aérea central pediatrica al conjunto de anomalias congénitas o lesiones adquiridas que
producen una obstruccion grave de la via aérea que precisa intervencién quirdrgica o endoscépica en alguno de los siguientes niveles
anatémicos: laringe, trdquea, bronquios principales y/o lobares. En concreto, se considera via aérea central compleja cuando se cumplen
las condiciones anteriores en los siguientes supuestos:

- Estenosis laringea, congénita/adquirida

- Estenosis traqueal-bronquial, congénita/adquirida

- Laringomalacia

- Traqueomalacia y/o broncomalacia congénita/adquirida

- Hendidura laringo-traqueo-esofagica congénita

- Paralisis de cuerdas vocales bilateral congénita

- Complicaciones derivadas de la traqueostomia: colapso supraestomal, granuloma, fistula traqueocutanea, estenosis



- Traumatismos y quemaduras

- Quistes y tumores

- Pacientes multioperados o con secuelas

- Complicaciones secundarias a aspiracion de cuerpo extrafio: granuloma, estenosis, fracaso en intento de extraccion previo
Este CSUR va dirigido a la poblacién pediatrica con patologia compleja de la via aérea central que precise diagndstico y/o tratamiento
especializados, o que hayan sido tratados previamente en otro centro y presenten secuelas o complicaciones de las intervenciones
realizadas. La concentracién de casos graves y complejos en centros de referencia tendrd un impacto positivo en el prondstico y los
resultados de salud de estos pacientes.

A. Justificacion de la propuesta

» Datos epidemioldgicos: La incidencia exacta de las malformaciones congénitas de la via aérea central es
dificil de establecer dada su rareza. Considerando un corte en 1/5.000 RN vivos, las
que presentan una incidencia mayor son:

- Traqueomalacia congénita: 1/2.000 RN

- Laringomalacia: 1/2.500 RN

- Fistula traqueoesofagica congénita: 1/3.000 RN

- Pardlisis laringea congénita: 1/5.000 RN
Las anomalias menos frecuentes son:

- Estenosis laringea congénita: 1/10.000 RN

- Hendidura laringo-traqueo-esofagica: 1/20.000 RN

- Estenosis traqueal congénita: 1/60.000 RN vivos

B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios o Unidades para ser designados de referencia para la atencion de la via
aérea central pediatrica compleja

» Experiencia del CSUR:

- Actividad:

e NUmero de procesos de la via aérea central | - 20 pacientes nuevos <14 afios tratados en la Unidad en el afio de media en los tres
pediatrica compleja que deben realizarse al | Ultimos afios.

afo para garantizar una atencién adecuada: - 25 cirugias abiertas o minimamente invasivas de la via aérea central* realizadas en
pacientes <14 afios en la Unidad en el ano de media en los tres ultimos afios.
*Incluye: Reconstruccién laringo-traqueal (plastias y resecciones)
traqueopexias/arteriopexias, reconstruccion bronquial, traqueotomia y
complicaciones secundarias que precisen cirugia (cierre de fistula traqueocutanea,
correccion de colapso supraestomal), tratamiento quirdrgico de fistula aero-digestiva.




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

En el centro se deben realizar:
- 50 procedimientos endoscopicos intervencionistas/terapéuticos con broncoscopio
flexible o rigido* realizados en pacientes <14 afos en el afio de media en los tres
ultimos afios.
*Incluye: fotoreseccion laser, dilatacion y calibracion, colocacion de endoprétesis,
aplicacion de farmacos, crioterapia, extraccion de cuerpo extrafio y tapones de moco,
microdebridador, insercion de valvulas endobronquiales.
-150 exploraciones broncoscdpicas diagnosticas con broncoscopio flexible realizadas
en pacientes <14 afios en el afio de media en los tres ultimos afos:
= De ellas, al menos, 25 broncoscopias neonatales realizadas en el afio de
media en los tres Ultimos afios

