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gﬁﬁ CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

Introduccion

ggﬁ Definicién y marco de aplicacion

La Organizacion Mundial de la Salud define los cuidados paliativos pediatricos
(CPP) como los cuidados activos e integrales del cuerpo, la mente y el espiritu
del nifio e incluyen el apoyo a la familia y cuidadores.

El objetivo de los cuidados paliativos es lograr la mejor calidad de vida para los y las pacientesy

sus familias, de acuerdo a su mundo de valores, independientemente de su lugar de residencia
(1)(2).

Se trata de una forma de prestar asistencia centrada en las personasy, en CPP, las personas son
el/la nifio/a y su familia; asi como los y las profesionales que les atienden, incluido el entorno
escolar. Contemplar al nifio o nifia como persona supone entender la multidimensionalidad de
un sujeto que tiene unaidentidad y una dignidad propias, pertenece a una cultura determinada,
con una serie de valores tanto familiares como propios y que esta sostenido por una red de
vinculos humanos, materiales y espirituales. Atenderle de forma integral supone, por tanto,
tener en cuenta tanto los problemas objetivos como las necesidades que presenta y que se

manifiestan en las diferentes esferas de su persona: fisica, psicoldgica, espiritual, social (3)(4).
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% CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

Esta asistencia es un derecho del nifio/a y la familia, y debe ser accesible a todas las personas
independientemente de su edad, diagnostico, pronodstico o lugar de residencia. Esto hace
necesario establecer protocolos y planes de atencion que faciliten un acceso equitativo e

igualitario de cualquier paciente a los cuidados paliativos pediatricos (5).

Los programas de cuidados paliativos de pacientes adultos/as atienden clasicamente a los/as
pacientes en el momento terminal de la enfermedad (6-12 meses antes de fallecer); sin embargo,
este modelo no es adecuado en cuidados paliativos pediatricos, pues la atencion paliativa

pediatrica no se encuentra centrada Unicamente en el final de la vida.

Para establecer qué pacientes podrian beneficiarse de recibir cuidados paliativos en la edad
adulta los estudios se basan en las cifras de mortalidad. Sin embargo, este modelo no es Util en
pacientes pediatricos, donde los cuidados paliativos deben iniciarse en una fase precoz de la

enfermedad.

Sabemos que la tasa de mortalidad global en menores de 19 aiios es de 3 por 10.000 habitantes.
De quiénes, el 30% fallece por causas previsibles, es decir, por enfermedades que podrian ser
susceptibles de cuidados paliativos. Esto corresponde a una tasa de mortalidad por

enfermedades previsibles en menores de 19 afios de 0.9 por 10.000 habitantes.

Junto a esto se da la circunstancia de que, las mejoras a nivel de tratamiento y diagndstico
derivan en una tendencia hacia la disminucion del nimero de fallecimientos por causas
previsibles en todos los grupos de edad. Esto supondria un aumento de la supervivencia de
pacientes con enfermedades que limitan o amenazan la vida y, por tanto, una mayor necesidad

de equipos de cuidados paliativos pediatricos.

Por otro lado, en pediatria, los y las pacientes susceptibles de cuidados paliativos pueden tener
una supervivencia larga; pero una vida limitada o amenazada por la enfermedad que padecen.
Por lo tanto, no solo hemos de considerar las cifras y las causas de muerte, sino también las

cifras de prevalencia de dichas enfermedades.
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9 CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

En la actualidad, no existen estudios ni registros en Espafia de la prevalencia de enfermedades
que amenazan o limitan la vida en la infancia; pero podemos calcular estos datos a través de la
estimacion propuesta por la EAPC (European Association for Palliative Care): 10-16 de cada
10.000 personas de 0 a 19 afios pueden requerir cuidados paliativos. De ellos 40-50% necesitaran

atencion paliativa especializada (6).

Estudios mas recientes estiman una tasa de prevalencia aiin mayor, en torno a 20 de cada 10.000

nifios/as en Reino Unido, y 29.7 de cada 10.000 personas de 0 a 19 afios en Alemania (7).

Aplicando una estimacion de 16-20 por cada 10.000 a la poblacion espan~ola menorde 20 an~os,
que es de 8.367.013 personas (datos oficiales del Instituto Nacional de Estadistica y definitivos a

1 de enero del 2020), estimariamos que:

o De 13.387,22 a 16.734,026 padecerian una enfermedad limitante/amenazante para la
vida.

» Dequiénes, entre 5354,88 y 6693,61 necesitarian cuidados paliativos especializados.

Si nos centramos en la Comunidad Autonoma de Andalucia, segln los datos del INE del 2020,

tendriamos una poblacién <20 afios de 1.665.882, de la cual:

» De2.665,41 a 3331,76 padecerian una enfermedad limitante/amenazante para la vida.

» De quiénes, entre 1.066,164 y 1.332,705 necesitarian cuidados paliativos especializados.

Cordoba:
781.029
153.727

Jaén
630.563
119.731

Huelva:
523.678
107.102

Sevilla:

1.949.436
327.135

018.973
185.220

727.241
161.065

1.685.414
348.325

Fuente: Elaboracién propia: Mapa de Andalucia en el que se muestran, por provincias, las cifras de poblacién general y poblacién

menor de 20 afios seglin los datos del INE de enero 2020. Se resalta en el interior del circulo qué poblacidn de nifios y adolescentes
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ﬁ CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

menores de 20 afios se estima que requerirdn una atencidn paliativa especializada en cada una de las diferentes provincias

andaluzas.

LD () > . -
9 Modelos de atencién en medicina paliativa

La atencion paliativa pediatrica no se encuentra centrada Unicamente en el final de lavida y la
unidad de atencion no sera solo el o la paciente, sino también su familia. Se buscara, en todo
momento, promocionar su autonomia respetando su dignidad. La atencién paliativa debe
cumplir algunas caracteristicas, debe ser integral, multidisciplinar, coordinada, accesible y
planificada (8)(9).

La Asociacion Americana de Pediatria (AAP) recomienda el uso de los cuidados paliativos en un
modelo integral junto con los tratamientos curativos, en el que los cuidados paliativos se
ofrecen desde el mismo momento del diagndstico de la enfermedad o condicion amenazante o
limitante para la viday contintian a lo largo de su curso, independientemente de si el nifio o nifia

recibe o no tratamiento de la propia enfermedad (1)(3).

De esta manera podemos describir diferentes modelos de atencién entre la medicina paliativa

y la curativa:

Modelo integrado: el tratamiento curativo coexiste con el paliativo desde el diagndstico de la
enfermedad y se aplica en cuanto a su intensidad, en funcién de sus necesidades o la aparicion
y complejidad de los sintomas, incluso en funcién de la demanda. Este es el esquema clésico de

los cuidados paliativos.

Cuidados paliativos

Tratamiento especifico

INICIO g MUERTE

* Modelo de CP seglin Children’ s Hospice International (1993).
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gﬁﬁ CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

Modelo cooperativo: es el mismo modelo que el anterior, pero con intervenciones aisladas y
puntuales en determinadas situaciones de crisis (duelos patolégicos, claudicaciones familiares,
sintomas de dificil control, etc.), llevadas a cabo por equipos altamente especializados y

cualificados.

Tratamiento especifico

INICIO MUERTE

* Modelo de CP segln la Organizacion Mundial de la Salud (1998)

A dia de hoy, el modelo cooperativo es el que mejor representa la forma de trabajo y la atencion

prestada desde cuidados paliativos avanzados pediatricos en nuestra comunidad.
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gﬁﬁ CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

Poblaciondianay

criterios de derivacion

29@ Identificacién de pacientes con necesidades paliativas

Los CPP van dirigidos a nifios/as y adolescentes con edades comprendidas entre 0y 18 afios que
padecen una enfermedad o situacion clinica grave e incurable, o en los que existe una alta
probabilidad de fallo en el tratamiento curativo que puede comprometer la vida,

independientemente del diagnostico.

Aquellas enfermedades en las que prevalece una situacion de muerte prematura, aunque ésta

no sea inminente, seran siempre candidatas a recibir cuidados paliativos.

Dado que las situaciones clinicas que requieren de cuidados paliativos en la infancia son
distintas que en la edad adulta e incluyen un grupo muy heterogéneo de patologias, resulta
preferible hablar de situaciones clinicas que limitan o0 amenazan la vida. En este contexto, es

importante definir dos conceptos:

» Enfermedades/situaciones clinicas que limitan la vida: situaciones en las que la muerte
es prematura, aunque no inminente.

» Enfermedades/situaciones clinicas que amenazan la vida: cualquier enfermedad o
condicidn en la que hay una alta probabilidad de morir prematuramente; aunque puede

existir la posibilidad de supervivencia prolongada hasta la edad adulta (2)(10).

