Criterios revisados, acordados por el Consejo It¢eritorial, que deben cumplir los CSUR para sergignados como de referencia del Sistema
Nacional de Salud, actualizados segun los criterfaamologados por el Consejo Interterritorial

63. COMPLEJO EXTROFIA-EPISPADIAS (EXTROFIA VESICAL, EPISPADIAS Y EXTROFIA DE CLOACA)

El complejo extrofia-epispadias (extrofia vesicgbjspadias y extrofia de cloaca) es una anomahgérota compleja que incluye el sistema
musculo-esquelético, urinario, reproductivo y toaicttestinal. Es el resultado de la interrupciémadte la embriogénesis de los procesos de
cavitacion de los érganos pélvicos, del cierreréeinto pélvico y la pared abdominal inferior.

Puede tener consecuencias invalidantes y con gmaacio socio-familiar como incontinencia urinagfectacion de la funcion renal, problemas
en la esfera sexual y reproductiva. Afecta:

1- Pared abdominal: separacion de los musculos reotoamplia dehiscencia de la linea media.

2- Periné: corto y con el orificio anal desplazadoid & zona anterior.

3- Huesos pélvicos: gran separacion del pubis a dizdd sinfisis.

4- Vejiga: abierta completamente con fusion a la geela pared abdominal anterior, se pueden ver &zan ureterales.

5- Uretra y genitales externos: uretra completamepitrta de forma dorsal (epispadias) en las nifi@gyme clitoris bifido, orificio vaginal
estrecho y desplazado en forma anterior. En elnvpeime corto y ancho abierto dorsalmente con iacidn dorsal, rebatido sobre el
abdomen.

Puede ser diagnosticado de forma prenatal anties @ semanas de gestacion.

Se diagndstica mediante: ecografia prenatal, estuwdimplementarios como analitica de sangre, €tagemal, Rx de abdomen y
excepcionalmente RM/TAC abdominopélvico.

La necesidad de designar CSUR para la atencionsties gatologias viene dada por la escasa incidaleidas mismas, el requerir
reconstrucciones complejas y la necesidad de doe pacientes sean atendidos por un equipo mulpdiizar en las diferentes etapas de la
enfermedad y durante su seguimiento desde la ilaféiasta la vida adulta.

A. Justificacion de la propuesta

» Datos epidemiologicogincidencia y La incidencia de la extrofia vesical es 1 por cal®00 nacidos vivos (Sociedad Europea de
prevalencia): Urologia Pediatrica). Es una enfermedad rara. @cuf a 2,5 veces mas en hombres que en
mujeres y es mas frecuente en nifios primogénisdEomo en raza caucasica.
No parece haber una predisposicion genética, auslgiesgo de presentar extrofia vesical




en la descendencia de los individuos afectos €k cida 70 RNV, una incidencia de 5§

veces mayor que la poblacion general. En nuestsona@en entre 1-2 casos nuevos por 4




B. Criterios que deben cumplir los Centros, Serogio Unidades para ser designados como de refeeepara la

atencion del complejo extrofia-epispadi

as

» Experiencia del CSUR:

- Actividad:

* Nimero minimo de pacientes que del
atenderse o procedimientos que deben

realizarse al afio para garantizar una
atencion adecuada del complejo extrof
epispadias:

- Otros datos: investigacion en esta mater
actividad docente  postgrado, formac
continuada, publicaciones,
multidisciplinares, etc.:

sesiof

en los 3 ultimos afos.
- 4 procedimientos quirargicos realizados en paegti4 afioxon complejo extrofia-
aepispadias al afio, de media en los 3 ultimos afios.

en los 5 Ultimos afos.

designacion referidos a actividadealizados por los cirujanos de la unidad erx14 afios
con complejo extrofia-epispadias(extrofia vesical, epispadias y extrofia de cl)acar
anexo |.