- Docencia postgrado acreditada: el centro cuenta con unidades docentes o
dispositivos docentes acreditados para cirugia pediatrica, otorrinolaringologia,
pediatria y sus areas especificas, anestesia y reanimacion y cirugia cardiovascular.
- La Unidad participa en proyectos de investigacion en este campo y realiza
publicaciones cientificas en revistas de impacto.
= El centro dispone de un Instituto de Investigacion acreditado por el Instituto
de Salud Carlos III con el que colabora la Unidad.
- La Unidad participa en publicaciones en este campo.
- La Unidad realiza sesiones clinicas multidisciplinares, al menos quincenales, que
incluyan todas las unidades implicadas en la atencion de los pacientes con patologia
compleja de la via aérea central para la toma conjunta de decisiones y coordinacion y
planificacién 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 formacién continuada en broncoscopia pediatrica y
cirugia de la via aérea para los profesionales de la Unidad, estandarizado y
autorizado por la direccion del centro.
- La Unidad tiene un programa de formacion en broncoscopia pediatrica y cirugia de
la via aérea, autorizado por la direccion del centro, dirigido a profesionales sanitarios
del propio hospital, de otros hospitales y de atencion primaria.
- La Unidad tiene un programa de formacién en atenciéon al paciente pediatrico




tragueostomizado dirigido a cuidadores y familias, autorizado por la Direccion del
centro, impartido por personal médico y de enfermeria (charlas, talleres, jornadas de
didlogo...).

» Recursos especificos del CSUR:

- Recursos humanos necesarios para la
adecuada atencién de la via aérea central
pediatrica compleja:

- El CSUR debe garantizar la continuidad de la atencién cuando el paciente infantil
pasa a ser adulto mediante un acuerdo de colaboracion firmado por el Gerente/s
de/los centro/s y los coordinadores de las unidades pediatricas y de adultos.
(Aquellos CSUR que atiendan a poblacién en edad pediatrica, para la derivacion de
pacientes de la unidad, deberan estar coordinados con recursos similares de atencion
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 atenciéon cuando el paciente infantil pasa a
ser adulto, ocurra esto en el mismo o en diferente hospital
- El CSUR tendra caracter multidisciplinar y estara formado por una Unidad basica y
diversas Unidades que colaboran en la atencion integral de los pacientes y actuaran
de forma coordinada.

La Unidad basica multidisciplinar estara formada, como minimo, por el siguiente
personal:
- Un coordinador asistencial, que garantizara la coordinaciéon de la atencidon de los
pacientes y familias por parte del equipo clinico de la Unidad basica y el resto de
Unidades que colaboran en la atencién de estos pacientes. El coordinador serd uno de
los miembros de la Unidad.
- Atencién continuada del equipo médico-quirurgico pediatrico las 24 horas los 365
dias del afio.

= El centro cuenta con un protocolo, consensuado por la Unidad y el Servicio

de Urgencias y autorizado por la Direcciéon del centro, de la actuacion

coordinada de ambos cuando acude a Urgencias un paciente pediatrico con

patologia compleja de la via aérea central.
- Resto personal de la Unidad a tiempo parcial:

= 2 cirujanos pediatricos

= 1 otorrinolaringdlogo, con dedicaciéon preferente a pacientes pediatricos

= 1 cirujano cardiaco, con dedicacion preferente a pacientes pediatricos

» 1 anestesista con dedicacién preferente a pacientes pediatricos

= 1 pediatra con dedicacion preferente a neumologia pediatrica

= 1 cardidlogo pediatra con dedicacion preferente a cardiologia pediatrica

» 1 pediatra con dedicacion preferente a cuidados intensivos

* 1 neonatdlogo




Formacion basica de
equipo ?:

los miembros del

- Equipamiento especifico necesario para la

adecuada atencion de
pediatrica compleja:

la via aérea central

» Personal de enfermeria y quiréfano:
- Al menos, 1 enfermera para atencion al paciente tragueostomizado
= 1 gestor de casos

- Coordinador de la Unidad con experiencia de, al menos, 7 afios en la atencion de
pacientes pediatricos con patologia compleja de la via aérea.

- Cirujanos pediatricos y otorrinolaringdlogo con experiencia de, al menos, 5 afios en
broncoscopia pediatrica (rigida y flexible) y cirugia de la via aérea.

- Cirujano cardiaco con experiencia de, al menos 5 afios en cardiopatias congénitas y
patologia vascular.

- Anestesista con experiencia de, al menos, 5 afios en pacientes pediatricos.

- Pediatra con experiencia de, al menos, 5 afnos en neumologia pediatrica y soporte
ventilatorio domiciliario.

- Cardidlogo pediatra con experiencia de, al menos, 5 afios, en cardiologia pediatrica.
- Pediatra con experiencia de, al menos 5 afios, en cuidados intensivos pediatricos y
soporte ECMO.

- Neonatdlogo con experiencia de, al menos 5 afios, en unidad de cuidados intensivos
neonatales.

- Personal de enfermeria y quiréfano con experiencia en cuidados a pacientes en la
atencidn de patologia de la via aérea y al paciente traqueostomizado.