Es necesario destacar que los cuidados paliativos pediatricos abarcan un amplio rango de edad
que va desde la atencidn paliativa a recién nacidos, incluso antes de nacer, hasta edades de

transicion a la adultez, que pueden ir mas alla incluso de los 18 afios.
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Los cuidados paliativos perinatales merecen especial atencion dado que suponen una
proporcion elevada de mortalidad en edad pediatrica y, ademas, presentan caracteristicas
propias y diferenciales de atencidn; que implican tanto un enfoque paliativo de cualquier

profesional implicado/a como un trabajo interdisciplinar amplio.

Cabe destacar que los/as pacientes susceptibles de recibir cuidados paliativos especializados

presentan condiciones de salud que se conocen como condiciones crénicas complejas.

La definicion mas aceptada de paciente con patologia crénica compleja es: paciente con
patologia crénica que afecta a dos o mas sistemas y requiere tratamiento para su control,
pudiendo cursar la enfermedad de forma episddica o de forma progresiva y debilitante. Son
también aquellos/as pacientes con enfermedad progresiva que asocia deterioro de la salud y
esperanza de vida disminuida, con dependencia tecnoldgica durante al menos 6 meses o con
enfermedad oncohematoldgica progresiva o metastasica que asocia repercusion en su vida

diaria.

Esta definicion engloba multiples diagnosticos y situaciones clinicas diversas, por lo que se hace
necesario delimitar a aquellos/as pacientes mas vulnerables y con mayores necesidades.
Estos/as pacientes seran aquellos en quiénes coexisten multiples situaciones que aportan
complejidad a largo plazo y les denominamos pacientes cronicos complejos. Sera esencial un
seguimiento estrecho para detectar de forma precoz situaciones de aumento de necesidad o

empeoramiento que requieran el inicio de cuidados paliativos avanzados.

Esto nos lleva a la importancia del desarrollo de unidades o equipos compartidos de pacientes
crénicos complejos y cuidados paliativos donde reciban una asistencia acorde a su situacion y

nivel de complejidad.

A la hora de determinar si una persona a quién atendemos puede o no beneficiarse de una

atencion paliativa especializada debemos plantearnos los siguientes aspectos:

= cual es su enfermedad de base,
= cual es su situacion clinicay

= cuales son las necesidades reales de paciente y familia.
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ﬁ CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

Enfermedad de base

Derivacion

Situacion clinica actual Necesidades del nifio y su familia

Fuente: Elaboracién propia: Criterios de derivacién a CPP especializados.

....... Enfermedad base

De cara a realizar una derivacion a cuidados paliativos avanzados es necesario preguntarse si la

enfermedad del/de la paciente es susceptible de recibir cuidados paliativos.

Estas enfermedades y otras condiciones amenazantes para la vida se suelen categorizar en
diferentes grupos segln su trayectoria. Estas categorias fueron definidas por primera vez en
1997 por la Asociacion para Nifios con Situaciones que Amenazan la vida o en Situacién de
Terminalidad y sus Familias (Association for Children with Life-threatening or Terminal
Conditions and their Families, ACT) y el Colegio Real de Pediatria y Salud Infantil del Reino Unido
(RCPCH) (11):

GRUPO 1 Nifios/as en situacién de amenaza para la vida, en quiénes un tratamiento
curativo es posible, pero puede fracasar y para quiénes el acceso a los cuidados
paliativos puede ser necesario junto a las tentativas curativas y/o si el tratamiento

fracasa.

GRUPO 2 Nifios/as en situaciones en las que la muerte prematura es inevitable, pero que
pueden pasar largos periodos de tratamiento intensivo dirigido a prolongar la

viday tener la posibilidad de participar en actividades “normalizadas” .
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@ CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

GRUPO 3 Nifios/as afectos de condiciones progresivas sin posibilidades de tratamiento
curativo en las que el tratamiento es exclusivamente paliativo y puede extenderse

durante varios an~os.

GRUPO 4 Nifios/as en situacion irreversible, pero no progresiva de la enfermedad, con
complejas  necesidades  sanitarias que, frecuentemente, producen

complicaciones y aumentan la probabilidad de una muerte prematura.

Algunos autores como Martino (Anexo 1) proponen una adaptacion a esta clasificacion de la ACT
teniendo en cuenta los/as pacientes agudos en situacion de riesgo vital, las situaciones
progresivas de duracion menor de un afio y la atencion del recién nacido/a segln el diagnostico

sea prenatal o tras el nacimiento (12).

Otra cuestidon que nos deberia hacer pensar si una persona puede beneficiarse de una atencion
paliativa especializada es si la enfermedad o situacion clinica que padece lleva implicito un mal
prondstico al diagnostico (condiciones o enfermedades metabdlicas progresivas, AME tipo 0/ IA,
cancer metastasico...). Para facilitar la identificacion de estas patologias, se anexa un listado de
enfermedades, segln la clasificacion de la CIE-10, cuyo padecimiento podria requerir, en algln
momento de la trayectoria de la enfermedad, un enfoque paliativo en la atencién o bien una

atencion paliativa especializada (Anexo 2).

Matizar que, aunque en ocasiones no se llegue a filiar la enfermedad de base, el padecer una
condicidn limitante o amenazante para la vida puede hacer que el/la paciente sea subsidiario

de cuidados paliativos.

[YTYYTYY

Una vez identificada la patologia o paciente susceptible de recibir cuidados paliativos,
establecer el tipo de atencion que cada paciente requiere y el momento de derivacion a

cuidados paliativos avanzados sigue siendo complicado.
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9 CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

A este nivel, serd necesario valorar diferentes aspectos como su situacion clinica y estabilidad,

la dependencia de tecnologia, su lugar de residencia o la situacion emocional de la familia, entre
otros.

Respecto a su situacion clinica, se debera valorar en qué momento de la trayectoria de la

enfermedad se encuentra y sera de importancia el reconocimiento de lo que conocemos como
“punto de inflexion” (1).

Este punto de inflexion se define como: “ momento en la vida de cada paciente en el que se
produce un cambio en la trayectoria clinica de su enfermedad y que se caracteriza por:
aceleracion en el empeoramiento clinico, disminucién de los intervalos libres de sintomas,

incremento de ingresos hospitalarios, ausencia de respuesta a la escalada de tratamientos y
recaidas repetidas de su proceso basal” .

INDICACIONES DE CUIDADOS
PALIATIVOS PEDIATRICOS

‘ Ninos que deben recibir cuidados paliativos: fase de la enfermedad ‘

Evolucién de

Terminalidad
Irreversibilidad

la enfermedad

ADECUACION DE MEDIDAS

Fuente: Tomado de Ortiz San Roman L, Martino Alba R.J. Enfoque paliativo en Pediatria. Pediatr Integral 2016; XX (2): 131.e1-131.e7.

Reconocer este punto de inflexion es vital para poder adaptar los objetivos terapéuticos y marca
la necesidad de un tratamiento paliativo mas intensivo y, por ende, la necesidad de valoracion
por cuidados paliativos avanzados. Desde ese momento, ha de cambiar el planteamiento
diagndstico, monitorizacion, tratamiento y cuidados de cada paciente. Si no se reconoce que

el/la paciente ha iniciado la fase final de su enfermedad se puede llegar al fallecimiento
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2E cpp: Propuestas identificacién de pacientes y niveles de complejidad.

aplicando sistemas de monitorizacion, rutinas de diagndstico u opciones terapéuticas que no

sirven a su bienestar, ni a humanizar su muerte (3).

Por otro lado, pueden existir pacientes que presenten un deterioro progresivo presentando una
situacion clinica que conocemos como “sindrome de fragilidad” . Este se define como:

“estado clinico de mayor vulnerabilidad asociado a la pérdida de reserva energéticay funcional
de multiples organos y sistemas, que compromete la capacidad para afrontar el dia a dia o
responder a agresiones o estresores externos” . Cada paciente en esta situacion clinica deberia
ser derivado para seguimiento por cuidados paliativos avanzados a nivel de su hospital de

referencia.

También deben derivarse pacientes que presenten una situacion de irreversibilidad, entre las

que se incluyen:

« el diagnostico de una enfermedad potencialmente mortal a corto plazo sin tratamiento
curativo,

» larecaida o progresion a pesar de tratamiento de primera linea y rescate,

« unaumento en las necesidades terapéuticas,

« lanecesidad de soporte tecnologico mdltiple,

» laaparicion de sintomas de dificil manejo,

« ladisminucién o acortamiento de intervalos libres de complicaciones o exacerbaciones,
o

» lanecesidad de multiples ingresos en el afio 0 meses previos.

