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

105. SOPORTE VENTILATORIO EN PACIENTE CRONICO COMPLEJO PEDIATRICO

Poblacion que va a atender el CSUR: nifos

En los Ultimos afios el uso de soporte ventilatorio domiciliario en la poblacidon pediatrica se ha incrementado mucho debido a los avances
médicos y tecnoldgicos, que han contribuido al aumento en la supervivencia del paciente critico, asi como al mejor diagndstico y
conocimientos de patologias respiratorias subsidiarias, al desarrollo de nuevos dispositivos, a la mayor conciencia colectiva de la
autonomia del paciente, al derecho a integrarse a la sociedad de forma activa y a la ampliacion de los criterios éticos para alargar la vida.

Paralelamente, el nimero de niflos con soporte respiratorio en domicilio ha ido creciendo, practicamente en todo el mundo a lo largo
sobre todo de las dos Ultimas décadas, debido a la disminucion de la mortalidad infantil, que conlleva un aumento de las potenciales
indicaciones médicas y a las mejoras tecnoldgicas adaptadas a los pacientes mas pequeiios, con el desarrollo de equipos portatiles, muy
versatiles, con sistemas de sensibilidad, de alarma y de control remoto adecuados para su uso en domicilio

El manejo de la ventilacion mecanica domiciliaria en pediatria es diferente que en el adulto y se tienen que considerar para su manejo
factores muy diferentes, especificos de la edad.

Es importante también mencionar que los cuidados paliativos son de interés creciente en pediatria. El nimero de nifios afectos de
enfermedades sin tratamiento curativo se ha incrementado en los Ultimos anos, por lo que mejorar la calidad de vida del enfermo
constituye el nuevo objetivo terapéutico. Una de las medidas que pueden formar parte del mismo es la ventilacién mecanica domiciliaria,
especialmente en su forma no invasiva, facilitando la permanencia del paciente en domicilio, con la familia.

Patologias o procedimientos a los que va dirigido el CSUR:
La indicacion de la ventilacidn mecanica domiciliaria a un paciente pediatrico depende de:
- La patologia de base del nifio causante de la insuficiencia respiratoria cronica que puede ser debida a:
a. Alteraciones del sistema nervioso central
b. Patologia neuromuscular congénita o adquirida
c. Alteraciones esqueléticas: cifoescoliosis o deformidades de la pared toracica
d. Patologia de la via aérea: patologia obstructiva de la via aérea superior, sindromes malformativos craneofaciales, laringo y/o
tragqueomalacia, sindrome de apnea-hipopnea obstructiva del suefio
e. Patologia pulmonar: fibrosis quistica, displasia broncopulmonar, enfermedades intersticiales pulmonares, etc.
f. Secuelas post-quirdrgicas: especialmente cirugias aéreo-digestivas, toracicas, cardiacas y de columna
g. Insuficiencia respiratoria créonica secundaria a cardiopatia
- La situacion clinica del enfermo que condicione la necesidad o conveniencia de iniciar o mantener soporte ventilatorio crénico:
a. Sintomas de hipoventilacién o alteracién del suefio
b. Alteraciones gasométricas con hipercapnia y/o hipoxemia a pesar de optimizar otros tratamientos
c. Alteracion grave en las pruebas de la funcién pulmonar
d. Hospitalizaciones repetidas por reagudizaciones respiratorias



e. Adaptacion a ventilacidn mecanica no invasiva preoperatoria en paciente de riesgo elevado de descompensacion respiratoria
perioperatoria

f. Promocidn del crecimiento de caja toracica en pacientes con enfermedades neuromusculares de debut grave en la primera
infancia

Tipo de atencion que debe proporcionar el CSUR

El CSUR debe proporcionar principalmente un soporte consultor y de trabajo compartido en red con centros de menor experiencia o en
casos de gran complejidad, por los cuales se solicite su intervencidn.

- Deberd asesorar tanto sobre aspectos diagnosticos y de indicacién de la ventilacion mecanica domiciliaria, asi como aspectos practicos
durante la implementacion en todas las edades pediatricas. También, debera facilitar apoyo al centro emisor durante el seguimiento,
reevaluando la indicacién y considerando de forma periddica la posibilidad de su retirada.