- 200 procedimientos quirdrgicos urologicos de tdigp@ en <14 afos realizados por
Servicio/Unidad de urologia infantil en el afio,ndedia en los 3 ultimos afios.

ng@ediatrica, urologia, pediatria y traumatologia.
- La Unidad participa en proyectos de investiga@nreste campo.

lIl con el que colabora la Unidad.
- La Unidad participa en publicaciones en este camp
- La Unidad tiene un programa de formacién contilauan complejo extrofia-epispadias
los profesionales que la integran estandarizaddgogriaado por la direccion del centro.
- La Unidad realiza sesiones clinicas multidisoigtes, al menos mensualmente, en las

ner8 pacientess14 afos, con complejo extrofia-epispadias en segotmen el afio, de med

- 20-25 procedimientos quirdrgicos en paciertédd, afios, con complejo extrofia-epispad

Procedimientos quirdrgicos que se deben contabilizsara validar los criterios de

&, Docencia postgrado acreditada: participacioraddrlidad en el programa MIR del Cent
aal centro cuenta con unidades docentes o dispositilocentes acreditados para ciry

= El centro dispone de un Instituto de Investiga@oéreditado por el Instituto Carl
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participan todas las unidades implicadas en lacaiende los pacientes con complejo
extrofia-epispadias.
- La Unidad realiza sesiones clinicas multidisoiptes, al menos mensuales, que incluyan
todas las Unidades implicadas en la atencién depémsentes con complejo extrofia-
epispadias para la toma conjunta de decisiones grdic@cion y planificacion d
tratamientos.
= El CSUR debe garantizar la presentacion de tooegacientes de la unidad en
sesion clinica multidisciplinar.
= La Unidad recoge en las Historias Clinicas dgoksentes la fecha, conclusiones y
actuaciones derivadas del estudio de cada casaoclien la sesion clinica
multidisciplinar.
- La Unidad tiene un Programa de formacién en cejopxtrofia-epispadias, autorizado por
la direccion del centro, dirigido a profesionalasitarios (médicos y enfermeras) del propio
hospital, de otros hospitales y de atencién primari
- La Unidad tiene un Programa de educacion saaitani complejo extrofia-epispadias
dirigido a pacientes y familias, autorizado podil@ccion del centro, impartido por personal
meédico y de enfermeria (charlas, talleres, jorna@agialogo, ...).

D

» Recursos especificos del CSL: - EI CSUR debe garantizar la continuidad de la@afencuando el paciente infantil pasa a
ser adulto mediante un acuerdo de colaboraciéraflorpor el Gerente/s de/los centro/s y
los coordinadores de las unidades pediatricasayldios.
(Aquellos CSUR que atiendan a poblacion en edadaped, para la derivacion de
pacientes de la unidad, deberan estar coordinadws recursos similares de atencion [de
adultos)
= El acuerdo de colaboracion incluye un protocalgazado por el Gerente/s de/las
centro/s y los coordinadores de las unidades padigty de adultos que garantiza |a
continuidad de la atencién cuando el paciente titfaasa a ser adulto, ocurra estojen
el mismo o en diferente hospital.

- EI CSUR para la atencién de los pacientes cormptajmextrofia-epispadias tendra caragter




- Recursos humanosecesarios para la
adecuada atencion de pacientes con complejq
extrofia-epispadias:

Formacion basica de los miembros del
equipo®:

multidisciplinar y estard formado por una Unidad Itidisciplinar basica y diversa
Unidades que colaboran en la atencién de estosmiasique actuaran de forma coordina

La Unidad multidisciplinar basica debe estar foreyasbmo minimo, por:
D- Un coordinador asistencial, que garantizara @dioacion de la atencion de los pacier
y familias por parte del equipo clinico de la Umid#sica y las Unidades que colaborar
la atencion de estos pacientes. El coordinadonser@le los miembros de la Unidad.
- Atencion continuada del equipo médico-quirargiealiatrico las 24 horas los 365 dias d
afo que pueda atender cualquier complicacion ddaide la evolucion o del tratamiento g
esta patologia.
= El centro cuenta con un protocolo, consensuaddéagdnidad y el Servicio de
Urgencias y autorizado por la Direccidn del centlw|a actuacion coordinada de
ambos cuando acude a Urgencias un paciente corejoregtrofia-epispadias.
- Resto personal de la Unidad:
= 2 cirujanos pediatricos o urologos a tiempo péarcia
= 1 pediatra, a tiempo parcial.
= 1 urélogo que garantice el seguimiento en la ediadta, a tiempo parcial.
= 1 traumatologpa tiempo parcial.
» Personal de enfermeria de hospitalizacion y defguno.

