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En los Ultimos 50 afios la medicina ha evolucionado més que en los dos siglos anteriores. Sin embargo,
existen en la actualidad multitud de patologias que la medicina contemporanea no ha sido capaz de
solventar. Hasta hace tan solo unas décadas, los nifios diagnosticados de cancer fallecian en poco
tiempo. Asi pues, esto ha ido modificindose y mas de la mitad llegan a ser supervivientes a largo plazo.

Los cuidados paliativos como especialidad se han desarrollado de forma marcada en los ultimos afios.
Sin embargo, destaca una parcela de ella que todavia se encuentra muy lejos de estar establecida, los
cuidados paliativos pediatricos (CPP). Los nifios presentan necesidades diferentes que es necesario
atender. Se pretende revisar el concepto de CPP, haciendo hincapié en las diferencias que presentan los
nifios con respecto a los adultos y en su problemética especifica.

The current situation of palliative care. Review of a non-standardized

situation

et
®  Inthe last 50 years medicine has evolved more than in the previous two centuries but there are cur-
+  rently many pathologies that modern medicine has not been able to cure. Until a mere few decades
8 ago, children diagnosed with cancer died within a short time. However, this has gradually changed and,

Kley_words: << nowadays, over half of them become long-term survivors.

¢ Pal.l'at"é? care Palliative care as a medical specialization has markedly developed in recent years. Nevertheless, there
. II3_e |aft||'!?s is a specific part that is still far from being established, pediatric palliative care (PPC). Children have
Qua 'ty.%h'“g different needs to be attended. PPC should be reviewed with a special focus on the precise differences

o Adolescent

INTRODUCCION

A pesar del desarrollo alcanzado en la medicina pe-
diatrica, la muerte en la infancia o adolescencia
atribuible a enfermedades no curables todavia es
una realidad. En los Ultimos anos se han realizado
mejoras sociosanitarias y avances en la medicina
que han contribuido a disminuir causas que

present in children and their specific problems.

antiguamente eran mortales. Sin embargo, todavia
existen diversas enfermedades incurables, a pesar
de los logros alcanzados en la mejoria de la calidad
de viday en |a supervivencia.

Los nifios presentan caracteristicas diferentes a los
adultos, por tanto la aproximacion de los cuidados
paliativos (CP) a estos pacientes también debe
ser diferente’. EI principal objetivo es aliviar el
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sufrimiento del nifio y su familia mediante un ade-
cuado control de sintomas, apoyo psicologico, social,
espiritual y preparacion para la muerte y el duelo.

Los cuidados paliativos pediatricos (CPP) nacie-
ron alrededor del paciente con enfermedad onco-
hematolégica en situacion terminal. Sin embargo,
en la actualidad, dirigirse Unicamente a este colec-
tivo seria dedicarse a un pequefio grupo de pacien-
tes perdiendo una amplia serie de nifios que po-
dria beneficiarse de los mismos.

En los paises desarrollados los nifios fallecen por
acontecimientos agudos y sus secuelas (por ejem-
pleo, tras un accidente de trafico), enfermedades
derivadas del periodo neonatal y enfermedades
crénicas (entre las que destacan el cancer, las en-
fermedades neurolégicas, neumoldgicas y cardio-
l6gicas). El cancer es responsable solamente de un
pequeno porcentaje de las muertes en edad pedia-
trica (12-15%).

El aumento, en las ultimas décadas, de la supervi-
vencia en los pacientes oncologicos pediatricos ha
hecho que los principales receptores de CPP sean
los pacientes con patologias neurologicas. En los
datos publicados en 2010 por la Unidad de CPP del
Hospital Nifio Jesus (Madrid) casi dos de cada tres
pacientes que precisan sus servicios no son onco-
l6gicos y el grupo mayoritario son los que presen-
tan paralisis cerebral infantil®.