De esta manera, habra pacientes en quiénes, a lo largo de su seguimiento, detectaremos un
punto de inflexion o una situacion de irreversibilidad clara que marquen el momento de
derivacion a cuidados paliativos pediatricos. Por ejemplo: paciente con paralisis cerebral infantil
en quién se detecta un aumento en el nimero de ingresos en los Ultimos meses por procesos
infecciosos respiratorios y desarrolla una insuficiencia respiratoria crénica. Mientras que, por
otro lado, habra pacientes que padezcan enfermedades de mal prondstico, sin opciéon de
tratamiento curativo; en las que, desde el diagndstico, deban recibir una atencion paliativa

especializada. Por ejemplo: pacientes con atrofia muscular espinal tipo 0/IA.
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ﬁ CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

Momento de derivacion a Unidad especifica de CPP

0 Al diagnéstico

(] Tratarmiento curative
B Tratamiento paliativo

TCE grave AME tipo Oy la
Enf, metabdlicas progresivas

1 Punto de inflexién

| Distrofia muscular Duchenne | Faralisis cerebral grave
PP B
Trastormos metabolicos

Fuente: Tomado y adaptado de Ortiz San Roman L, Martino Alba R.J. Enfoque paliativo en Pediatria. Pediatr Integral 2016; XX (2):
131.el1-131.e7.

::s2it: Necesidades de paciente y familia

Las necesidades de paciente y familia son cambiantes y dependen de la edad, el curso de la
enfermedad, el entorno cultural o la unidad familiar, entre otros factores. Un aumento en las
mismas, tanto a nivel fisico, como psicologico, espiritual o social, es también un marcador que

determina la necesidad de valoracidn por recursos paliativos avanzados.

El enfoque paliativo incluye la valoracion de estas esferas, siendo necesario determinar si las
mismas estan adecuadamente cubiertas por los recursos sanitarios a los que tienen acceso cada
paciente y su familia. La necesidad de soporte tecnoldgico multiple, necesidades psicologicas
no cubiertas o una inadecuada red socio-sanitaria son criterios que deben valorarse de cara

establecer la necesidad de valoracidn por un servicio de cuidados paliativos avanzados.

Teniendo en cuenta lo previamente expuesto se proponen los siguientes criterios de derivacion:

CRITERIOS DE DERIVACION GENERALES

Para facilitar el reconocimiento de estas situaciones, se recogen una serie de criterios generales,

para pacientes con patologia o enfermedad de base susceptible de recibir cuidados paliativos,

i/ RED
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ﬁ CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

que son indicativos de que el paciente puede beneficiarse del seguimiento por cuidados

paliativos avanzados y recibir seguimiento y atencidn especifica (13)(14).

15

Criterios clinicos:

=

=

=

=

Situacion de disfuncion multiorganica con afectacion moderada-grave.
Problemas de coordinacion efectiva de diferentes servicios hospitalarios para el
abordaje integral.

Limitaciones funcionales graves asociadas a la enfermedad.

Hospitalizaciones frecuentes o prolongadas durante los ultimos 6-12 meses y/o
situacion clinica cambiante que provoca exacerbaciones o crisis de necesidad
frecuentes e intensas con alta demanda de atencion.

Requerimiento de multiples cirugias secundarias su enfermedad.

Dependencia tecnoldgica multiple (traqueostomia, gastrostomia, vesicostomia,
nutricion parenteral, oxigenoterapia) o dependencia mantenida de soporte
ventilatorio mecanico (invasivo o no invasivo).

Indicacion y manejo de nutricion enteral/parenteral domiciliaria, bombas
intratecales, instauracion de tratamiento endovenoso domiciliario, realizacion de
paracentesis y/o curas de dificil manejo.

Presencia de sintomas de dificil control o refractarios, situaciones de origen
neoplasico de dificil manejo, indicacion y aplicacion de sedacién paliativa.
Identificacion y abordaje de la situacion de ultimos dias.

Conflicto en la toma de decisiones.

Criterios psicologicos (de paciente o familia):

=

Incapacidad de aceptacion o dificultades de afrontamiento de la enfermedad y el
prondstico.

Manifestaciones intensas de tristeza, enfado, culpa, ansiedad y/o miedo
relacionado con la vivencia de la enfermedad y/o de los cuidados que pueden o no
conllevar trastornos depresivos, de ansiedad o adaptativos.

Otras manifestaciones psiquicas como agitacion, trastornos del comportamiento,
de la personalidad, pensamientos distorsionados y/o caracteristicas psicoticas
(delirio, alucinaciones).

Riesgo de suicidio.
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4

Antecedentes de trastornos de la salud mental.

Malestar emocional de la familia o personas cuidadoras asociado a un
empeoramiento de los sintomas o aumento de dependencia, que puede generar
sobrecarga y claudicacion.

Dificultad de comunicacion y/o conflictos intrafamiliares.

Conspiracion o pacto del silencio de dificil abordaje.

Duelos previos no resueltos en paciente, familia o personas cuidadoras.

Criterios socio-familiares:

=

Familia o personas cuidadoras no competentes para el cuidado o familia
disfuncional.

Problemas médicos o trastornos de salud en la familia o personas cuidadoras que
puedan repercutir sobre los cuidados o el cumplimiento terapéutico.

Conductas antisociales o delictivas y adicciones en miembros de la familia o
persona cuidadora.

Situacion de sobrecarga fisica o emocional en la persona cuidadora principal, la
familia o el entorno.

Claudicacion de la persona cuidadora principal o claudicacion familiar, ausencia
o insuficiente soporte.

Sospecha de maltrato o situacion de riesgo.

Falta de cumplimiento terapéutico, escasa adherencia al tratamiento,
seguimiento inadecuado de citas de revision.

Niflos y nifias institucionalizados/tutelados.

Condiciones de vivienda y entorno no adecuados, situacion econémica o laboral
precaria en familia o cuidadores.

Ambito rural, domicilio alejado de centros sanitarios.

Barrera idiomatica, diferencias culturales con repercusion sobre el tratamiento o

la toma de decisiones.

Criterios espirituales y existenciales:

=

Expresion de pérdida total del sentido de vida y sentimiento de vacio: angustia

existencial.
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=

Sentimientos de desesperanza, culpabilidad y falta de coherencia con la vida
vivida.

Aislamiento social y sentimiento de soledad continuo.

Desesperanza ante la muerte por temor a la desaparicion y dificultad de ubicarse
en un espacio trascendente.

Incapacidad para reparar relaciones rotas con personas significativas.

Expresion de conviccion de culpa o de castigo merecido.

CRITERIOS DE DERIVACION ESPECIFICOS

17

A continuacidn, se recogen situaciones clinicas concretas indicativas de necesidad de

seguimiento en cuidados paliativos avanzados (14):

Neonatologia

=

Prematuridad extrema o muy bajo peso al nacimiento con comorbilidades graves
como displasia broncopulmonar grave o hemorragia intraventricular grado IV.
Encefalopatia hipdxico-isquémica moderada-grave.

Encefalopatias graves sin tratamiento curativo o sin respuesta a tratamiento
apropiado.

Enfermedades que asocian malformaciones multiples o genopatias con
compromiso de multiples 6rganos o sistemas.

Cardiopatias complejas sin tratamiento quirtrgico corrector parcial/total o
cardiopatias graves, con opcion curativa a medio plazo, pero riesgo grave de
empeoramiento o deterioro.

Apoyo prenatal en toma de decisiones en recién nacidos que se encuentran en el
limite de la viabilidad (menos de 23 semanas de gestacion o menos de 500 gramos
al nacer), recién nacidos con anomalias congénitas de mal prondstico (trisomias

13-15 o0 18, anencefalia, anomalias cardiacas inoperables...)
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Oncohematologia

= Diagnostico de proceso neoplasico o hematoldgico maligno sin opcion a
tratamiento curativo o con supervivencia esperada menor del 20% a los 5 afos.

= Paciente que inicia ensayo clinico en fase 1-2.

4

Situacion de recaida o progresion de la enfermedad.
= Mala respuesta al tratamiento o empeoramiento del estado clinico a pesar de

tratamiento de primera linea o rescate.
Insuficiencia de 6rgano

= Paciente afecto de insuficiencia organica grave sin opcion curativa.
= Paciente afecto de insuficiencia organica grave en situacion clinica de pre-
trasplante de 6rgano sélido con:
Empeoramiento clinico progresivo o con descompensaciones que precisan
ingresos hospitalarios frecuentesy /o prolongados.

