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Ediciones 2012.p 285,92 de acontecimientos y enfermedades derivadas del periodo neona-

tal, acontecimientos agudos y sus secuelas y enfermedades crdnicas,
entre ellas el cancer: Sdlo entre un 12y 15% de los nifios que
fallecen cada afio lo hacen por cancer:

La mayor parte de los nifios fallecen en el hospital y en las unida-
des de alta tecnologfa: Unidades de Neonatologfa, de Oncologfa
Pedidtrica o de Cuidados Intensivos Pedidtricos.

Los Cuidados Paliativos Pedidtricos constituyen una forma de
prestar asistencia centrada en las personas: el paciente, la familia y
los profesionales que lo atienden. Proporcionan una atencion
integral a los problemas y necesidades de estas personas, respe-
tando su mundo de vinculos y valores.

Segln la Asociacién de Nifios con Enfermedad Terminal y sus
familias hay cuatro grupos de pacientes susceptibles de recibir
cuidados paliativos pedidtricos. No todos los pacientes precisan, en
todo momento la atencién por un equipo especifico. La mayor
parte del tiempo el pediatra de atencidn primaria puede seguir a
estos pacientes con un enfoque paliativo con el apoyo ocasional
de un equipo interdisciplinar de referencia.
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Estos pacientes presentan diferentes problemas clinicos y
necesidades que hay que atender. A veces plantean desa-
fios en el control del dolor, el abordaje de la insuficiencia
respiratoria o la toma de decisiones.

INTRODUCCION

Las mejoras en las condiciones socio-sanitarias, junto
con los avances experimentados por la medicina duran-
te la segunda mitad del siglo XX, han contribuido a
prolongar la esperanza de vida en el mundo desarrolla-
do y a mejorar la calidad de vida de la poblacion. Res-
pecto a la edad pedidtrica, hoy los nifios y adolescentes
sobreviven a situaciones clinicas que antiguamente eran
letales. En muchas ocasiones esta supervivencia se
acompafia de un buen estado de salud pero en otras
quedan secuelas incurables que amenazan la vida. Por
otro lado, siguen existiendo enfermedades incurables en
la infancia, a pesar de haber conseguido prolongar vy
mejorar la esperanza y calidad de vida de las mismas de
manera aceptable.

En consecuencia, la muerte prematura en la infancia y
adolescencia sigue siendo una realidad y vivimos un
aumento del nimero de pacientes pedidtricos que con-
viven con una enfermedad incurable o en condiciones de
alta vulnerabilidad y fragilidad para las que nuestra moder-
na medicina no tiene una adecuada respuesta. Estas
situaciones suponen un gran impacto fisico, psicoldgico,
social, econdmico v espiritual, tanto para el paciente que
las padece como para su familia, asi como para el perso-
nal sanitario que los atiende.

Los nifios, en el mundo desarrollado mueren como con-
secuencia de acontecimientos y enfermedades derivadas
del perfodo neonatal, acontecimientos agudos y sus
secuelas y enfermedades crdnicas, entre ellas el cdncer.
Sélo entre un 12y 15% de los nifios que fallecen cada
afio (tabla ) lo hacen por cdncer Si nos referimos a
aquellos con una muerte previsible, el cancer ocupa un
tercio de las causas de muerte. La mayor parte de los
nifios mueren en los hospitales y mueren en unidades de
alta complejidad tecnoldgica: unidades de neonatologfa,
de cuidados intensivos y de oncologfa.

Tabla 1. Fallecimientos de nifios en Espafia

Edad 2004 2005 2006 2007 2008
< | mes 1218 1154 1129 1101 1132
2 meses -19 afios 2427 2331 2208 2235 2205
Total 3645 3485 3337 3336 3337

¢QUE APORTAN LOS CUIDADOS
PALIATIVOS PEDIATRICOS?