- Deberd poder proporcionar asistencia hospitalaria continuada, incluyendo cuidados intensivos pediatricos, dado que no es infrecuente la
descompensacion de los pacientes con ventilacion mecanica domiciliaria.

- Debera ofrecer recomendaciones, si fuera necesario por parte del centro que interconsulta, sobre patologias agudas y procesos
intercurrentes relacionados con la ventilacion mecanica domiciliaria o que puedan interferir con su aplicacion en paciente con soporte
respiratorio complejo prolongado.

- Deberda asesorar de forma integral al paciente pediatrico con ventilacién mecanica domiciliaria y a su familia. El soporte con ventilaciéon
no es solo un tratamiento especifico de una determinada patologia, sino que es ademas un modo de vida del nifio y de la familia que lleva
aparejados, especialmente en el paciente crdonico complejo, importantes problemas médicos, psicoldgicos y sociales que deben ser
prevenidos en primer lugar y, posteriormente, abordados de una manera integral. La formula mas acertada para llevarlo a cabo es a
través de un programa en el que trabajen especialistas médicos y de enfermeria responsables que coordinen a todos los profesionales que
participaran en el proceso, incluyendo aquellos fuera del entorno hospitalario como son las empresas suministradoras de terapias
respiratorias, atencion primaria o los centros educativos.

Razonamiento de porque se propone que para la atencion de las correspondientes patologias o procedimientos debe haber
CSUR en el Sistema Nacional de Salud.

La gran variabilidad de enfermedades que condicionan la dependencia de un respirador y su baja prevalencia implican una gran dificultad
para alcanzar un grado notable de experiencia. Sin duda, en muchos centros de cada comunidad auténoma sera posible dar respuesta a
las necesidades de patologias mas prevalentes como enfermedades neuromusculares mas frecuentes o el sindrome de apneas
obstructivas que no esté asociado a patologia craneofacial o malformacion de la via aérea. El seguimiento de pacientes con enfermedades
raras o aquejados de complejidad infrecuente, precisaran de unidades especializadas multidisciplinares. Asi pues, la creacién de un CSUR
pediatrico de ventilacion domiciliaria, ayudara a proporcionar una atencidon sanitaria mas eficiente e integral. Todo esto, ademas de
mejorar la calidad de vida de los pacientes, seguramente contribuya a alargar su vida y mejorar sus condiciones fisicas, con las
consiguientes mejoras psicosociales para ellos y sus familias. No menos importante, se alcanzard un uso mas eficiente de los recursos
econémicos del sistema de salud.



A. Justificacion de la propuesta

» Datos epidemioldogicos (incidencia vy
prevalencia):

Se estima que la prevalencia de nifios con ventilacion mecanica domiciliaria se sitla
entre 4,24 y 6,75 por 100.000 nifios menores de 18 afios. Aunque los datos son muy
variables, |la prevalencia de ventilacién no invasiva dentro de este grupo de pacientes
representa entre un 60-80% de todas las ventilaciones mecanicas domiciliarias, con
tendencia a crecer en todas las series. Una situacion muy similar es la que se
describe en un estudio multicéntrico transversal observacional realizado en Espana
en 2010, en nifos con edades comprendidas entre 1 mes y 16 afnos, en domicilio con
soporte respiratorio mecanico.

B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios o Unidades para ser designados de referencia para la atenciéon de
pacientes cronicos complejos pediatricos con soporte ventilatorio

» Experiencia del CSUR:
- Actividad:

e NiUmero de pacientes que deben atenderse al
afno para garantizar una atencion adecuada del
paciente créonico complejo pediatrico con
soporte ventilatorio

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

- 45 pacientes <14 anos en seguimiento con ventilacion mecanica domiciliaria
atendidos en el afio en la Unidad, de media en los tres ultimos afnos.
= De estos, al menos, 10 pacientes <14 anos en seguimiento con ventilacién
invasiva por traqueotomia y/o ventilacién no invasiva durante mas de 16
horas al dia (ventilacion permanente) atendidos en el afio en la Unidad, de
media en los tres ultimos afios. Se excluyen CPAP.
- 8 pacientes <14 afios nuevos con ventilacion mecanica domiciliaria atendidos en el
afio en la Unidad, de media en los tres Ultimos afios.
= De estos, al menos, 2 pacientes <14 afios nuevos con ventilacién invasiva
por traqueostomia y/o ventilacion no invasiva durante mas de 16 horas al dia
(ventilacion permanente) atendidos en el afio en la Unidad, de media en los
tres ultimos afios. Se excluyen CPAP.