Dificultades técnicas para el trasplante y/o contraindicaciones relativas.
Enfermedades irreversibles, progresivas o estables; pero con muerte prematura inevitable:

= Exacerbaciones frecuentes o aumento en el nimero de ingresos hospitalarios en
el dltimo afio.

= Necesidad de multiples cirugias secundarias a deterioro de la situacion basal.

= Aumento en la necesidad de soporte tecnoldgico.

= Paciente oxigeno-dependiente y/o ventilo-dependiente.

= Paciente en riesgo nutricional, pérdida de peso inexplicable a pesar de soporte
nutricional adecuado y/o desnutricidn establecida.

= Trastornos digestivos de dificil manejo: reflujo persistente, vomitos, disfagia,
hiperalgesia visceral, estrefiimiento crénico con mala respuesta al tratamiento,
cuadros de obstruccion intestinal, malabsorcion.

= Paciente con patologia neuroldgica y derivacion ventriculo peritoneal que asocia
complicaciones o mal funcionamiento.

= Afectacion bulbar grave.

= Epilepsia de dificil control, crisis frecuentes con necesidad de tratamiento
intensivo, uso frecuente de medicacion de rescate.

= Trastornos del movimiento de dificil control, crisis disautondmicas, trastornos del

suefio de dificil manejo.
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= Irritabilidad frecuente sin causa explicable, dolor de dificil manejo o refractario a
tratamiento.

= Paralisis cerebral grado IV-V de escala GMFCS, retraso psicomotor o limitaciones
funcionales en grado moderado-grave.

= Espasticidad grave (grado 3-4 de escala Asworth modificada), necesidad de
administracion de toxina botulinica, necesidad de tenotomias.

= Progresion de escoliosis, escoliosis severa, deformidades toracicas con
repercusion respiratoria.

= Osteopenia grave, osteoporosis, fracturas patologicas.

= Ulceras por presion.

CRITERIOS DE NO SEGUIMIENTO:

Aunque cada caso debe valorarse de forma individual, se establecen como criterios generales

de no seguimiento los siguientes:

19

= Paciente que no padece una enfermedad o situacion clinica susceptible de seguimiento

por cuidados paliativos avanzados.

Familia o paciente rechazan el seguimiento.

Paciente no residente en la provincia donde se detecta la necesidad deinicio de cuidados
paliativos pediatricos. En este caso, tras la primera valoracién, se contactara con la
consulta de cuidados paliativos avanzados de la provincia donde resida cada paciente,
para su derivacion. Si paciente y familia realizan seguimiento continuado en hospital de
referencia, pero residen en otra provincia, se valorara realizar un seguimiento
compartido junto cuidados paliativos avanzados del lugar de origen.

Edad mayor a 18 afios. En pacientes con patologia o situacion amenazante/limitante para
la vida que alcanzan la mayoria de edad, se debe realizar una transicion progresiva de su
atencion hacia los equipos especializados para personas adultas. Sin embargo, si se
prevé una supervivencia corta una vez cumplidos los 18 afios, lo mas adecuado seria
mantener la atencion de paciente y familia en cuidados paliativos avanzados del centro
hasta su fallecimiento. No obstante, se tendran en cuenta las cuestiones organizativas de

cada centro.
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Grados de complejidad, niveles

de atencidn y prestaciones

Una vez cada paciente ha sido derivado y valorado por cuidados paliativos avanzados, se debera

establecer el nivel de atencion que requiere seglin su grado de complejidad.

No todos los nifios/as que precisan atencién paliativa van a necesitar una atencién continuada
por cuidados paliativos avanzados pediatricos, ni con el mismo nivel de implicacion en cada
momento de la evolucidn de la enfermedad. Por ello, tras una valoracion integral por parte de
cuidados paliativos pediatricos avanzados, se establecerd uno de los siguientes grados de

complejidad, lo que implicara la atencidon en un determinado nivel asistencial.

ggﬁ Grados de complejidad y niveles de atencién

La complejidad se define como un conjunto de factores que suponen una mayor dificultad en el
manejo integral de paciente y familia. Tiene en cuenta tanto la dimension clinica como la socio-
familiar, psicoldgica y espiritual y es, ademds dinamica, modificandose el grado segln la

situacion de cada paciente y su estabilidad (15).

Actualmente, no disponemos de herramientas propias para medir complejidad en cuidados

paliativos pediatricos, por lo que proponemos los siguientes items para definir la complejidad:

Situacion clinica basal: deberd evaluarse la estabilidad de cada paciente y el nimero de
reagudizaciones en el Ultimo afio. Valorar el nimero de ingresos, asi como su duraciény el lugar
del mismo (observacion de urgencias, planta de hospitalizacion, cuidados intensivos);

frecuencia y gravedad de las descompensaciones o empeoramiento progresivo de la situacion

i/ RED
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basal (aumento en el nimero de problemas, necesidades, comorbilidades o dependencia

tecnologica)

Crisis de necesidad: aumento en el niUmero o la intensidad de necesidades médicas; pero

también psicoldgicas, sociales y/o espirituales de paciente y familia.

Red social y sanitaria: la red socio-sanitaria de cada paciente ha de ser suficiente para atender
los problemas y necesidades del nifio/a y de su familia en las diferentes esferas que engloban a
una persona (fisica, social, emocional y espiritual). Cuando esta red no esta consolidada o no
existen recursos suficientes como para cubrir los diferentes problemas y necesidades de
paciente y familia, aumenta la complejidad en la atencion. La preparacion, la experiencia y el

manejo que tenga la familia en los cuidados también restara o sumara complejidad al caso.

Pronostico vital: otorgaremos mayor o menor complejidad en la atencidn seglin preveamos
que el fallecimiento sea posible o probable antes de alcanzar la edad adulta o bien si la

supervivencia esperada es de afios de vida o meses.

Fuente: Elaboracién propia: Criterios de complejidad en CPP.

De esta manera, clasificamos la complejidad dentro de Cuidados Paliativos Pediatricos en baja,

media, alta y muy alta.

i/ RED
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Complejidad baja: pacientes en situacion de estabilidad clinica, donde no se prevé una muerte
proxima. Buena red social y sanitaria, necesidad de pocos cuidados en domicilio, poco

complejos o familia entrenada ya en los mismos.
= A estos/as pacientes se les asigna el nivel 1 de atencion paliativa pediatrica.

Complejidad media: pacientes con descompensaciones poco frecuentes y/o moderadas de su
situacion basal o con progresion de la enfermedad cuyas necesidades superan los recursos
disponibles en el primer nivel, pero en los que no se prevé una muerte proxima. Personas
cuidadoras poco expertas en el manejo domiciliario con necesidad de entrenamiento

especializado o inadecuada red sanitaria y social.
= A estos/as pacientes se les asigna el nivel 2 de atencion paliativa pediatrica.

Complejidad alta: pacientes con situaciones clinicas de dificil manejo, con alto riesgo o en
situacion de descompensacion grave, que requieren seguimiento continuado y especifico. En
cualquier caso, son nifios/as en situacion clinica de inestabilidad y que requieren una atencion
paliativa especializada. La familia o personas cuidadoras son poco competentes para los

cuidados o con alto nivel de sobrecarga y/o riesgo de claudicacion.
Complejidad muy alta: Fragilidad extrema, descompensaciones muy graves y/o final de vida.

= A pacientes con complejidad alta y muy alta se les asigna, respectivamente, el nivel 3y 3

plus de atencion paliativa pediatrica.

Aunque, tras la valoracion de cada paciente se le asigne un grado de complejidad y un nivel de
atencion, hemos de tener en cuenta que estos conceptos son dinamicos y flexibles; por lo que la
atencion se adaptara siempre a la situacion y necesidades de cada paciente y su familia en cada

momento y el nivel de complejidad serd variable segln los mismos.
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nivel 1 nivel 2 niveles 3y 3 plus

complejidad complejidad alta
media y muy alta

complejidad baja

A estos pacientes se les asigna,

A estos pacientes se les asigna A estos pacientes se les asigna : :
respectivamente, el nivel 3y 3

el nivel 1 de atencion paliativa el nivel 2 de atencidn paliativa
pediatrica pediatrica

plus de atencidn paliativa
pediatrica

29@. Prestaciones segun niveles de atencién

Una vez establecido el nivel de complejidad de cada paciente debera asignarsele un nivel de

atencion especifico (como hemos visto arriba) que asociara unas prestaciones especificas:

Antes de describir las prestaciones para cada nivel de atencidn, es importante consignar que los
niveles de complejidad reflejados a nivel de la organizacidon de las Unidades de CPP no se
corresponderian exactamente a los establecidos en relacion a los tres niveles asistenciales
establecidos de CPP para la atencion compartida (nivel primario, basico o enfoque paliativo,
segundo nivel o nivel intermedio de CPP, y tercer nivel o nivel especializado o avanzado de CPP).
Los/as pacientes atendidos por el equipo de cuidados paliativos pediatricos avanzados,
generalmente, se corresponderian al segundo nivel o nivel intermedio de CPP y al tercer nivel o

nivel especializado.