Los Cuidados Paliativos Pedidtricos constituyen la asisten-
cia activa y total del cuerpo,la mente y el espiritu del nifio
e incluyen la atencién a la familia. Pretenden mejorar la
atencidn y la calidad de vida de los pacientes pedidtricos
en situacién terminal o con una enfermedad de pronds-
tico letal v la de sus familias, de forma integral, garantizan-
do el respeto a su dignidad v el derecho a su autonomfa,
mediante una atencidn continuada e individualizada.

El caracter distintivo y la complejidad de los cuidados
paliativos en la infancia responde a:

B Baja prevalencia: comparado con adultos, el nimero
de casos pedidtricos que requieren cuidados paliati-
vos es mucho menor: Este aspecto, junto con la
amplia dispersién geogrdfica, puede suponer un
problema en cuanto a organizacién, formacién y
coste asistencial.

B Amplia variedad de condiciones (neuroldgicas, meta-
bdlicas, cromosdmicas, cardioldgicas, enfermedades
respiratorias e infecciosas, cancer, complicaciones de
la prematuridad, traumatoldgicas) y la impredecible
duracién de la enfermedad: muchas enfermedades
son raras y de cardcter familiar, algunas adn sin diag-
ndstico.

B Disponibilidad limitada de medicacion especifica para
nifios: muchos de los fdrmacos disponibles son desa-
rrollados, formulados y aprobados para su uso en
adultos. En ocasiones no se dispone de informacidn
explicita para su uso en los nifios en cuanto a las
indicaciones, edad, dosis y efectos secundarios. De
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forma que, en ausencia de alternativas adecuadas,
muchos fdrmacos usados en cuidados paliativos
pedidtricos se prescriben al margen de la ficha técni-
ca. La presentacion en forma de suspension liquida,
de mds facil administracién en nifios, es poco fre-
Cuente.

B Aspectos madurativos: los nifios estdn en un conti-
nuo desarrollo fisico, emocional y cognitivo, lo que
afecta a todos los aspectos de su cuidado, desde el
manejo de dosis de medicacidn, hasta los métodos
de comunicacién, educacidn y apoyo.

B £l papel de la familia: en la mayorfa de los casos, los
padres son los representantes legales de sus hijos en
las decisiones clinicas, terapéuticas, €ticas y sociales,
aunque esto depende de la edad y grado de com-
petencia del nifio. Ademds los padres estdn fuerte-
mente implicados como cuidadores.

B Una nueva especialidad: entre los profesionales sani-
tarios que trabajan con la infancia y adolescencia hay
una falta de formacidn y de cultura con respecto al
cuidado de los nifios que van a morir:

B La implicacién emocional: cuando un nifio muere,
puede ser muy dificil para la familia, los cuidadores y
los profesionales aceptar las limitaciones del trata-
miento, la irreversibilidad de la enfermedad vy la
muerte.

B Dolor y duelo: tras la muerte de un nifio, es mds
probable que el duelo sea prolongado y a menudo
complicado.

B Impacto social: es dificil para los nifios y sus familias
mantener su papel en la sociedad en el curso de una
enfermedad incapacitante'.

PACIENTES TRIBUTARIOS DE CUIDADOS
PALIATIVOS PEDIATRICOS

La Association for Children with Life-threatening or Ter-
minal Conditions and their Families (ACT) propone

Tabla 2. Categorias de la ACT* de nifios que deben recibir
cuidados paliativos

Grupo |

Nifios en situacion de amenaza para la vida y en los que un
tratamiento curativo es posible, pero puede fracasar y para los
cuales, el acceso a los cuidados paliativos puede ser necesario
junto a las tentativas curativas y/o si el tratamiento fracasa
(nifios con cancer).

Grupo 2

Nifios en situaciones en las que la muerte prematura es
inevitable, pero que pueden pasar largos periodos de
tratamiento intensivo dirigido a prolongar la vida y tener la
posibilidad de participar en actividades normales (fibrosis
quistica, enfermedad de Duchenne, infeccidn por VIH).