Todo esto pone de manifiesto la importancia de
que los profesionales relacionados con la atencion
pediatrica reciban nociones basicas de CPP, con in-
dependencia de que existan especialistas en este
campo, hoy en dia todavia escasos.

OBJETIVOS Y CARACTERISTICAS
DIFERENCIALES DE LOS CUIDADOS
PALIATIVOS PEDIATRICOS

Los CPP se encargan del cuidado integral del nino y
su familia con el objetivo de garantizar su dignidad y
el derecho a la autonomia con una atencién conti-
nuada e individualizada. El acto del médico debe ba-
sarse en los cuatro principios fundamentales de la
bioética®: beneficencia, no maleficencia, autonomia
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yjusticia. Elloimplica que, mientras que el objetivo
principal del tratamiento curativo es mejorar la su-
pervivencia del paciente, en el caso del tratamien-
to paliativo prima la calidad de vida, de donde de-
rivan sus caracteristicas y objetivos*>:

e Atencion integral del paciente, individualizada
y continuada, que considere los aspectos
fisicos, emocionales, sociales y espirituales.

e Reconocer al paciente no solo de forma
individual, sino formando parte de una unidad
social y familiar, considerando que el nifioy la
familia son el conjunto a tratar.

e Llasdecisiones terapéuticas se tienen que basar
en la dignidad del enfermoy la autonomia.

e C(Crear un ambiente de intimidad, respeto,
confort, soporte y comunicaciéon. No solo hay
que considerar el lugar fisico sino hacer participe
del mismo a la familia y el equipo sanitario.

e Priorizar la atenciéon en el domicilio, evitando si
es posible la hospitalizacion, tratando de
mantener las actividades diarias, adaptadas a
las limitaciones del paciente en cada momento.
Es en este punto donde las unidades de CPP
domiciliarios presentan su mayor utilidad,

nino sin

manteniendo los cuidados del

separarlo de su ambiente.

Las complejidades de los CPP se deben principal-
mente a°:

e la gran variedad de entidades (neuroldgicas,
cancer, cardiolégicas..) y la evolucién, no
claramente definida, de alguna de ellas.

® En comparacion con los adultos, los pacientes
pediatricos candidatos a recibir cuidados
paliativos presentan una baja prevalencia y
una importante dispersién geografica, lo que
supone un problema en lo que se refiere a la
organizacion y coste asistencial.

® Muchos farmacos se encuentran desarrollados
y aprobados para adultos y en multitud de
ocasiones no existe informacion para su uso en
la infancia. Lo cual implica que gran parte de
los farmacos utilizados en los CPP se prescriben
al margen de la ficha técnica.
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e Cabe destacar el papel fundamental de la
familia, puesto que las decisiones clinicas,
éticas, terapéuticasy sociales (aunque depende
de la edad y de estado madurativo del nifio) en
la mayoria de casos recaen sobre los padres.

e El grado de maduracién del nifio obliga en
muchas ocasiones a modificar el método de
comunicacion, educacién y apoyo.

® Elimpactosocial que produce en el nifioy en su
familia mantener su papel en la sociedad en el
curso de una enfermedad, que puede ser larga
e incapacitante.

e El duelo tras la muerte de un nifio suele ser
mas duradero y complicado. A su vez produce
una implicacion emocional dificil, no solo para
la familia, sino también para los profesionales,
ya que supone aceptar las limitaciones del
tratamientoy la irreversibilidad del cuadro.

® Laausenciade una especialidad médica que se
dedique a este fin, puesto que la gran mayoria
de los profesionales presentan una falta de
formacién en lo que se refiere al cuidado de los
ninos que se encuentran implicados en una
enfermedad terminal. Esto se debe a que el
numero de nifios que fallece en comparacion
con los adultos es bajo, lo cual implica que
pocos profesionales, aunque se dediquen al
cuidado del nifio, se hayan enfrentado a esta
situacion.