En el siguiente apartado se recogen las prestaciones para cada nivel:
Prestaciones a cada grupo/nivel de atencién.

I Nivel 1, se ofrece:

e Resolucion de Interconsulta de acto Unico.

e Atencion de paciente en consulta externa de manera programada cada 2-6 meses.

i/ RED
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e Atencion telefonica los dias de consulta programada a través de teléfono fijo en
franja horaria establecida para dicha atencidn. Dirigida tanto a profesionales como
a familiares/personas cuidadoras.

e Atencion a través de correo electréonico los dias de consulta. Dirigida tanto a
profesionales como a familiares/personas cuidadoras.

e Peticion y renovacion por parte de pediatra y enfermera gestora de casos del
aparataje y material necesario para domicilio.

e Formaciony educacion a familiares/personas cuidadoras.

e Laprescripcion de medicacion se realizara mediante receta electrénica (receta XXI),
en caso de ser la primera prescripcion por pediatra del recurso avanzado y se
realizard la continuidad de la prescripcion por atencion primaria. Las férmulas
magistrales financiables no estan implementadas en receta electronica (receta XXI),
siendo necesaria la receta en papel que se les proporcionara en el caso de ser la
primera prescripcion realizada por pediatra del recurso avanzado y de forma
continuada en Atencion Primaria.

e Las pruebas y analiticas programadas o urgentes no seran realizadas por recurso
avanzado.

e Atencion psicoldgica y social por recursos convencionales. En caso de necesidad,
intervenciones puntuales por recurso especifico de CPP.

e En el caso de ingreso hospitalario el/la pediatra referente/responsable durante el
ingreso sera el/la pediatra de planta de hospitalizacion y el/la pediatra del recurso
avanzado prestaria apoyo en evaluacion/plan de actuacion en caso de que asi se

necesitara.

Nivel 2, se ofrece:

e Atencion programada en consulta externa cada 1-2 meses.

e Atencidon a demanda en consulta externa.

e Atencidn programada en domicilio en caso de necesidad de evaluacion/valoracion
en coordinacidon con profesionales de atencion compartida del area (enfermeria
gestora de casos; pediatra de atencidon primaria/hospital comarcal; equipo de

soporte de CP).
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Atencidn telefénica a través de teléfono movil de 8:00 a 15:00 horas, de lunes a
viernes, dias laborables. Dirigida tanto a profesionales como a familiares/personas
cuidadoras.

Atencion a través de correo electronico. Dirigida tanto a profesionales como a
familiares/personas cuidadoras.

Peticion y renovacion del aparataje y material necesario para domicilio, por parte
de pediatra y enfermeria de consulta del recurso avanzado.

Realizacion de pruebas complementarias urgentes (las pruebas complementarias
programadas no se realizaran por el recurso avanzado).

Formaciony educacion a familiares/personas cuidadoras.

La prescripcion de medicacion se realizard mediante receta electrénica (receta XXI)
en caso de ser la primera prescripcion por pediatra del recurso avanzado y se
realizara la continuidad de la prescripcidon por atencidon primaria. Las formulas
magistrales financiables no estan implementadas en receta electrdnica (receta XXI),
siendo necesaria la receta en papel que se les proporcionara en el caso de ser la
primera prescripcion realizada por pediatra del recurso avanzado y de forma
continuada en Atencién Primaria.

Atencion psicologica y social por recursos convencionales. Valoraciones
programadas por recurso especifico de CPP.

En el caso de ingreso hospitalario el/la pediatra referente/responsable durante el
ingreso sera el pediatra de planta de hospitalizacion y el pediatra del recurso

avanzado prestaria apoyo/soporte en evaluacion/plan de actuacion.

Nivel 3, se ofrece:

Atencion programada en consulta externa cada 7-15 dias.

Atencion a demanda en consulta externa.

Atencion programada en domicilio en caso de necesidad de evaluacién/valoracion
en coordinacion con profesionales de atencion compartida del area (enfermeria
gestora de casos; pediatra de atencidon primaria/hospital comarcal; equipo de

soporte de CP).
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Atencion a demanda en domicilio en caso de que asi lo considere el recurso
avanzado por mal control de sintomas o requerir evaluacién por el equipo
avanzado/especifico de CPP.

Atencion telefdnica a través de teléfono movil de 8:00 a 20:00h, de lunes a viernes,
dias laborables. Dirigida tanto a profesionales como a familiares/personas
cuidadoras.

Atencion a través de correo electrénico. Dirigida tanto a profesionales como a
familiares/personas cuidadoras.

Peticion y renovacion por parte de pediatra y enfermeria de consulta del aparataje
y material necesario para domicilio.

Realizacion de pruebas complementarias urgentes y programadas por la Unidad.
Formaciony educacion a familiares/personas cuidadoras.

La prescripcion de medicacion se realizara a través de la receta XXI. Las formulas
magistrales seran proporcionadas por Farmacia hospitalaria.

Atencion psicologica y social a demanda y programada por recurso especifico de
CPP.

En caso de ingreso hospitalario el/la pediatra del recurso avanzado sera referente

durante su estancia en el hospital.

Nivel 3 plus, se ofrece:

Igual al nivel 3 (salvo que se proporcionara toda la medicacion desde Farmacia
hospitalaria si asi lo requieren las circunstancias) con atencion preferentemente en
domicilio o mediante ingreso hospitalario segun las preferencias/necesidades del

nifio o nifa y su familia.

Criterios para atencién domiciliaria Recursos Avanzados CPP

= Seguimiento de pacientes en nivel 2 y 3 de forma programada. Se realizard una

reunion/visita programada inicial con profesionales que realicen la atencién compartida

en el domicilio para disefiar la coordinacion y el plan de actuacién consensuado.

= Seguimiento de pacientes en nivel 3 y 3 plus a demanda en caso de necesidad de
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evaluacion/valoracion en coordinacion con profesionales de atencion compartida del

RED
PAL | ¥A




Qe CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

area (enfermeria gestora de casos; pediatra de atencion primaria/hospital comarcal;

equipo de soporte de CP).

En dichas visitas se realizara:

Informaciéon y comunicacion con la familia y paciente.

Valoracién de problemas y necesidades.

Revision del/de la paciente.

Revision de dispositivos empleados en domicilio (respirador, oxigeno, aspirador de
secreciones, compresor para nebulizacion---) y modificacion de pardmetros si precisase.
Comprobacion de medicacion y conciliacion de la misma.

Pruebas complementarias si precisase.

Realizacion de técnicas si se precisase (ejemplo, cambio de botdn de gastrostomia)
Inicio o modificacion de tratamientos, perfusion de farmacos por via parenteral
(subcutanea, intravenosa---)

Apoyo emocional a paciente y familia.

Criterios para atencidén en consulta programada

g 4 4 &

Primera valoracion de pacientes derivados de atencion primaria o atencidn hospitalaria.
Atencion de pacientes en nivel 1, cada 2-6 meses.

Seguimiento de pacientes en nivel 2, cada 1-2 meses.

Seguimiento de pacientes de nivel 3 (visitas programadas) cada 7-15 dias (para
aquellos/as pacientes a quiénes no se pueda visitar en domicilio o que acudan al hospital

a otra gestion).

En dichas consultas se realizara:
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Extraccion de pruebas complementarias urgentes a pacientes de nivel 2 y 3.
Extraccion de pruebas complementarias programadas a pacientes de nivel 3.
Realizacion de técnicas: cambio de boton de gastrostomia, cambio de canula de

traqueostomia---
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Formaciony educacion a familiares/personas cuidadoras.

Reuniones multidisciplinares.

Criterios de hospitalizacién convencional

=

En caso de reagudizacion/descompensacion, crisis de enfermedad/necesidades, falta de
control de sintomas, que no pueden controlarse en domicilio y/o preferencia de nifio/a'y
su familia.

Ingresos hospitalarios por claudicacion de la o las personas cuidadoras y, en caso de
respiro familiar, a criterio del recurso avanzado y familia.

En caso de terapias hospitalarias que se realicen por primera vez, para comprobar que
no se producen ningln tipo de incidencias (por ejemplo, antibioterapia o quimioterapia
paliativa que no se hayan administrado previamente).

En caso de final de vida (pacientes de nivel 3 plus) y que el nifio/a y/o familia hayan
expresado su preferencia porque el fallecimiento se produzca en el hospital.