- Consulta de alta resolucién de la via aérea: se realizan periédicamente (al menos
1/semana) consultas multidisciplinares para pacientes con patologia obstructiva de la
via aérea central, con procedimientos normalizados de trabajo (PNT), basados en la
evidencia cientifica y se recogen sus decisiones en la Historia Clinica del paciente.
- Hospitalizacidn pediatrica
- Hospital de dia pediatrico
- Quirdfano de cirugia pediatrica
- Equipamiento para cirugia abierta y minimamente invasiva pediatrica:
» Cajas de instrumental de cirugia de la via aérea acorde con las edades
atendidas
= Caja de instrumental de microcirugia laringea y traqueotomia
» Caja de instrumental de toracotomia
» Equipamiento especifico del que se debe disponer para las intervenciones
quirdrgicas:
« tutores laringeos
= tubos de Montgomery
» canulas de traqueostomia




» Recursos de otras unidades o servicios
ademas de los del propio CSUR necesarios
para la adecuada atencién de la via aérea
central pediatrica compleja?:

= Microscopio quirdrgico ORL y microdebridador
» Torre de toracoscopia y material apropiado para cirugia minimamente
invasiva de tamafio pediatrico: pinceria, portaagujas, sellador bipolar
- Equipamiento para broncoscopia y endoscopia pediatrica diagnéstica y terapéutica:
= Broncoscopios flexibles de al menos 3 tamafios diferentes (2-3mm; 3-5mm;
5-7 mm).
* Broncoscopios rigidos: set pediatrico con pinceria completa y lentes
telescopicas con adaptador para TV
= Torres de videobroncoscopia flexible y broncoscopia rigida
= Laser CO2 y Diodo
= Instrumental de crioterapia
- Programa de asistencia circulatoria que incluya:
» Material adaptado a todas las edades pediatricas
= ECMO
- 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 con experiencia en la atencién de pacientes pediatricos:
- Servicio/Unidad de cirugia pediatrica

- Servicio/Unidad de otorrinolaringologia pediatrica

- Servicio/Unidad de pediatria

- Servicio/Unidad de cirugia cardiaca pediatrica

- Servicio/Unidad de neumologia pediatrica

- Servicio/Unidad de cardiologia pediatrica

- Servicio/Unidad cirugia toracica

- Servicio/Unidad de anestesia y reanimacion

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos neonatales

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos pediatricos

- Servicio/Unidad de radiodiagnoéstico pediatrico

- Servicio/Unidad de genética

- Servicio/ Unidad de neurocirugia pediatrica

- Servicio/Unidad de foniatria/logopedia infantil

- 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, realizacién de procedimientos
invasivos y pruebas diagnosticas.




- 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. EI 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 notificacion de
incidentes relacionados con la seguridad del paciente de su hospital. El hospital
realiza analisis de los incidentes, especialmente aquellos con alto riego de producir
dafio.

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencién 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 prevenciéon 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 prevencién de infeccién urinaria por
catéter (ITU-SU).

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

- 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).

| 2 Existencia de
informacion adecuado:

un

sistema

de

- El hospital, incluida la Unidad de referencia, deberd codificar con la CIE.10.ES el
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 Atencion Sanitaria
Especializada (RAE-CMBD). A su vez los diagndsticos y procedimientos se podran
clasificar segun nomenclatura SNOMED-CT.
= 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 patologia compleja de la
via aérea central, que al menos cuenta con los datos recogidos en el RAE-CMBD.

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 vy |Los indicadores se concretaran con las Unidades que se designen.
resultados clinicos del CSUR °:
La Unidad cuenta con:

- Un protocolo, actualizado y conocido por todos los profesionales de la Unidad, que
incluye procedimientos diagndsticos y terapéuticos

- Un protocolo para la atencién y cuidados del paciente tragueostomizado en su
domicilio

- La Unidad mide los siguientes indicadores:
» Mortalidad hospitalaria*: pacientes pediatricos con diagndstico de patologia
compleja de la via aérea central intervenidos en el afio y fallecidos tras la
intervencion en los 30 dias postoperatorios o hasta el alta hospitalaria / total
pacientes intervenidos en el afio en la Unidad
* Mortalidad hospitalaria: Mortalidad dentro de los 30 dias postoperatorios o
hasta el alta hospitalaria.
» Mortalidad a 90 dias
* Morbilidad a 90 dias

@ 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 criterios, por la S.G. de Calidad Asistencial.
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