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PUNTOS CLAVE

e Los cuidados paliativos pediatricos (CPP) se inician cuan-
do se diagnostica una enfermedad amenazante o limi-
tante para la vida del paciente, y se mantienen durante
toda su vida.

® launidad de atencion es el nifioy su familia. El abordaje
es integral e interdisciplinar, incluyendo los aspectos fi-
sicos, psiquicos, sociales y espirituales.

® laatencion domiciliaria es uno de los pilares fundamen-
tales de los CPP, mejorando la calidad de vida del nifio y
su familia.

e El médico responsable integra todos los aspectos del
nino, ofreciendo una vision holistica del mismo. Esta fi-
gura correspondera al pediatra de Atencion Primaria
(PAP) en multiples casos.

® laidentificacion del punto de inflexion es fundamental
para intensificar el enfoque paliativo y establecer un
buen plan de cuidados anticipado.

e Elplan de cuidados debe incluir los problemas y necesi-
dades fisicos, psiquicos, sociales y espirituales del nifioy
su familia, asi como las posibles complicaciones y la ac-
tuacion si aparecen.

e Eldoloresunsintoma muy frecuente, es imprescindible
identificarlo, definir el tipoy la intensidad, y tratarlo ade-
cuadamente tanto con medidas farmacolégicas como
no farmacolégicas.

e Larelacion de confianza y la comunicacion fluida y clara
entre los profesionales sanitarios y el nifio y su familia es
la clave para la toma de decisiones.

RESUMEN

Los CPP son un derecho de la infancia, reconocido interna-
cionalmente, pero siguen siendo un recurso escasamente

2Pediatra. CS de Fuensalida. Toledo. Espana.

cubierto en la mayoria de las sociedades. Tradicionalmente el
PAP ha atendido a nifios con enfermedades graves o limitantes
para su vida, acompanandolos hasta el momento de su falleci-
miento, sin recibir un soporte o una formacion especifica. Tras
detectar que los recursos para estos nifos eran mas bien
inexistentes, se estan desarrollando equipos especializados y el
interés por la formacion en CPP para ofrecerlos de forma igua-
litariay plena a toda la sociedad es evidente. El objetivo de este
articulo es ofrecer una guia de actuacién ante un paciente can-
didato a recibir CPP, saber identificarlo y realizar un abordaje
multidisciplinar y holistico del nifio y su familia.

EL PROBLEMA EN NUESTRO MEDIO

En los ultimos anos, estan creciendo los recursos especiali-
zados en CPP, con la formacion de nuevas unidades y la amplia-
cion de las ya existentes. Sin embargo, alin nos encontramos
lejos de cubrir las necesidades reales, sobre todo en ciertas re-
giones del pais, donde la falta de recursos, asi como la disper-
sion geografica, dificultan que los CPP especializados lleguen a
todos los nifios que lo precisan.

En este sentido es imprescindible involucrar a los profesio-
nales de Atencion Primaria, no solamente para alcanzar las po-
blaciones mas alejadas, sino sobre todo porque son ellos los
que conviven desde su nacimiento con los nifios y sus familias,
conocen perfectamente su entornoy cuentan con la confianza
de los padres, aportando una vision holistica del nifio.

No obstante, manejar pacientes con patologias muy varia-
das, con problemas complejos y con amplias necesidades no
solo médicas, sino también sociales, espirituales, psicologicas,
etc., precisa multiples recursos que no siempre estan disponi-
bles, asi como unas nociones basicas de CPP y en situaciones
determinadas, un equipo de especialistas que puedan dar apo-
yoy orientacion al PAP.
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La Organizacién Mundial de la Salud definié en 1998 los CPP
como “Cuidados activos totales del cuerpo, la mente y el espiritu
del nifo incluyendo también el apoyo a la familia. Comienzan
cuando se diagnostica una enfermedad amenazante para la vida
y contindan independientemente de si el nifo recibe o no trata-
miento de la propia enfermedad”. La tasa de prevalencia estima-
da para nifios y jovenes que pueden requerir CPP es de 10-16 por
cada 10 000 habitantes de entre 0y 19 afios, de los que aproxima-
damente un 30% padece cancery el 70% otras patologias, princi-
palmente neurodegenerativas, metabolicas y genéticas.