En caso deingreso hospitalario, el recurso avanzado sera referente de estos nifios y nifias
durante su estancia en el hospital en pacientes de nivel 3y 3 plus.

En pacientes de nivel 1y 2, en el caso de ingreso hospitalario el/la referente/responsable
durante el ingreso serd el/la pediatra de planta de hospitalizacion y el/la pediatra del
recurso avanzado prestaria apoyo en evaluacion/plan de actuacion en caso de que asi se
necesitara, contando con el apoyo/soporte del/de la pediatra del recurso avanzado en

pacientes de nivel 2.

Atencion en el domicilio, nivel 3 y 3 plus. Establecer el propio modelo de atencién a

pacientes pediatricos en situacion final de vida.

Hospitalizacién domiciliaria en cuidados paliativos pediatricos:

La hospitalizacion domiciliaria es una alternativa capaz de dispensar asistencia de rango

hospitalario en el domicilio de cada paciente, cuando éste/a no precisa de la infraestructura

hospitalaria, pero si una vigilancia activa y asistencia compleja.

29
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¢A quién va dirigida?

En cuidados paliativos pediatricos la hospitalizacion domiciliaria es un recurso dirigido a
pacientes afectos de enfermedades o condiciones que limitan o amenazan la vida con
complejidad alta o muy alta (niveles 3y 3 plus de atencidn), valorada por parte del equipo de
cuidados paliativos pediatricos que lo atiende. Se trata de pacientes en situaciones clinicas de
dificil manejo, con alto riesgo o en situacion de descompensacion grave o muy grave, que
presentan una fragilidad extrema y/o se encuentran en fase final de vida. En cualquier caso, son
pacientes que requieren una atencion paliativa especializada y un seguimiento continuado y

especifico.

El objetivo es permitir que estos nifios o nifias, con las condiciones anteriormente mencionadas,
puedan permanecer en el domicilio, rodeados de sus familiaresy en su entorno, sin por ello dejar
de recibir la atencion especializada que precisan por su patologia y situacion clinica. De esta
manera, lo que se pretende es mejorar su calidad de vida, respetando y promoviendo sus

vinculosy posibilitando el final de vida en domicilio si paciente y familia asi lo desean.

Requisitos para hospitalizacién domiciliaria en cuidados paliativos pediatricos:

e La vivienda y zona de residencia cumplen las condiciones higiénico-sanitarias y de
seguridad necesarias que permitan su habitabilidad, la instauracion de tratamientos, el
uso de dispositivos sanitarios y, en general, favorezcan la atencion médica adecuada del
nifio o nifia en domicilio.

e La vivienda dispone de un acceso seguro a la misma para profesionales sanitarios que
acuden a domicilio.

e Lafamilia dispone de los medios necesarios para que la comunicacion con profesionales
sanitarios sea directa, facil y rapida.

e Madres, padres y/o personas cuidadoras principales tienen adiestramiento y
capacitacion suficientes para asumir los cuidados del nifio o nifia en domicilio y para
actuar en caso de descompensacion.

e Lascondicionessociofamiliares son 6ptimas para el cuidado del nifio o nifia en domicilio.

e Existe un compromiso entre paciente, familiay el equipo de profesionales sanitarios que

le atienden en domicilio respecto al horario y frecuencia de visitas, entrega de material
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y/o medicacion, instauracion de tratamientos, respeto de la intimidad, seguridad en la
atencion---

Cada paciente dispone de un plan de atencién anticipado e individualizado elaborado
por el equipo de cuidados paliativos pediatricos, que conoce la familia y paciente (segln
edad, madurez y/o situacion clinica) y que orienta a los/as profesionales que le atienden
en caso de urgencia/emergencia o descompensacion. Asimismo, profesionales sanitarios
responsables de la atencién compartida y profesionales sanitarios de los servicios de
urgencias/emergencias conocen y tienen facil acceso a dicho plan de tratamiento.

Se ha establecido una red sanitaria de atencién compartida adecuada previa la
hospitalizacion domiciliaria de cada paciente y existen los recursos humanos y
materiales necesarios para asegurar un adecuado control de sintomas en domicilio de

forma continuada.

Servicios prestados en la hospitalizacion domiciliaria en cuidados paliativos pediatricos:

31

Seguimiento y valoracion domiciliaria de forma programada (cada 7-15 dias para nivel 3
y cada 24/48 horas para el nivel 3 plus) y a demanda (seglin necesidades) por parte del
equipo de cuidados paliativos pediatricos y/o de los recursos de atencion compartida del
area. Se priorizara la atencion domiciliaria por parte del equipo de cuidados paliativos
pediatricos de pacientes en situacion final de vida que deseen permanecer en domicilio
y que presenten una falta en el control de sintomas o bien por necesidad de los recursos
de atencion compartida del area.

Atencion compartida con los recursos disponibles y mas idoneos del area de salud a la
que pertenezca el nifio o nifia y su familia (atencion primaria, pediatra de hospital
comarcal y equipos de soporte de CP).

Extraccion en domicilio de pruebas complementarias urgentes y programada si lo
requiere.

Realizacion de técnicas en domicilio: cambio de botén de gastrostomia, cambio de
canula de traqueostomia, accesos venosos periféricos, acceso subcutaneo, cura de
Ulceras:-

Revision y ajustes de dispositivos en domicilio: respirador (VMI, VNNI), nebulizador,

concentrador de oxigeno, aspirador secreciones, pulsioximetria---).
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Instauracion de tratamientos en domicilio: perfusiones de opioides, benzodiacepinas,
sueroterapia, antibioterapia, aerosolterapia, sedacion paliativa, nutricion
enteral/parenteral---

Retirada de tratamientos fatiles y adecuacion de medidas.

Formaciony educacion a familiares/personas cuidadoras.

Ingreso en camas virtuales que apareceran registradas en el sistema informatico del
hospital al que pertenece el recurso de cuidados paliativos pediatricos que lo atiende,
facilitando el acceso rapido a historia clinica, evolutivo y prescripcion electrénica.
Entrega domiciliaria coincidiendo con visita médica de la medicacion proporcionada por
farmacia hospitalaria o bien recogida de medicacion en farmacia hospitalaria por parte
de familiar.

Se proporcionara toda la medicacion desde Farmacia Hospitalaria si asi lo requieren las
circunstancias (niveles 3y 3 plus de atencion)

Peticion y renovacion del aparataje y material necesario para domicilio por parte de
pediatra y enfermeria del recurso avanzado de CPP.

Busca localizado en caso de paciente en final de vida que se active en dicha situacion.
Informaciéon médica, comunicacion y apoyo emocional a paciente y familia.

Atencion psicologicay social por recurso avanzado de CPP.

Otras terapias en domicilio: fisioterapia, terapia ocupacional, voluntariado,

musicoterapia---
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NIVEL Ill Plus (Final de vida o
NIVEL | NIVEL Il NIVEL Il o
reagudizaciones graves)
Atencién telefénica 8-15 familias (o
. . . -/xt X X X
periodo de tiempo que se decida)
Atencidn telefénica 8-15 profesionales = X X X X
Mail/mensajes familias y
, X X X X
profesionales
Consulta a demanda X X X
Consulta programada X X X
CADA 1-2 MESES CADA 7-15 DIAS
Frecuencia de atencién CADA 2 -6 MESES CADA 24-48 HORAS
Domicilio a demanda? X X
Domicilio programada X X X
A cargo de CPP si hospitalizacién -- -/x3 X X
Hospitalizacién domiciliaria X X
Atencién telefénica 12-24 horas* X X
Atencién domicilio 12-24 horas* X
Primera prescripcién receta XXI X X X X
Continuidad de la prescripcion receta X X
XXI
Primera prescripcién receta Férmulas
_ X X X X
magistrales®
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Continuidad receta Férmulas

, X X
magistrales
Interconsulta Hospital X X X X
Interconsulta otros hospitales o

X X X X
centros
Formacién familia X X X X
Soporte psicolégico X X X X
Soporte Trabajo Social X X X X
Provisién de material en domicilio® X X
Provisidén de Farmacia en domicilio’ X X
Realizacién de pruebas/analiticas X X
programadas en la Unidad
Realizacién de pruebas/analiticas

X X X

urgentes en la Unidad

1 Se habilitara un espacio temporal para consultas telefdnicas, telematicas o correo electrénico.
2 Se realizaran visitas a domicilio por la Unidad tras valoracion por la misma o por equipo de atencién compartida del paciente de su zona que se haya establecido

3 El pediatra responsable/referente sera el de planta de hospitalizacién y contara con el apoyo para evaluacidén/plan de actuacién con el pediatra de la Unidad. Individualizado segtin recursos profesionalesy

de camas en cada Hospital
4 Idealmente si la Unidad tiene disponibilidad 12 0 24 horas.