- El coordinador de la Unidad debe tener una egpeia minima de 6 afios en el manejo
pacientes y familias con complejo extrofia-epispadi

- Cirujanos pediatricos o urdlogos, deben tenerexperiencia minima de 6 afos en el
campo de la urologia pediatrica, incluyendo laaadion de técnicas endourolégicas y
laparoscopicas.

de cirugias sobre ano-recto, reconstruccion pdrddrainal y reconstruccion umbilical.
- Pediatra, debe tener experiencia de al menos$eaiiel area de nefrologia.
- Urdlogo con experiencia en la atencion de paegnbn complejo extrofia-epispadias ef

Al menos uno de los cirujanos debe tener una extpae minima de 6 afios en la realizaci

tes
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adolescencia y edad adulta.




- Equipamiento especificanecesario para la
adecuada atencion de pacientes con complejq
extrofia-epispadias:

» Recursos de otras unidades o servicios
ademas de los del propio CSURecesarios
para la adecuada atencion de pacientes con
complejo extrofia-epispadids

- Traumatologo, debe tener experiencia de al ména8os en intervenciones en pacier]
con complejo extrofia-epispadias.

- Personal de enfermeria de hospitalizacion y ¢ con experiencia en la atencion
pacientes con complejo extrofia-epispadias.

- Hospitalizacién pediétrica.

b - Consulta de urologia pediatrica.

- Unidad deurodinamia pediatrica.

- Area quirGrgica pediatrica, cuenta con:
= Monitores y respiradores para pacientes pedi&trico
= Material quirargico para poder desarrollar lasitéas referidas en el anexo |, des
neonatos hasta adolescentes.
= Medios endoscopicos pediatricos

- Accesibilidad directa de los pacientes y de leatios donde habitualmente tratan

paciente a los recursos de la Unidad, medianteeldgnica, e-mail o similar.

El centro donde esté ubicado el CSUR debera dispdeelos siguientes Servicios
Unidades, todos ellos con experiencia en la atand& pacientes con complejo extrof
epispadias:

- Servicio/Unidad de urologia pediatrica

- Servicio/Unidad de pediatria.

- Servicio/Unidad de cirugia pediétrica.

- Unidad de diagndstico prenatal.

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos neonatales
- Servicio/Unidad de cuidados intensivos pediasrico
- Servicio/Unidad de nefrologia pediatrica.

- Servicio/Unidad de traumatologia y ortopedia iifa

- Servicio/Unidad de urologia.

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos adultos.
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- Servicio/Unidad de nefrologia.




- Servicio/Unidad de ginecologia y obstetricia.

- Servicio/Unidad de cirugia general y digestivo.

- Servicio/Unidad de andrologia/fertilidad.

- Servicio/Unidad de anestesia, con experiencia atencidon de pacientes infantiles y
adultos.

- Servicio/Unidad de cirugia plastica y reparadora.

de pacientes con complejo extrofia-epispadiasyamilias.
- Servicio/Unidad de diagndéstico por imagen.

- Servicio/Unidad de medicina nuclear.

- Laboratorio.

- Servicio/Unidad de trabajadores sociales.

» Seguridad del pacient

La seguridad del paciente es uno de los
componentes fundamentales de la gestion de
calidad. Mas alla de la obligacion de todo
profesional de no hacer dafio con sus
actuaciones, la Unidad debe poner en marchg
iniciativas y estrategias para identificar y
minimizar los riesgos para los pacientes que S
inherentes a la atencién que reatiza

uso de medicamentos de alto riesgo, realizaciéprdeedimientos invasivos y prueb
diagndsticas.