En el Children’s Hospital de San Francisco (EE. UU.)

se realizo un estudio donde se trataron de encon-

trar las distintas barreras que dificultan la implan-

tacion de los CPP en los diferentes hospitales’. Se

identificaron unas 26 barreras, siendo las mas

frecuentes: la incertidumbre sobre el pronéstico
(54,6%), la negacién familiar (51%), la barrera cul-
tural (47,3%) y la falta de tiempo por parte de los
cuidadores (47,1%).

En lo que respecta a la incertidumbre sobre el pro-
nostico, es importante destacar la amplia variedad
de enfermedades (anomalias congénitas, cromo-
sémicas...) para las cuales es muy complicado co-
nocer la evolucién y el prondstico de las mismas.
Portanto, en estos momentos, en los que no queda
clara la evolucién de la enfermedad, es importante
tratar de integrar ambos tipos de tratamiento para
asegurar la mejor calidad de vida posible para el
nino y sus familiares.

DIFERENTES MODELOS DE CUIDADOS
PALIATIVOS

A medida que ha ido avanzando la sociedad se han
ido modificando los modelos de CP. En 1990 la Or-
ganizacion Mundial de la Salud (OMS) definia los
CP como el “cuidado integral” de los pacientes que
no habian respondido a tratamiento con intencion
curativa®. Las principales dificultades que conlleva
este modelo son que se trata de un modelo rigido,
excluyente, donde para iniciar los CP es necesario
terminar el tratamiento curativo, sin posibilidad de
interaccion entre ambos y relegando la paliacion a
un estado de terminalidad (Fig. 1).

En 1993 el Children’s Hospice Internacional intro-
dujo un nuevo modelo como alternativa. Trataba
de iniciar de forma simultanea el tratamiento cu-
rativo y paliativo (no siendo un modelo excluyen-
te), de forma que junto al tratamiento necesario

Figura 1. Modelos de cuidados paliativos®

Tratamiento activo
Tratamiento
paliativo

Tratamiento activo

Tratamiento activo

. Tratamiento continuo
Tratamiento

paliativo

Tratamiento paliativo

Modelo de cuidados paliativos segun
la Organizacion Mundial de la Salud
(1990)

Modelo de cuidados paliativos seguin
la el Children’s Hospice International
(1993)

Modelo de cuidados paliativos seglin
la Organizacién Mundial de la Salud
(1998)
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para su enfermedad de base se asociaban trata-
mientos de soporte que permitian al paciente una
mejor tolerancia al tratamientoy una mejoriaen la
calidad de vida (Fig. 1), evitando hacer una distin-
cion rigida entre los distintos tratamientos curati-
vos y paliativos. A su vez, en ese momento se inclu-
yo, dentro de los CPP, el seguimiento de la familia,
tratando de prolongarlo hasta terminar el duelo.

En 1998 la OMS insistio en que el objetivo principal
de los CPP eralograr la mejor calidad de vida del nifio
y de su familia, tratando de forma integral al pa-
ciente, no solo controlar el dolor sino también el
resto de sintomas acompanantes ocasionados por
la enfermedad y derivados de la misma como los
problemas psicolégicos, sociales y espirituales. Re-
comendaba administrar de forma conjunta y si-
multanea al tratamiento curativo las terapias com-
plementarias de apoyo, debiendo comenzar estas
ultimas cuando se diagnosticaba la gravedad de la
enfermedad y continuar con ellas de forma inde-
pendiente a si el nifo recibe o no tratamiento diri-
gido a la curacién (Fig. 1). En el afio 2000, la Acade-
mia Americana de Pediatria propuso de forma
similar un modelo donde se iniciaran de forma con-
junta los CPP con el tratamiento curativo, indepen-
dientemente de si el objetivo era la curacion o no’.