Grupo 3

Nifios con progresion de su enfermedad, sin opciones de
tratamiento curativo, en los que el tratamiento es
exclusivamente paliativo y puede prolongarse,
frecuentemente, durante varios afios (atrofia muscular espinal,
adrenoleucodistrofia).

Grupo 4

Nifios en situacidn irreversible pero no progresiva de la
enfermedad, con complejas necesidades sanitarias que
producen complicaciones y aumentan la probabilidad de una
muerte prematura (pardlisis cerebral grave, sindromes
polimalformativos).

* Association for Children with Life-threatening or Terminal
Conditions and their Families.

cuatro categorfas de nifios que deben recibir cuidados
paliativos (tabla 2)%. No quiere decir que todos los pacien-
tes, a lo largo de su evolucidn clinica deban recibir aten-
cién por servicios especfficos de cuidados paliativos. Se
describen tres niveles de atencién: un primer nivel de
enfoque paliativo, que puede proporcionar cualquier
profesional; un segundo nivel donde algunos profesionales
deben saber manejar algunos problemas habituales (se
pueden compartir cuidados con unidades de paliativos)
y un tercer nivel en el que la complejidad clinica, personal,
familiar o social requiere la actuacién de servicios espect-
ficos de cuidados paliativos pedidtricos’.

Uno de los problemas habituales es identificar que el
paciente ha entrado en una fase avanzada o en situacion
terminal (figura 1). Cuando se identifica esa situacién se
deben adecuar los objetivos del tratamiento a la situacion
del paciente. Nosotros proponemos unos criterios de
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Figura 1. El punta de inflexion. LET: limitacion del esfuerzo terapéutica.

Evolucion de
la enfermedad

Terminalidad

enfermedad avanzada para los diferentes grupos de
pacientes (tabla 3). El momento de incluir a un paciente
en la unidad de cuidados paliativos pedidtricos es aquel
en el que el equipo asistencial responsable identifica un
punto de inflexion en la evolucién del nifio, en el que se
puede reconocer un empeoramiento progresivo  sin
respuesta o con menor respuesta que antes a las medidas
terapéuticas indicadas y utilizadas en otras ocasiones’”

Los cuidados paliativos se pueden proporcionar en cual-
quier entorno, aunque, si es posible, en las enfermedades
de larga duracién, hay que promover el domicilio como
el lugar preferente de atencion.

No hay actualmente ningdn pais con una base de datos
que identifique a todos los nifios con condiciones incapa-
citantes o amenazantes para la vida.

COMO SE PROPORCIONAN
LOS CUIDADOS PALIATIVOS

En el afio 2007, la Asociacién Europea de Cuidados
Paliativos public unos “Estandares para Cuidados Paliati-
vos Pedidtricos en Europa” donde se abordan aspectos
sobre provision de asistencia, el nifio y su familia como
unidad de atencidn, el equipo, el coordinador, control de
sintomas, cuidados del descanso, duelo, cuidados apropia-
dos a la edad, educacion y formacién, financiacién y

mmmmn L ET 7 o)

cuestiones éticas. En la parte final se afirma: “es esencial
que los estandares fundamentales de cuidados paliativos
pedidtricos recomendados en este documento sean
puestos en préctica en toda Europa™,

Sin embargo, en el dltimo documento del consejo de
Europa sobre Cuidados Paliativos, se reconoce que aun-
que la mayorfa de los pafses no proporcionan ninglin tipo
de cuidados paliativos pedidtricos especializados, existen
importantes iniciativas lo que sugiere que este aspecto de
los cuidados paliativos estd ganando mds reconocimiento.
Admite que “proporcionar soluciones efectivas a las
necesidades de los nifios que requieren cuidados paliati-
vos no es una tarea facil. A lo largo del curso de la
enfermedad y también después se requiere la implicacion
de un equipo multidisciplinar de cuidadores que, proce-
diendo de diferentes servicios e instituciones puedan
servir como unidad de referencia. Es preciso la organiza-
cién de redes especificas en la que un equipo interdisci-
plinar de cuidados paliativos trabaje en estrecha colabo-
racion con otras redes locales tanto de atencién primaria
como hospitalaria™.