A partir del siguiente caso clinico, se revisaran las bases de
los CPP, los pacientes candidatos y el abordaje de sus necesida-
desy problemas.

ESCENARIO CLINICO

David tiene 12 anos y esta diagnosticado de una rara malfor-
macion congénita que se traduce en una paralisis cerebral in-
fantil tipo tetraparesia espastica, con discapacidad intelectual
y crisis epilépticas de dificil control.

Presenta una insuficiencia respiratoria crénica con necesida-
des intermitentes de oxigeno desde los 5 anos, pasando a ser
dependiente completamente del mismo en los Ultimos meses.
Se alimenta a través de una gastrostomia desde hace 4 afos y
asocia graves problemas de estrefiimiento. Ademas, presenta
una escoliosis grave, que incrementa sus problemas respirato-
riosy de la que esta pendiente de valoracién ortopédica. A nivel
neurolégico, presenta crisis de diversos tipos con mal control a
pesar del tratamiento con varios antiepilépticos, asi como es-
pasticidad refractaria al tratamiento farmacologico. En los ulti-
mos meses han empeorado las ulceras por presion que habi-
tualmente le afectaban.

Acude a un colegio de educacion especial por las mananas
en el que recibe tratamiento con fisioterapia, logopedia y

estimulacion. El resto del tiempo la cuidadora principal es su
madre. El padre trabaja y tiene una hermana de 18 afios.

Preguntas que nos planteamos y orientacion practica

¢Se trata de un nifio susceptible de recibir cuidados

paliativos?

Adiferencia de los cuidados paliativos de adultos, enfocados
a aquellos pacientes en que la muerte es inminente o muy
proxima, los CPP incluyen un grupo muy heterogéneo de pato-
logfas cuya duracion de los cuidados es variable y dificil de pre-
decir. Los CPP estan indicados desde el momento del diagnésti-
co de una condicion que amenaza o limita la vida, contindan
durante toda la vida del nifio* (a veces durante afios, como en el
caso presentado) con independencia de que se apliquen trata-
mientos especificos para la enfermedad de base, y se mantie-
nen durante el proceso de duelo. Para facilitar su identificacion
y su abordaje, se han definido cuatro grupos que describen cua-
tro arquetipos de enfermedad (Tabla 1).

De acuerdo con la clasificacion, David padece una enferme-
dad neurologica severa no progresiva, pero susceptible de com-
plicaciones que deterioren su vida, por lo que se incluiria en el
grupo 4, el de mayor prevalencia en CPP2

¢Como evaluar al paciente y su familia y establecer un plan

de cuidados?

El enfoque paliativo implica el cuidado integral e interdisci-
plinar del nifio en sus aspectos fisicos, psiquicos, emocionales,
sociales y espirituales. El fin es conseguir la mas alta calidad de
vida, no solo para el paciente, sino para ély su familia, que cons-
tituyen la unidad de intervencion en CPP, promocionando la
autonomia y respetando la dignidad del enfermo®.

David se encuentra actualmente en su domicilio, convivien-
do con sus padres y su hermana mayor. Los ingresos suponen
para ellos un trastorno en su vida cotidiana y ademas, agitan a

Tabla 1. Categorias de la Asociacion para nifios con situaciones que amenazan la vida o en situacion de terminalidad y sus familias