- Docencia postgrado acreditada: el centro cuenta con unidades docentes o
dispositivos docentes acreditados en pediatria y sus areas especificas.
- La Unidad participa en proyectos de investigacién en este campo.
= El centro dispone de un Instituto de Investigacidn 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 mensuales, que
incluyan todas las Unidades implicadas en la atencidon de estos pacientes 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, las
conclusiones y las actuaciones derivadas del estudio de cada caso clinico en la
sesion clinica multidisciplinar.
- La Unidad tiene un programa de formacion continuada en cuidados de
traqueostomia, ventilacién domiciliaria invasiva y no invasiva, para los profesionales
de la Unidad estandarizado y autorizado por la direccion del centro.
- La Unidad tiene un programa de formacion en cuidados de traqueostomia,
ventilacion domiciliaria invasiva y no invasiva, autorizado por la direccién del centro,
dirigido a profesionales sanitarios del propio hospital, de otros hospitales y de
atencién primaria.
- La Unidad tiene un programa de formacion en cuidados de traqueostomia y
cuidados del paciente dependiente de ventilacion mecanica domiciliaria, dirigido a
pacientes y familias, autorizado por la direccion del centro, impartido por personal
médico y de enfermeria (charlas, talleres, jornadas de didlogo, etc.).
= La Unidad:
- Cuenta con guias e informacidn escrita para intervencién educacional
con familias, pacientes y personal sanitario implicado en el seguimiento
de la ventilacién mecanica domiciliaria fuera del centro CSUR
- Acredita aspectos de capacitacion de los cuidadores principales: el
95% de los cuidadores principales del paciente con traqueostomia
tienen que haber realizado un minimo de 2 cambios de canula antes
del alta a domicilio

» Recursos especificos del CSUR:

- Recursos humanos necesarios para

la

- El CSUR debe garantizar la continuidad de la atencion 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 poblacion en edad pediatrica, para la derivacion de
pacientes de la unidad, deberan estar coordinados con recursos similares de atencion
de adultos)
= El acuerdo de colaboracion 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 atencién 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




adecuada atencion del paciente cronico
complejo pediatrico con soporte ventilatorio

Formacion basica de los miembros del

equipo ?:

- Equipamiento especifico necesario para la
adecuada atencion del paciente croénico
complejo pediatrico con soporte ventilatorio

diversas Unidades que colaboraran en la atencion, diagnostico y tratamiento de los
pacientes y actuaran de forma coordinada.

La Unidad basica estara formada, como minimo, por el siguiente personal:
- Un coordinador asistencial, pediatra, 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 Unidades que colaboran en la atencion de estos pacientes. El coordinador sera
uno de los miembros de la Unidad.
- Atenciéon continuada de pediatria a los pacientes en ventilacion mecanica
domiciliaria las 24 horas los 365 dias del afio:
= El centro cuenta con un protocolo, consensuado por la Unidad y el Servicio
de Urgencias para la actuacion coordinada entre ambos, cuando acude a
Urgencias un paciente con soporte ventilatorio domiciliario.
- Resto personal de la Unidad:
= 2 pediatras con dedicacién preferente a
mecanica domiciliaria
- Al menos, 1 pediatra con dedicacion preferente a neumologia o a UCI
pediatrica
= Personal de enfermeria:
- Al menos, 1 enfermera experta en soporte ventilatorio
= 1 gestor de casos

la realizacion de ventilacidn

- Coordinador con experiencia de, al menos, 5 anos en la atencién de pacientes con
ventilacion mecanica domiciliaria.