El Ministerio de Sanidad y Consumo publicé en el afio
2001 las Bases para el desarrollo del Plan Nacional de
Cuidados Paliativos. En el afio 2007 se postula un mode-
lo de Estrategia en Cuidados Paliativos del Sistema
Nacional de Salud, integrado en la red asistencial, secto-
rizado por dreas sanitarias, con una adecuada coordina-
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Tabla 3. Condiciones de irreversibilidad

Grupo |

* Enfermedad de base potencialmente mortal sin tratamiento.

+ Recaida de la enfermedad, progresion de la misma o
empeoramiento progresivo del estado clinico del paciente a
pesar del tratamiento indicado de primera linea y
tratamientos de rescate.

Grupo 2
+ Enfermedad de base potencialmente mortal.
* Progresion de la enfermedad.
+ Empeoramiento progresivo del estado clinico del paciente
con:
— Limitacién funcional grave.
— Dependencia mantenida de medidas de soporte
(oxigenoterapia, nutricion artificial....).
— Disminucién o acortamiento de intervalos libres de
complicaciones.

Grupo 3
+ Enfermedad de base potencialmente mortal.
* Progresion de la enfermedad.
+ Empeoramiento progresivo del estado clinico del paciente
con:
— Limitacién funcional grave.
— Necesidad de instauracién de medidas de soporte
(gastrostomia/oxigenoterapia).
— Disminucién o acortamiento de intervalos libres de
complicaciones.
— Incremento de medidas terapéuticas para controlar
complicaciones (antiepilépticos).
— Insuficiencia respiratoria restrictiva por deformidades
ortopédicas o afectacion neuromuscular.

Grupo 4

* Empeoramiento progresivo del estado clinico del paciente
con:

— Limitacion funcional grave.

— Dependencia mantenida de medidas de soporte
(gastrostomia/oxigenoterapia).

— Incremento de medidas terapéuticas para controlar
complicaciones (antiepilépticos).

— Disminucién o acortamiento de intervalos libres de
complicaciones.

— Insuficiencia respiratonia restrictiva por deformidades
ortopédicas o afectacién neuromuscular.

cién de niveles y con la participacién de equipos interdis-
ciplinares. La Estrategia identifica a los nifios como
poblacién diana en intervenciones paliativas’.

En nuestro pafs existen actualmente tres Unidades de
cuidados paliativos pedidtricos establecidas como tales. En

1991 se cred la primera Unidad de Cuidados Paliativos
Pediétricos en el Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona.
En las Palmas de Gran Canaria se creé en 1997 la Unidad
de Cuidados Paliativos Infantiles del Hospital Universitario
Materno Infantil de Canarias. En e 2008 se abre la Unidad
de Cuidados Paliativos Pedidtricos del Hospital Nifio Jesus.
Ademds de estas unidades, existen multiples iniciativas,
generalmente vinculadas a servicios de Oncologfa Infantil
(La Fe de Valencia,Vall D'Hebron en Barcelona, Virgen del
Rocio en Sevilla) que proporcionan, en distinto grado y
con diversos mecanismos organizativos, asistencia a nifios
en situacién terminal’,

LA UNIDAD DE CUIDADOS PALIATIVOS
PEDIATRICOS DEL HOSPITAL NINO
JESUS

El equipo interdisciplinar es el fundamento de los progra-
mas de atencion paliativa, como se reconoce en las gufas
de préctica clihica de cuidados paliativos’. La diversidad
de personas y profesiones que en €l confluyen posbilita
que se contemple y se atienda de forma integral al
paciente y a su familia en todo su mundo de necesidades
y valores. La interdisciplinariedad del equipo garantiza la
diversidad de perspectivas y valores necesarios para
realizar una atencidn responsable, prudente, respetuosa y
equilibrada desde el punto de vista €tico.