Grupo | Definicion Condiciones Caracteristica principal
1 Condicion limitante con tratamiento curativo posible pero que puede fallar Cancer Curacion posible
Cardiopatias
2 Condicion que conlleva fase prolongada de tratamientos intensivos que pueden | Fibrosis quistica Fase de normalidad posterior
prolongar la vida, y permiten actividades normales, pero la muerte prematura es al diagnostico
posible
3 Condicion progresiva sin posibilidad de tratamiento curativo cuyo tratamiento es | Mucopolisacaridosis Implacable
exclusivo paliativo y puede extenderse anos
4 Alteracién neuroldgica severa que puede causar mayor susceptibilidad Paralisis cerebral severa Impredecible
a complicaciones del estado de salud, pudiendo deteriorarse de forma Sindromes polimalformativos
impredecible, pero no consideradas progresivas

Fuente: ACT, 2017.
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David y provocan un empeoramiento general, al impedir su
fisioterapia habitual y sus cuidados rutinarios. La familia desea
mantenerse en su propia casa, aunque expresan su miedo ante
“lo que pueda pasar”y “estar solos”.

La atencion domiciliaria supone claras ventajas para la fami-
lia y el paciente (comodidad, entorno conocido, vinculos fami-
liares, menores gastos...), pero requiere una educacion para los
padres y familiares, asi como un plan de cuidados que aborde
de forma interdisciplinar los problemas actuales (fisicos, psi-
quicos, espirituales y sociales), anticipe las posibles complica-
ciones futuras, el uso de los recursos y medidas a realizar si es
preciso y, finalmente, la toma de decisiones en relacion con el
fallecimiento y el duelo posterior.

¢Cuando pueden requerir recursos especificos de CPP?

La identificacién de los nifios que precisan CPP corresponde
a los médicos responsables de cada paciente. Muchos de estos
nifios acuden a multiples consultas y diversos especialistas que
tratan los problemas relacionados con su especialidad; sin em-
bargo, es el médico responsable el profesional que mejor cono-
ce al paciente y su familia, tratandolo de forma integral y eng-
lobando todos los aspectos de su vida. El PAP con frecuencia
actuia como médico responsable y aporta un enfoque paliativo
en laatencién a los nifos con enfermedades que limitan la vida
y a sus familias®. Sin embargo, en determinadas ocasiones,
como pueden ser el control de sintomas dificiles o la compleji-
dad en la toma de decisiones, el cuidado de estos pacientes
requiere la atencién directa y/o del asesoramiento de una uni-
dad de CPP especializados.

Los criterios de derivacion o de contacto por parte del PAP
con una unidad especializada de CPP se pueden resumir en los
siguientes*:

e Cambio en su situacion clinica: empeoramiento progre-

sivo del estado clinico y evidencia de irreversibilidad.

e Problemas multiples y mas dificiles de controlar desde
Atencion Primaria.

e Dependencia de dispositivos externos para mantener o
sustituir las funciones vitales.

e Sindrome de fragilidad: estado clinico de mayor vulnera-
bilidad, que supone una disminucion de la capacidad de
afrontamiento del nifo para las agresiones externos y
para afrontar el dia a dia.

e Dificultad en latoma de decisiones o necesidad de apoyo
en la elaboracion de un plan terapéutico.

Los criterios referidos se resumen en la identificacion del

punto de inflexion definido por primera vez en 2007°: “un perio-
do de tiempo en la vida del paciente en el que se identifica un

cambio de tendencia en la trayectoria clinica de su enfermedad,
manifestado como una aceleracion en el empeoramiento clini-
co, disminucion de los intervalos libres de sintomas, incremen-
to de los ingresos hospitalarios, ausencia de respuesta a la es-
calada de tratamiento o recaida repetida de su proceso basal”
(Figura 1).

Desde que se identifica el punto de inflexion, el abordaje pa-
liativo adquiere mayor importancia, permitiendo al facultativo
adaptarlos objetivos terapéuticos al mejor interés del paciente.