- La Unidad cuenta con dispositivos con preparatdiysase alcohdlica en el punto
atencion y personal formado y entrenado en su @artdilizacién, con objeto de prevenir
s@iontrolar las infecciones asociadas a la asistezanidaria. El Centro realiza observacion
la higiene de manos con preparados de base alcahsiguiendo la metodologia de la OM
con objeto de prevenir y controlar las infeccioagsciadas a la asistencia sanitaria.
- La Unidad conoce, tiene acceso y participa esistema de notificacion de incident
relacionados con la seguridad del paciente de spitab El hospital realiza andlisis de
incidentes, especialmente aquellos con alto ridegaroducir dafio.

- La Unidad tiene implantado un programa de preidende bacteriemia por catéter veng
central (BCV) (aplicable en caso de disponer ddaohde cuidados intensivos o criticos).
- La Unidad tiene implantado un programa de preddencle neumonia asociada a

- Servicio/Unidad de psiquiatria/psicologia clinican experiencia en el tratamiento y apoyo

- La Unidad tiene establecido un procedimientoddmtificacion inequivoca de las personas
|atendidas en la misma, que se realiza por los gicofales de la unidad de forma previa al
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ventilacion mecanica (NAV) (aplicable en caso dgdner de unidad de cuidados intensi




o criticos).

- La Unidad tiene implantado el programa de preignde infeccion urinaria por catét
(ITU-SU).

- La Unidad tiene implantada una lista de verifiacde practicas quirdrgicas segu
(aplicable en caso de unidades con actividad qica.

- La Unidad tiene implantado un procedimiento p@arantizar el uso seguro
medicamentos de alto riesgo.

- La Unidad tiene implantado un protocolo de preu@m de Ulceras de decubito (aplica
en caso de que la unidad atienda pacientes dmpyies

er
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» Existencia de un sistema de informacion
adecuado:

- El hospital, incluida la Unidad de referenciabel& codificar con la CIE.10.ES e iniciar
recogida de datos del registro de altas de acuartin establecido en el Real Decrs
69/2015, de 6 de febrero, por el que se regulagestro de Actividad de Atencion Sanita
Especializada (RAE-CMBD).

- Cumplimentacion del RAE-CMBD de alta hospitalatasu totalidad.

- La Unidad debe disponer de un registrgpdeientes con complejo extrofia - epispadii
gue al menos debe contar con:

- Cédigo de Identificacion Personal.

- N° historia clinica.

- Fecha nacimiento.

- Sexo.

- Pais de nacimiento.

- Cédigo postal y municipio del domicilio habitwd#l paciente.

- Régimen de financiacion.

- Fecha y hora de inicio de la atencion.

- Fecha y hora de la orden de ingreso.

- Tipo de contacto (Hospitalizacién, Hospitalizacida domicilio, Hospital de di

meédico, Cirugia ambulatoria, Procedimiento ambulatde especial complejida

la
bto
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Urgencias).




- Tipo de visita (Contacto inicial, Contacto suge}i

- Procedencia (atencion primaria; servicios delpjrohospital; otros servicios

servicios de otro hospital/centro sanitario; irtiee del paciente; emergenci
médicas ajenas a los servicios; centro sociosamitaden judicial).
- Circunstancias de la atencion (No programadogiaroado).
- Servicio responsable de la atencion.
- Fecha y hora de finalizacion de la atencion.
- Tipo de alta (Domicilio, Traslado a otro hospitalta voluntaria, Exitus, Traslado
centro sociosanitario).
- Dispositivo de continuidad asistencial (No pracimgreso en hospitalizacién en
propio hospital, Hospitalizacion a domicilio, Hospide dia médico, Urgencia
Consultas).
- Fecha y hora de intervencion.
- Ingreso en UCI.
- Dias de estancia en UCI.
- Diagnéstico principal (CIE 10 ES).
- Marcador POAL del diagnaostico principal.
- Diagnosticos secundarios (CIE 10 ES).
- Marcador POA2 de los diagnésticos secundarios.
- Procedimientos realizados en el centro (CIE 10 ES
- Procedimientos diagnosticos.
- Procedimientos terapéuticos.
- Procedimientos realizados en otros centros (OIES).
- Cadigos de Morfologia de las neoplasias (CIE $0. E
- Complicaciones (CIE 10 ES).
- Seguimiento del paciente.