- Pediatras con experiencia de al menos 3 afios en la atencién de pacientes con
ventilacion mecanica domiciliaria.

- Personal de enfermeria con experiencia de al menos 2 afios en la atencion de
pacientes con ventilacién mecanica domiciliaria.

- Unidad Funcional / Programa de ventilacion mecanica domiciliaria

- Laboratorio de funcién pulmonar pediatrica

- Hospitalizacion pediatrica

- Hospital de dia pediatrico
= Disponibilidad de hospitalizacién durante unas horas para realizar pruebas de
tolerancia de la ventilacion mecanica domiciliaria al inicio o cuando se cambien
algunos parametros

- Consulta especifica de soporte respiratorio complejo pediatrico

- Equipamiento para el inicio de la ventilacion mecanica domiciliaria, tanto invasiva




- Recursos de otras unidades o servicios
ademas de los del propio CSUR necesarios
para la adecuada atencién del paciente crénico
complejo pediatrico con soporte ventilatorio

como no invasiva:
= diferentes tipos de respiradores domiciliarios
= fuente de oxigeno, aspirador de secreciones y carro de parada
= equipos de asistencia a la tos
= sistema de monitorizacién de frecuencia cardiaca, ECG, medicidon de tension
arterial no invasiva
= pulsioximetria y, al menos, un tipo de capnografia
= Interfaces de diferentes tamafios y tipo para la ventilacion mecanica no
invasiva, incluyendo dispositivos para ventilacion con pipeta
= Canulas de tragueotomia de diferentes tamanos y tipo, valvulas fonatorias
- Accesibilidad directa de los pacientes y de los centros que habitualmente atienden a
los pacientes en sus lugares de residencia, a los recursos de la Unidad mediante via
telefonica, portal web, email o similar.

El hospital donde estd ubicada la Unidad debe disponer de los siguientes
Servicios/Unidades con experiencia en la atencion del paciente créonico complejo
pediatrico con soporte ventilatorio:

- Servicio/Unidad de pediatria

- Servicio/Unidad de cirugia pediatrica

- Servicio/Unidad de otorrinolaringologia

- Servicio/Unidad de neumologia pediatrica

- Servicio/Unidad de cardiologia pediatrica

- Servicio/Unidad de neurologia pediatrica

- Servicio/Unidad de gastroenterologia pediatrica

- Laboratorio de trastornos respiratorios del suefio

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos neonatales

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos pediatricos

- Servicio de psiquiatria y/o psicologia clinica

- Servicio/Unidad de rehabilitacién pediatrica, que incluya Unidad de rehabilitacion
respiratoria

- Servicio/Unidad de diagndstico por la imagen

- Servicio/Unidad de anatomia patoldgica

- Servicio de microbiologia

- Servicio/Unidad de genética

- 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 diagndsticas.

- La Unidad cuenta con dispositivos con preparados de base alcohdlica en el punto de
atencién y personal formado y entrenado en su correcta utilizaciéon, 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 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 prevencién 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 verificacién 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).

> Existencia de
informacion adecuado:

un

sistema

de

- El hospital, incluida la Unidad de referencia, debera 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 Atencién 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 pediatricos con soporte
ventilatorio, 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 Yy |Los indicadores se concretaran con las Unidades que se designen.
resultados clinicos del CSUR ?: La Unidad cuenta con:

- Protocolos para el inicio, control y seguimiento posterior de los pacientes
pediatricos con ventilacién mecanica domiciliaria.

La Unidad mide los siguientes indicadores:

- % Pacientes con ventilacion mecanica no invasiva con desarrollo de Ulceras de
presion grado III, que han generado drenaje de liquido seroso o purulento durante el
primer mes en domicilio tras alta, en seguimiento en los 3 Ultimos anos respecto al
total de pacientes con ventilacién mecanica no invasiva en seguimiento en la Unidad
en los Gltimos 3 anos: <10 %.

La lesidon por presién grado III compromete la dermis y la epidermis y el tejido
celular subcutaneo (hipodermis). Por ser una lesidon profunda, suele infectarse con
gran facilidad, generando drenaje de liquido seroso o purulento durante el primer
mes en domicilio tras alta.

@ 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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