PLAN DE CUIDADOS ESPECIFICO

Los problemas clinicos deberan evaluarse de forma indivi-
dualizada para cada paciente, sin embargo, gran parte de los
mismos seran frecuentes o comunes a los nifios de cada cate-
goria ACT. Ademas, la repercusion de dichos problemas en Ia
vida del paciente y su familia sera diferente en cada situacion y
en cada momento de la evolucién de la enfermedad y la vida
del nifio, por ello hablamos de necesidades de los pacientes,
valorando esta vision subjetiva. Para valorar cada nifio y su fa-
milia deberemos conocer sus problemas clinicos que detecte-
mos objetivamente en la anamnesis y exploracion, pero tam-
bién las necesidades que ellos y sus familiares consideran
importantes, e integrarlas en el plan de cuidados del nifo y su
familia.

4

Condiciones
deirreversibilidad

Evolucién
de la enfermedad

Agonia

Tratamientos

T -

Elaborado por Ricardo Martino.

Figura 1. Punto de inflexion.
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Problemas y necesidades fisicas

Neuroldgico y dolor

Sien Pediatria es fundamental escuchar a los padres o cuida-
dores principales, en un nifo que presenta paralisis cerebral in-
fantil alin es mas importante. Ellos conocen su estado basal y
son capaces de identificar cambios sutiles o pequefios detalles
que el médico debe valorar e investigar. El mal control de crisis,
por ejemplo, implica valorar el cumplimiento del tratamiento
con los farmacos antiepilépticos, las dosis empleadas, los niveles
sanguineos de los mismos y si es preciso modificar las dosis o
asociar otros medicamentos. Pero también obliga a descartar
otras patologias o problemas que pueden romper el fragil equili-
brio de David, como pueden ser las infecciones concomitantes, el
estrefimiento, los trastornos del suefio o, muy importante,
el dolor. Valorar la presencia de dolor en David es complicado; la
familia puede ayudar en su identificacion. Diferentes factores
que influyen en la aparicion del dolor en David pueden ser la es-
pasticidad, la escoliosis, las Ulceras por presion, la presencia de
fracturas... Se recomienda iniciar analgesia ante la sospecha de
dolor dado que la prevalencia del mismo en pacientes con para-
lisis cerebral es muy elevada®. El paracetamol, el ibuprofeno o el
metamizol son los analgésicos indicados de inicio para el dolor
leve; mientras que los opioides potentes se emplearan en una
segunda fase, cuando la analgesia sea insuficiente, o pueden ser
necesarios desde el inicio si el dolor es de intensidad moderada
o grave. El opioide de eleccion es la morfinay las vias de adminis-
tracion preferibles son la oral o enteral. La pauta analgésica debe
establecerse de forma programada en el intervalo que requiera
para evitar la aparicion de dolor, y afadir una pauta de rescate
por si aparece dolor de forma puntual (normalmente un 10% de
la dosis total diaria pautada). Ademas, David puede sufrir dolor
neuropatico, para el que utilizaremos farmacos adyuvantes
como la gabapentina o antidepresivos triciclicos’.

Musculoesquelético

El aumento del tono muscular y la espasticidad provocan
alteraciones posturales y limitaciones de la movilidad que pue-
den llevar a escoliosis y fracturas patologicas. Estos trastornos
ademas de producir dolor afectan al sistema digestivo y respi-
ratorio. La valoracion de David por un equipo especializado de
Ortopedia y Traumatologia puede mejorar su situacion y valo-
rar incluso la cirugfa si se considera que puede mejorar su cali-
dad de vida.

Medidas farmacolégicas, como el baclofeno o la tizanidina,
pueden reducir la espasticidad y facilitar el manejo del nifo,
mientras que la fisioterapia y la rehabilitacion van a ser el pilar

fundamental para mejorar su situacion y retrasar la aparicion
de complicaciones®.

Respiratorio

La escoliosis progresiva produce una insuficiencia restrictiva
que, junto con problemas como el reflujo gastroesofagico, la
pérdida del reflejo tusigeno o las alteraciones del nivel de con-
ciencia, suponen un riesgo importante de infecciones respira-
torias, una de las principales complicaciones y causas de la
muerte en nifos como David.

