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Comprobemos también si las
guias de practica clinica se usan
correctamente y funcionan.
Respuesta de los autores

@ CrossMark

Let’s also check if clinical practice guidelines
are correctly used and if they do work.
Authors reply

Sra. Editora:

Compartimos y agradecemos, sin duda, las interesantes y
oportunas aportaciones de Garcia LM, et al." a nuestro arti-
culo sobre la necesidad de actualizar las recomendaciones
de las guias de practica clinica de bronquiolitis aguda en
nuestro pais, y que sin duda son aplicables de forma general
a todas las demas guias de practica clinica vigentes.

Al hilo de ello, nos parece interesante reflexionar sobre
la practica ausencia de datos en el siguiente paso, la evalua-
cion de la implementacion de estas guias y de su impacto en
la practica clinica. Una revision sistematica reciente encon-
traba que transcurrido un ano de la implementacion de la
guia, la adherencia profesional a la misma caia significativa-
mente en uno de cada 2 casos’. A pesar de la gran expansion
de guias de practica clinica de calidad y su buena acogida en
la comunidad cientifica, la evaluacion de su implementacion
y la medida del impacto que tienen es baja, y practica-
mente nula en nuestro medio®*. El futuro de las guias de
practica clinica pasa por mejorar los sistemas y frecuencia
de actualizacion, adopcion, contextualizacion, adherencia
e implementacion, y mas aun, lograr la involucracion del
paciente en el proceso, todavia muy escasa>*. La inclusién
de estas medidas en un plan integral de accion puede mejo-
rar significativamente el recorrido y la trascendencia de la
guia, y hay ejemplos positivos en el area de las guias clinicas
relacionadas con la bronquiolitis aguda®.

Queda, por tanto, camino por recorrer, y tal como sugie-
ren Garcia LM, et al.’, un paso esencial es actualizar
sistematicamente las guias y profundizar en la metodolo-
gia ideal para hacerlo. Pero creemos de igual importancia

para lograr su maximo impacto en la practica clinica de
estas guias, la educacion especifica en medicina basada
en pruebas, y la adopcion de guias de practica clinica
ya desde la formacion pregrado, la sistematizacion de su
aplicacion y correcta evaluacion del impacto que tienen,
y hasta la incentivacion profesional para su utilizacion
rutinaria.
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Fenobarbital en el sindrome de
Crigler-Najjar tipo 1: una
opcion terapéutica

@ CrossMark

Phenobarbital in Crigler-Najjar syndrome
type 1: A therapeutic option

Sra. Editora:

Hemos leido el articulo publicado por De la Rosa y Matesanz
sobre el trasplante hepatico pediatrico en Espana. Segun
datos del afo 2014, las hepatopatias metabdlicas son la
segunda indicaciéon de trasplante hepatico en nifos, y la
tercera enfermedad mas frecuente entre los nifios que reci-
ben el trasplante'. Dentro de estas enfermedades, aunque
se trata de un trastorno hereditario muy poco frecuente

(1/1.000.000 de nacimientos), se encuentra el sindrome de
Crigler-Najjar (SCN).

Presentamos el caso de un varon que ingreso a los 11 dias
de vida por ictericia, con hiperbilirrubinemia indirecta de
22,73 mg/dl, parametros de funcion hepatica normales y sin
hemolisis. Se trataba de un primer hijo, de padres no consan-
guineos, con sospecha de sindrome de Gilbert en el padre. El
tratamiento con fototerapia disminuyd la bilirrubina, pero
reingresé 3 veces durante el primer mes y medio de vida
por nuevo ascenso. Tras descartar otras causas de hiperbi-
lirrubinemia indirecta, y ante la sospecha clinica de SCN se
solicito estudio genético, y se inici6 tratamiento con feno-
barbital observandose descenso de bilirrubina a partir de la
tercera semana, hasta estabilizarse en 6 mg/dl. El estudio
genético confirmé el SCN, detectando la mutacién p.R336 W
en homocigosis. Ambos padres son heterocigotos para esta
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