La unidad de cuidados paliativos pedidtricos es un equipo
humano interdisciplinar que proporciona al nifio con
enfermedades de prondstico letal o en situacién terminal
y a sus familias los mejores cuidados para poder vivir con
la enfermedad de la forma mds humana y digna posible
hasta que se produzca el fallecimiento y ayudarles a
aceptar, asumir e integrar el hecho de la muerte en sus
vidas.

Para atender adecuadamente a los pacientes en sus
necesidades, respetando su mundo de valores, el equipo
se ejercita constantemente en la toma de decisiones.
Cada miembro del equipo representa una dimension de
la persona , si ha hecho correctamente su trabajo de
valoracion, aporta muttiples elementos que se tienen en
cuenta en la toma de decisiones. Cada miembro del
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equipo presupone la simetrfa moral del otro. Esta diver-
sidad garantiza que la deliberacidn moral sea lo mds
objetiva posible. Se valoran los principios de justicia, no
maleficencia, autonomfa y beneficencia. En el nifio, con
frecuencia se utiliza el “mejor interés del paciente”. Noso-
tros utilizamos como criterio de discernimiento la priori-
dad del nifio sobre la familia y de ésta sobre los profesio-
nales. Este sencillo criterio nos ayuda a tomar decisiones
cuando entran en conflicto los valores, los intereses y las
necesidades de cada una de las personas objeto de
nuestro trabajo.

El equipo proporciona una atencién integral al paciente y
su familia por la interdisciplinariedad de su composicién y
trabajo. Pero debe estar integrado en el sistema. Un equi-
po de cuidados paliativos pedidtricos es un enclave estra-
tégico en una red de asistencia desde el que se coordinan
diferentes niveles asistenciales y recursos. Cumple asf
también una funcién integradora de los recursos existen-
tes, coordinando y aprovechando las iniciativas y las
estructuras de los diferentes niveles e instituciones. Por la
baja prevalencia y la dispersion de los pacientes es impor-
tante optimizar los recursos sin duplicar estructuras. Se
busca asf la equidad en la asistencia, procurando lo nece-
sario para cada uno de los pacientes que lo requiere y la
Justicia y la eficiencia en la utilizacidn de los recursos para

que lleguen a todos los que los necesitan. Dando forma-
cién bésica en cuidados paliativos y apoyo a los profesio-
nales se puede hacer posible que los pacientes de baja
complejidad y en situacién estable puedan seguir siendo
atendidos por los profesionales de atencion primaria.
Cuando se requiere en algunas fases de la enfermedad el
concurso de los especialistas en cuidados paliativos, la
coordinacion de la asistencia con los profesionales respon-
sables del paciente, realizando cuidados compartidos,
ayuda a optimizar los recursos humanos y materiales de
modo que cada paciente sea atendido segin sus proble-
mas y necesidades con la mayor calidad posible, en el lugar
mas adecuado y con los recursos y por los profesionales
que requiere su situacion (tabla 4).

PROBLEMAS Y NECESIDADES

La valoracion del dolor es una préctica que hay que
incorporar de forma habitual a los cuidados de los nifios
en cuidados paliativos. Por ello debemos sistematizar la
aproximacién diagndstica, la valoracién y el tratamiento
en estos pacientes, contemplando al paciente como
persona e integrando todos sus problemas y necesidades
y priorizando, en la toma de decisiones, las necesidades
de tratamiento.