5 Las férmulas magistrales financiables no estan implementadas en receta electrénica (receta XXI), siendo necesaria la receta en papel que se les proporcionara en el caso de ser la primera prescripcion realizada

por el pediatra de la Unidad y de forma continuada en Atencidn Primaria.
6 Material hospitalario, de acuerdo con Enfermera Gestora de Casos Hospital/Centro de Salud

7 Se proporcionaran las férmulas magistrales preparadas por Farmacia Hospitalaria y la medicacidn hospitalaria. El resto de la medicacion se prescribird en receta XX| (receta electrénica)
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ANEXO 1. Clasificacion de enfermedades por grupos ACT modificada.

ACT | Subgrupo Definicion Condiciones Caracteristica
principal
1 a Condicion limitante de la vida Cancer Curacion posible
en la gque un tratamiento
curativo posible pero puede Anomalias Cardiacas
fallar.
b Situacion amenazante para la Sepsis meningococica Muerte es posible
vida de forma aguda en paciente
previamente sano Politraumatismo
z Condiciones en las cuales hay Fibrosiz Quistica Fase de
una fase prolongada de normalidad
tratamientos  intemsivos gque Distrofia al posterior al
pueden prolongar la vida v isirolias muscwares diagnostico
permiten actividades normales ) .
del nifio, pero la muerte WHI,' SID:? Con ‘tTatﬂIﬂ.lEIl‘tO
prematura es posible antirretroviral
3 a Condiciones progresivas sin Enfermedad de Batten Implacable
posibilidades de tratamiento
curativa en las que el : P ;-
tratamiento ss exclusivamente Mucopolisacaridosis Evolucml}usual
o &n anos
paliative
VIH/SIDA sin tratamiento
antirretroviral
b Condiciones progresivas  sin Cancer metastasico Implacable
posibilidades de tratamiento
curativo  en 131 que el ya al diagnastico sin Evolucion usual
fratamiento es exclusivamente tratamiento curativo &N MMeses
paliativo
Atrofia muscular espinal tipo I
4 Condiciones no progresivas con Paraliziz cerebral severa Impredecible
alteraciones neurologicas
severas las cuales pueden causar . : :
Sindr limalfi t
mayor susceptibilidad a omes po ormativas
complicaciones del estado de
salud
5 |a Condicion limitante de la vida Sindromes malformativos Cuidados
diagnosticada prenatalments (trizomia 17, trizomia 18, paliatives durante
anencefalia) el embarazo
b Condicién amenazante o Asfivia neonatal Diagnostico no
limitante diagnosticada tras el esperado.
nacimiento Prematuridad extrema con Incertidumbre
prondstica.

complicaciones
neurclagicas ‘respiratorias

Fuente: Martino Alba R. Eligibility criteria. From theory to practice. Minerva Pediatr 2012; 64, Suppl | (6): 4-5
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ANEXO 2: Identificacion de necesidades paliativas en la infancia y adolescencia.

CODIGO

Al7

NOMBRE CIE-10 ES

Tuberculosis del sistema nervioso

ABLI Pamencefalitis esclerosante subaguda

B20-24 Enfermedad por virus de |a inmunodeficiencia humana [VIH]

33 Turnor benigno del encéfalo v de otras partes del sistema nervioso central

D43 Tumor de comportamiento incierto o desconocido del encéfalo y del sistema nervioso
central

D444 Tumor de comportamiento incierto o desconocido del conducto craneofaringeo

D48 Turnor de comportamiento incierto o desconocido de otros sitios y de los no especificados

[56.] Beta talasemia (solo forma mayor)

D610 Anemia aplastica constitucional

DE1.9 Anemia aplastica. sin otra especificacion

D70 Agranulocitosis

761 Linfohistiocitosis hemofagocitica

D& Inmunodeficiencias combinadas

DE2.1 Sindrome de Di George

D83 Inmunodeficiencia variable comun

DB9.) Crioglobulinemia

E3.0 Insuficiencia poliglandular autoinmune

F34.8 Otros trastornos endocrinos especificados

E70.2 Trastomos del metabolismo de tirosina

ET Trastornos del metabolismo de aminodcidos de cadena ramificada y de acidos grasos

ET2 Otros trastornos del metabolismo de aminoacidos

E74 Otros trastornos del metabolismo de los carbohidratos

7S Trastomos del metabolismo de esfingolipidos y otros trastornos por almacenamiento de
lipidos

76 Trastornos del metabolismo de glicosaminoglicanos

77 Trastomos del metabolismo de las glucoproteinas

E79.1 Sindrome de Lesch-Nyhan

£83.0 Trastornos del metabolismo del cobre

F34 Fibrosis quistica

F83.0 Trastornos del metabolismo de las proteinas plasmaticas, no clasificados en otra parte

341 Lipodistrofia, no clasificada en otra parte

39

i |RED




Qﬁﬁ CPP: Propuestas identificacion de pacientes y niveles de complejidad.

CODIGO | NOMBRE CIE-10 ES

FB0.3 Afasia adguirida con epilepsia [Landau-Kleffner]

F84.2 Sindrome de Rett

G0 Enfermedad de Huntington

G Ataxia cerebelosa de iniciacion temprana

GN.3 Ataxia cerebelosa con reparacion defectuosa del ADN

G12 Atrofia muscular espinal y sindromes afines

G20 Enfermedad de Parkinson

G230 Enfermedad de Hallervorden-Spatz

G238 Otras enfermedades degenerativas especificas de los nicleos de la base
G3e Otras enfermedades degenerativas especificadas del sistema nervioso
G319 Degeneracion del sisterma nervioso, no especificada

G35 Esclerosis miltiple

G540.3 Epilepsia y sindromes epilépticos idiopaticos generalizados
G40.4 Otras epilepsias y sindromes epilépticos generalizados
G405 Sindromes epilépticos especiales

GR0.0 Neuropatia hereditaria motora y sensorial

G601 Enfermedad de Refsum

570.2 Miastenia congénita o del desarrollo

570.9 Trastorno neuromuscular, no especificado

GN.a0 Distrofia muscular

G Trastornos miotonicos

Gn.2 Miopatias congénitas

Gn.3 Miopatia mitocondrica, no clasificada en otra parte

G80.0 Pardlisis cerebral espdstica cuadripléjica
GB0.8 Otros tipos de paralisis cerebral

GHL3 Paralisis cerebral infantil y congeénita, cuadriplejia flacida

GE24 Pardlisis cerebral infantil y congénita, cuadriplejia espdstica

G825 Paralisis cerebral infantil y congénita, cuadriplejia, no especificada

G954 Encefalopatia no especificada

G936 Edema cerebral

G93.7 Sindrome de Reye

HI Degeneraciones y depdsitos conjuntivales

H49.8 Otros estrabismos paraliticos

21 Infarto agudo de miocardio

270 Hipertension pulmonar primaria

42 Cardiomiopatia

613 Hemorragia intraencefalica en tallo cerebral

g1 Trombosis de la vena porta
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CODIGO | NOMBRE CIE-10 ES
1841 Otras enfermedades pulmonares interstidales con fibrosis
196 Insuficiencia respiratoria, no clasificada en otra parte
1984 Otros trastornos del pulmon
K55.0 Trastomo vascular agudo de los intestinos
K55.9 Trastormo vascular del intestino, no especificado
K12 Insuficiencia hepdtica, no clasificada en otra parte
K74 Fibrosis y cirrosis del higado
K76.5 Enfermedad veno-oclusiva del higado
KB6.8 Otras enfermedades especificadas del pancreas
M31.3 Granulomatosis de Wegener
M321 Lupus eritematoso sistémico con compromiso de drganos o sistemas
NO4 Sindrome nefrético
NIT7 Insuficiencia renal aguda
NIS Insuficiencia renal cronica
NI9 Insuficiencia renal no especificada
NZ5.8 Otros trastornos resultantes de la funcidn tubular renal alterada
P01 Hemorragia cerebral debida a traumatismo del nacimiento
Pn.2 Lesidn no especificada del encéfalo, debida a traumatismo del nacimiento
P20.0 Hipoxia intrauterina notada por primera vez antes del inicio del trabajo de parto
P201 Hipoxia intrauterina notada por primera vez durante el trabajo de parto y el parto
P21.0 Asfixia del nacimiento, severa
P21.9 Asfixia del nacimiento, no especificada
P28.5 Insuficiencia respiratoria del recién nacido
P29.0 Insuficiencia cardiaca necnatal
P29.3 Persistencia de |a circulacion fetal
P35.0 Sindrome de rubéola congénita
P51 Infeccion citomegalovirica congénita
P35.8 Otras enfermedades virales congénitas
P37l Toxoplasmaosis congenita
psz24 Hemorragia intracerebral (no traumatica) del feto y del recién nacido
ps2s Hemorragia subaracnoidea (no traumatica) del feto y del recién nacido
ps29 Hemorragia intracraneal (no traumatica) del feto y del recién nacido, sin otra especifica-
cidn
paz.2 Hidropesia fetal no debida a enfermedad hemolitica
Pa91.2 Leucomalacia cerebral neonatal
P96 Encefalopatia hipdxico-isquémica del recién nacido
P96.0 Insuficiencia renal congénita
S RED
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CODIGO | NOMBRE CIE-10 ES