La unidad debe disponer de los datos precisos qabeda remitir a la Secretaria de

as
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el
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Comité de Designacion de CSUR del Sistema Naciotal Salud para el seguimient‘o

anual de la unidad de referencia.




» Indicadores de procedimiento y resultados
clinicos del CSUR’;

Los indicadores se concretaran con las Unidades dgsadas.

- La Unidad cuenta caprotocolos que incluyen procedimientos diagnésticos y tewtipés y
seguimiento de los pacientes, actualizados y cdone@or todos los profesionales de la Unids

La Unidad mide los siguientes indicadores:
- % de pacientes reingresados antes de los 7 el$psiéls del alta respecto al total de

pacientes ingresados en el afio.

- % pacientes14 afios reintervenidos antes de 72 horas respldctialade pacientes

intervenidos de cirugia de complejo extrofia epikpsen el afio.

- Mortalidad hospitalaria (x 100) en paciergédsl afios, con complejo extrofia-
epispadias, a los que se ha realizado cirugiactspktotal de pacientes
intervenidos.

(Mortalidad hospitalaria: Mortalidad dentro de lo03lias postoperatorios o has
el alta hospitalaria
- % infeccion herida quirdrgica: pacientelst afios con infeccidén herida quirargicg
tras cirugia de complejo extrofia epispadias radbzen el afio respecto al total de
pacientes<14 afnos intervenidasn el afio.

ta

% Experiencia avalada mediante certificado del gésatel hospital.
®Los estandares de resultados clinicos, consensyamtos! grupo de expertos, se concretaran con la&lates que se designen. Segln se vaya obteniendo
informacion de los CSUR en los primeros 5 afiosedggdacion se validaran y una vez validados seddizné su cumplimiento en las redesignaciones, como

el resto de criterios, por la SG de Calidad y Cobes
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ANEXO |
Procedimientos quirdrgicos que se deben contabilizgpara validar los criterios de designacién referids a actividad, realizados por los
cirujanos de la unidad en<14 afios con complejo extrofia-epispadias (extrofigesical, epispadias y extrofia de cloaca):

(Cuando en un mismo acto quirdrgico se realicen \@siprocedimientos, la intervencion sélo se contanda vez de acuerdo con el procedimiento
principal realizado durante dicha intervencign

e Procedimientos sobre la vejiga:
- Reconstruccién vesical con o sin reconstruccinmitgl en un tiempo o en varios
e Realizacion de osteotomias, principalmente a migblico
e Reconstruccion de genitales masculinos
- Reparacion de epispadias
- Reparacion de hipospadias secundarios
- Reparacion de complicaciones uretrales (fist@st®nosis)
- Enderezamientos peneanos (seccion de corda,roptastias)
e Reconstruccion de genitales femeninos
- Reparacion de epispadias femeninos
- Reconstrucciones de labios menores y mayores
- Reconstrucciones vaginales (recolocacion, descgsastitucion con intestino).
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e Procedimientos para la incontinencia
- Reconstruccion de cuello vesical (neocuello)
- Cierre de cuello vesical
- Inyeccidén de sustancias para estrechamientoel®cu
- Aumentos vesicales (enterocistoplastias)
- Construccion de neovejigas
- Creacion de conductos cateterizables
- Uretero sigmoido-anastomosis
e Cirugia para el reflujo vésico ureteral
- Inyecciones subureterales y submeaticas
- Reimplantaciones ureterales
e Procedimientos endoscépicos (cistoscopia y ueriestopia)
e Procedimientos de las litiasis (litotricia, pulizecion con laser u ondas, o cirugia abierta paexgrpacion).
e Cirugia ano-rectal (recolocacion anal, descenso,...)
e Cirugia plastica de pared abdominal (ombligopdastticatrices,....).
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