Tabla 4. Niveles de atencion en Cuidados Paliativos Pediatricos (Hospital Nifio Jess)

Nivel Denominacion Quién ~ Modalidad A quién  Atencion Visitas Visitas  Lugar
telefonica 24 h programadas Urgentes
Enfoque paliativo Pediatra  Interconsulta  Pediatra  Profesional NO NO —
responsable responsable
(APIAE)
2 Cuidados Pediata  Consulta Pediatra  Profesional SI NO Consutta UCP
compartidos responsable externa/ responsable + +
(AP/AE)  exterior + Familia Domicilio
+ Familia
Ucp
32 Cuidados ucp Hospitalizacion Familia Familia S| Sl Domicilio
paliativos a domicilio
3b Cuidados Ucp Ingreso Familia Familia S| Sl Hospital Nifio
paliativos + hospitalario  + + Jests
Enfermerfa Personal  Personal
Hospital Hospital ~ Hospital
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Hay que formularse varias preguntas
W Tiene dolor?

B ,De qué intensidad?

B ,Cudntos dolores tiene?

En un paciente con problemas distintos pueden coexistir
diferentes tipos de dolor de diversos origenes. Puede
haber un dolor visceral por distension abdominal, dolor
neuropdtico por compresién nerviosa, zonas de inflama-
cién 'y, con frecuencia hay que combinar tratamientos.

¢Cual es el tratamiento adecuado?

Todo paciente con dolor crénico puede padecer dolores
agudos relacionados con desencadenantes (dolor inciden-
tal) y dolores irruptivos (inesperados v sin causa aparen-
te: neuropdtico, fractura no detectada). Asimismo hay que
evitar el dolor por procedimientos.

El tratamiento del dolor puede ser:a) Etioldgico, orienta-
do a tratar la causa. Es el mds eficaz y duradero en el
tiempo, pero con frecuencia no es posible. b) Fisiopato-
6gico: destinado a actuar en los procesos que influyen en
el agravamiento del dolor o en a estimulacidn de termi-
naciones nociceptivas o ¢) Sintomatico que es, bésicamen-
te, farmacoldgico con el uso de analgésicos y adyuvantes.
Los analgésicos se utilizan segln las gufas y las recomen-
daciones de la OMS. Los adyuvantes son fadrmacos no
estrictamente analgésicos que estan indicados en deter-
minados tipos de dolor (6seo, neuropatico, por espastici-
dad). Como adyuvantes se usan entre otros los corticoi-
des, antidepresivos, anticomiciales, ansiolticos, benzo-
diacepinas, el baclofeno o la tizanidina.

Lamorfina es un férmaco eficaz, seguro y barato que debe
formar parte del arsenal terapéutico en el tratamiento
del dolor.

Tras realizar una valoracién de la situacion, la pauta habi-
tual es instaurar morfina oral comenzando por una dosis

de 0.2 mg/kg de sulfato de morfina cada 4 horas (dosis
mdxima inicial 5 mg cada 4 horas). Se puede pasar a
morfina de liberacién retardada 0.4 mg/kg (maximo 10
mg) cada 8 o 12 horas.

En pacientes menores de 6 meses, menores de 10 kg o
con dafio cerebral, utilizar un tercio de la dosis para
comenzar: Se puede usar 0.1 mglkg cada 6 horas. En
menores de tres meses pautar cada |2 horas. Si se pasa
a morfina de liberacién retardada usar una dosis total de
0.4 mg/kg/dia repartido en 2 6 3 dosis’.

La morfina estd indicada en el tratamiento de la disnea
en pacientes con problemas respiratorios que no respon-
den al tratamiento con terapia respiratoria convencional
(farmacoldgica y oxigenoterapia). La dosis inicial es 0.
mg/kg dosis, inicialmente a demanda y, posteriormente de
forma pautada.

En los pacientes pedidtricos de cuidados paliativos se
plantean preguntas y, a veces conflictos, en la toma de
decisiones para definir; identificar y asegurar el mejor
interés del paciente. Hay que tomar decisiones sobre los
ingresos hospitalarios o el tratamiento en domicilio, la
indicacién de determinados tratamientos y la adecua-
cién de las medidas a la situacidn clinica y personal del
paciente”’
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