200.0 Anencefalia

1] Encefalocele

Q2031 Atresia de los agujeros de Magendie y de Luschka

Q039 Hidrocéfalo congénito, no especificado

004.0 Malformacdiones congénitas del cuerpo calloso

004.2 Holoprosencefalia

Q043 Otras anomalias hipoplasicas del encéfalo

0044 Displasia opticoseptal

Q04.6 Quistes cerebrales congénitos

0049 Malformadion congénita del encéfalo, no especificada

Q07.0 Sindrome de Arnold-Chiari

Q20.0 Tronco arterioso comun

(020.3 Discordancia de la conexidn ventriculoarterial

020.4 Ventriculo con doble entrada

020.6 Isomerismo de los apéndices auriculares

Q20.8 Otras malformaciones congénitas de las cdmaras cardiacas y sus conexiones

Q21.3 Tetralogia de Fallot

Q21.8 Otras malformaciones congénitas de los tabigues cardiacos

022.0 Atresia de la valvula pulmonar

Q221 Estenosis congénita de la valvula pulmonar

Q224 Estenosis congénita de la valvula tricispide

Q22.5 Anomalia de Ebstein

022.6 Sindrome de hipoplasia del corazdn derecho

Q23.0 Estenosis congénita de la valvula adrtica

023.2 Estenosis mitral congénita

Q23.4 Sindrome de hipoplasia del corazdn izquierdo

0239 Malformacion congénita de las valvulas adrtica y mitral, no especificada

Q254 Otras malformaciones congénitas de la aorta

(25.6 Estenosis de la arteria pulmonar

026.2 Conexion anomala multidimensional de las venas pulmonares

026.4 Conexidn andmala de las venas pulmonares, sin otra especificacion

026.8 Otras malformaciones congénitas de las grandes venas

(28.2 Malformadidn arteriovenosa de los vasos cerebrales

Q321 Otras malformaciones congénitas de la traquea

Q336 Hipoplasia y displasia pulmonar

Q398 Otras malformaciones congénitas del esdfago

Q41.0 Ausencia, atresia y estenosis congénita del duodeno

Q4.9 Ausencia, atresia y estenosis congénita del intestino delgado, parte no especificada

Q43 Enfermedad de Hirschsprung

Q437 Persistencia de la cloaca

Q442 Atresia de los conductos biliares
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(144.5 Otras malformaciones congénitas de los conductos biliares
(44.7 Otras malformaciones congénitas del higado
(601 Agenesia remal, bilateral

(606 Sindrome de Potter

(614 Displasia renal

{161.9 Enfermedad quistica del rifion, no especificada
(64.2 Valvulas uretrales posteriores congénitas
(1743 Artrogriposis multiple congénita

(174.8 Otras malformaciones congénitas especificadas del (de los) miembros
Q75.0 Cranepsinostosis

Q772 Sindrome de costilla corta

Q773 Condrodisplasia punctata

(78.0 Osteogénesis imperfecta

(79.2 Exdnfalos

(179.3 Gastrosquisis

(180.4 Feto arlequin

(381 Epidermdlisis bullosa

(182.1 Xeroderma pigmentoso

(182 4 Displasia ectodérmica (anhidrotica)

{185.] Esclerosis tuberosa

(185.8 Otras facomatosis, no clasificadas en ofra parte

86.0 Sindrome fetal {dismdrfico) debido al alcohol
87.0 Sindromes de malformaciones congénitas que afectan principalmente la apariencia facial
TR Sindromes de malformaciones congenitas asociadas principalmente con estatura baja

[

=

(187.2 Sindromes de malformaciones congenitas gue afectan principalmente los miembros

(87.8 Otros sindromes de malformadones congeénitas especificados, no clasificados en otra parte
(191 Sindrome de Edwards y sindrome de Patau

(192.0 Trisomia de un cromosoma completo, por falta de disyuncion meidtica

o=
(L=}

Trisomia de un cromosoma completo, mosaico (por falta de disyuncion mitatica)
Duplicaciones visibles salo en la prometafase

Triploidia y poliploidia

Ofras trisomias vy trisomias parciales de los autosomas, especificadas
Cromosoma reemplazado por anillo o dicéntrico

Supresion del brazo corto del cromosoma 4

Supresidn del brazo corto del cromosoma &

Ofras supresiones de parte de un cromaosoma

Otras supresiones de los autosomas
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(195.2 Reordenamiento autosémico equilibrado en individuo anormal
(199.2 Cromosoma X fragil
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Fuente: Proceso Asistencial Integrado de Cuidados Paliativos. Consejeria de Salud y Familias, 32 edicién, 2019.

Otras anormalidades de |a respiracion y las no especificadas de la respiracion

Recharo de trasplante de médula dsea
Falla y rechazo de trasplante de corazdn

Atencion paliativa

ANEXO 3: Composicion Grupo de Trabajo.

Composicion grupo autoria del documento:

Persona | Categoria Centro Provincia
prof.

M? Teresa | F.E.A. Unidad de Cuidados Paliativos Pediatricos. Hospital | Sevilla
Alonso Pediatria. Universitario Virgen del Rocio.

Salas

Ana F.E.A. Equipo de Cuidados Paliativos Pediatricos. Hospital | Cérdoba
Devesa Pediatria. Universitario Reina Sofia. Unidad de Gestién Clinica de

del Valle Cuidados Paliativos de Cérdoba.

Manuela | F.E.A. Unidad de Cuidados Paliativos Pediatricos. Hospital | Huelva
Diaz Pediatria. Universitario Juan Ramén Jiménez

Suarez

Elena F.E.A. Unidad de Crénicos Complejos y Cuidados Paliativos | Malaga
Godoy Pediatria. Pediatricos. Hospital Regional Universitario.

Ana Belén | F.E.A. Unidad de Cuidados Paliativos Pediatricos y Pacientes | Jaén
Lépez Pediatria. Cronicos. Hospital Universitario de Jaén.

Garcia

Aurora F.E.A. Unidad de Crénicos Complejos y Cuidados Paliativos | Malaga
Madrid Pediatria. Pediatricos. Hospital Regional Universitario.

Rodriguez
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Juan Luis | Psicélogo Unidad de Cuidados Paliativos Pediatricos. Hospital | Sevilla
Marrero Universitario Virgen del Rocio.
Gomez
Yolanda Enfermera | Unidad de Crénicos Complejos y Cuidados Paliativos | Mélaga
Ramén Pediatricos. Hospital Regional Universitario.
Telo
Composicion grupo validacion del documento (revisién y contribuciones):
Persona Categoria | Centro Provincia
prof.
Maria Calderdn | F.E.A. Unidad de Cuidados Paliativos Pediatricos. Hospital | Sevilla
Romero Pediatria. Universitario Virgen del Rocio.
Olga Escobosa | F.E.A. Unidad de Hospitalizaciéon a Domicilio y Cuidados | Granada
S Pediatria. Paliativos Pediatricos. Hospital Universitario Virgen
anchez
de las Nieves.
Moisés  Leyva | F.E.A. Unidad de Cuidados Paliativos Pediatricos. Hospital | Almeria
Carmona Pediatria. Universitario Torrecardenas.
M? José Peldez | F.E.A. Unidad de Crénicos Complejos y Cuidados | Mélaga
Cantero Pediatria. Paliativos  Pediatricos. Hospital Regional
Universitario.
m? Rosario | Enfermera | Unidad de Cuidados Paliativos Pediatricos. Hospital | Sevilla
Velazquez Universitario Virgen del Rocio.
Gonzalez
Marta Sanchez | Enfermera | Equipo de Cuidados Paliativos Pediatricos. Hospital | Cérdoba
Reyes Universitario Reina Sofia. Unidad de Gestién Clinica
de Cuidados Paliativos de Cérdoba.
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Junta de Andalucia

Consejeria de Salud y Familias

Escuela Andaluza de Salud Publica