Se deben iniciar de forma preventiva aerosoles con suero hi-
pertonico al 3% y/o salbutamol, fisioterapia respiratoria, soporte
en domicilio con aspirador de secreciones y oxigeno, y valorar Ia
necesidad de ventilacion no invasiva nocturna que pueda favore-
cer el desarrollo de la caja toracica, asi como evitar la hipercapnia
propia de su insuficiencia respiratoria crénica®. No obstante, este
tipo de soporte respiratorio debera valorarse segun la adapta-
cion del nifio, asi como la situacion o el momento evolutivo de la
enfermedad en el cual nos encontremos, valorando los benefi-
cios que pueden aportar a David y las consecuencias del mismo.

Digestivo

Los problemas de deglucion y el reflujo gastroesofagico son
problemas frecuentes en los nifios con dafio neurolégico. En
multiples casos el nifio sera capaz de nutrirse por via oral hasta
que aparezcan dificultades en la ingesta alimenticia, datos de
desnutricién, problemas para cumplir el tratamiento farmaco-
l6gico por via oral 0 aspiraciones e infecciones de repeticion. En
la mayoria de los casos se planteara la necesidad de intervenir
para evitar el reflujo y facilitar la alimentacion por gastrosto-
mia. En estos casos, serd fundamental instruir a la familia en
los cuidados de la gastrostomia, conocer las necesidades nutri-
cionales y la importancia de aportar liquidos, asi como contro-
lar el pesoy el estado nutricional de forma periédica en las visi-
tas del PAP. La nutricion del nifo debera estar adaptada a su
actividad diaria y su gasto energético, teniendo en cuenta que
el grado de hipertonia y espasticidad, las crisis, etc., aumentan
el consumo caldrico.

Otro problema habitual en nifios con limitaciones de movi-
lidad es el estrenimiento y debe ser abordado desde el momen-
to inicial para evitar su aparicion y las complicaciones asocia-
das. Debemos asegurar un transito intestinal regular con
medidas higiénicas y si es preciso farmacolégicas. En los casos
en que se inicie tratamiento farmacolégico con opioides, el ele-
vado riesgo de estrefiimiento puede contrarrestarse iniciando
de forma sistematica tratamiento preventivo con un derivado
del polietilenglicol®.

112

Form Act Pediatr Aten Prim. 2017;10(3):109-14

©AEPap 2017 - Copia para uso personal, se prohibe la reproduccion y/o transmision de este documento por cualquier medio o formato - www.fapap.es



P. Santos Herrdiz, et al. mm Cuidados paliativos en Pediatria

Ulceras por presion

La inmovilizacién prolongada, la desnutricion y la inconti-
nencia son factores de riesgo para la aparicion de las Ulceras
por presion. La medida principal es la prevencion. Los cuidado-
res y profesionales deben estar instruidos en la valoracion del
riesgo de presentar ulceras por presion, en la realizacion de
cambios posturales frecuentes y, si fuera necesario, en el uso de
superficies especiales de manejo de las presiones (colchones,
taloneras, cojines...). A su vez, se ha de garantizar un adecuado
soporte nutricional, asi como unos cuidados adecuados de la
piel del nifio, manteniéndola limpia, seca e hidratada. Debemos
estar alerta para identificar precozmente su aparicién explo-
rando las zonas de mayor riesgo: sacro, maléolos, region occipi-
tal, talones...

Si aparecen las Ulceras por presion se realizara un abordaje
adaptado a la categoria y a las caracteristicas que presente la
lesion en cada momento, incluyendo la toma de cultivos ante
la sospecha de infeccién o inadecuada evolucidn?®.

Anticipacién y prevencion

La vacunacion es fundamental en cualquier nifio, pero mas
aun en situaciones de vulnerabilidad como la de David. Ademas
de las vacunas del calendario oficial se recomienda la vacuna-
cion antigripal anual a partir de los 6 meses y la vacunacion
antineumococica secuencial, asi como optimizar la inmuniza-
cion de la familia y convivientes para evitar la transmision de
las enfermedades infecciosas.

La educacion a los cuidadores es uno de los pilares funda-
mentales de los cuidados paliativos pediatricos. Los familiares
de David deberan estar instruidos ante las posibles complica-
ciones que pueden aparecer. Saber como actuar ante una con-
vulsion, el atragantamiento o un empeoramiento respiratorio
agudo genera tranquilidad y mayor seguridad para convivir en
el domicilio propio con su hijo. Establecer una red de asistencia
para estas situaciones o un teléfono disponible para las dudas
que puedan surgir proporciona seguridad a las familias y mejo-
ra la calidad de vida de los nifios.

Abordaje emocional, psicologico, social y espiritual

Para abordar a David en su totalidad como persona, no po-
demos limitarnos a sus problemas y necesidades fisicas, sino
aportar una vision integral que incluya las esferas fisica, psico-
l6gica, espiritual y las de su entorno sociocultural, es decir, el
enfoque holistico.

En este sentido, el PAP ha de estar alerta y explorar los diver-
sos campos con el fin de identificar los problemas y las necesi-
dades del paciente y su familia, y poder solicitar el apoyo del

equipo de CPP o de los recursos de apoyo psicolégico y/o social
de su area de salud.

En el caso presentado, hemos de explorar qué emociones
tiene David, qué le hace reir o llorar, como expresa sus senti-
mientos o como interacciona con su entorno. También hemos
de escuchar a sumadre, cuidadora principal, y analizar sus he-
rramientas de afrontamiento ante la enfermedad de su hijo, las
ayudas con las que cuenta, o la necesidad de un descanso en el
cuidado (“cuidados de respiro”). Valoraremos los problemas
econdmicos que pueden conllevar que solo un progenitor tra-
baje para que ella se dedique a los cuidados, la adaptacion del
domicilioy suentorno a las limitaciones de movilidad de David,
la escolarizacion, etc. Por ultimo, no podemos olvidar a su her-
mana, quien ha convivido con su hermano enfermo durante
toda su vida y quien también ha de ser escuchada en la toma
de decisiones e informada de acuerdo con su edad, como parte
de la unidad familiar.

Como parte de este abordaje integral, tendremos en cuenta
la importancia de la rehabilitacion y la fisioterapia, asi como la
posibilidad de mejorar la calidad de vida de David aportando
otros recursos terapéuticos, como la musica, los animales, etc.,
que puedan mejorar su situacion en cualquiera de los ambitos
de su vida.

Toma de decisiones

Parece que nos encontramos ante el punto de inflexion en Ia
enfermedad de David: ha empeorado respiratoriamente, tene-
mos problemas para controlar las crisis, aparecen ulceras. Llega-
do este punto es muy favorable que exista una relacion de con-
flanza y seguridad entre el nifio, la familia y su médico
responsable, que en la mayoria de los casos sera su PAP. Si es asi,
la familia expresara con mas facilidad como se sienten, como
entienden la situacion y el momento en el cual se encuentra
David, asi como las expectativas presentes y futuras que tienen
de su enfermedad. En este momento deberemos explorar si de-
sean estar en el domicilio propio, siempre que los recursos dis-
ponibles lo permitan, asegurando un buen control de los sinto-
mas o complicaciones que puedan surgir, qué miedos vy
pensamientos tienen sobre la evolucion y el posible fallecimien-
to de su hijo y hermano, qué ayudas precisan y qué objetivos
hemos de establecer en esta fase de la enfermedad para poder
adecuar las medidas terapéuticas a ellos. Deberemos respetar
sus tiempos y sus silencios, escuchar y hacer preguntas, e infor-
mar a David de acuerdo con su capacidad de entendimiento.
Tras la valoracién por el PAP, se puede valorar la necesidad de
apoyo por parte de un equipo especializado de CPP, establecien-
do asi un plan de cuidados conjunto con visitas programadas*.
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La posibilidad de ofrecer cuidados paliativos en domicilio y
evitar los ingresos hospitalarios, facilita la cohesion y los vincu-
los familiares y permite mantener al nifio y su familia en su
entorno.
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