PACIENTES SUSCEPTIBLES DE CUIDADOS
PALIATIVOS PEDIATRICOS

Previo a la instauracion de los ultimos modelos
descritos en el apartado anterior, el paciente que
se inclufa en los programas de CPP se encontraba
en situacion terminal, definida como el que pre-
sentaba una enfermedad avanzada e incurable
(pronodstico de vida inferior a seis meses), con mul-
tiples sintomas derivados de su enfermedad y gran
impacto emocional tanto en el paciente como en
la familia.

Sin embargo, esta definicion clasica deja fueraa un
amplio numero de pacientes. En la actualidad, no
se considera de forma tan estanca el “factor pro-
nostico vital” (prondstico de vida inferior a seis me-
ses) para que un paciente sea aceptado en una
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unidad de CPP, aunque si tendra influencia en las
diversas actuaciones a realizar durante su segui-
miento.

La Asociacion de Nifios con Situacion que Amena-
za la Vida o Situacion de Terminalidad y sus Fami-
lias (ACT) (Children with Life-Threatening or Termi-
nal Conditions and their Families) ha desarrollado
una guia para el desarrollo de los Servicios de Cui-
dados Paliativos Pediatricos que clasifica a los ni-
fos en cuatro categorias para recibir tratamiento
paliativo (Tabla 1)*°.

Ello no significa que la totalidad de los pacientes, a
lo largo de su evolucion clinica, deben ser atendi-
dos por servicios especificos de CPP. Se pueden di-
ferenciar tres niveles de atencion (Tabla 2)*.

PROPORCIONAR CUIDADOS PALIATIVOS
PEDIATRICOS

La Asociacién Europea de Cuidados Paliativos pu-
blicd, en 2007, unos estandares de cuidados palia-
tivos pediatricos donde se aborda la asistencia in-
tegral al nifioy sufamilia como unidad. Finalmente
afirman que es esencial que se aplique el texto en
toda Europa*?.

Sin embargo, el Consejo de Europa sobre cuidados
paliativos emiti6 un documento donde reconocia
que los CPP especializados no se ofrecian en laam-
plia mayoria de los paises europeos, aunque desta-
caba que existian importantes iniciativas en este
aspecto®?.

Se postulé un modelo de cuidados paliativos del
Sistema Nacional de Salud, en el afio 2007, integra-
doen la red asistencial de sistema sanitario. El mo-
delo identificaba los niflos como poblacion diana.

En Espana existen tres unidades de CPP reconoci-
das como tales: la primera, creada en 1991, en el
Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona, la segun-
da, en 1997 en el Hospital Universitario Materno
Infantil de Canarias y, en el 2008, se abri6 la Uni-
dad del Hospital Nifio Jesus de Madrid**. También
cabe destacar que la Unidad de Oncologia Pediatri-
ca del Hospital La Fe, desde 1997, administra, de
forma pionera en nuestro pais, cuidados paliativos
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Tabla 1. Categorias para recibir cuidados paliativos pediatricos

Grupos

Definicion

Grupo 1

Se trata de nifios que presentan enfermedades graves, pero en las que el tratamiento curativo es posible,
aunque puede fracasar (por ejemplo, cancer infantil)

Grupo 2

Enfermedades donde la muerte prematura es ineludible, pero se realizan largos periodos de tratamiento
intensivo destinado a aumentar el periodo de vida y el paciente tiene la posibilidad de realizar actividades
cotidianas (por ejemplo, fibrosis quistica, infeccién por virus de la inmunodeficiencia humana, enfermedad
de Duchenne)

Grupo 3

Enfermedades progresivas, que no tienen opciones de tratamiento curativo, donde el tratamiento es
exclusivamente paliativo y puede prolongarse largo tiempo (por ejemplo, atrofia muscular espinal)

Grupo 4

Enfermedades en situacion irreversible pero no progresiva, con complejas necesidades sanitarias, que causan
gran discapacidad y producen complicaciones de salud e incrementan la probabilidad de muerte prematura
(por ejemplo, parlisis cerebral, sindromes polimalformativos)

Nivel Tipo de cuidado paliativo

Tabla 2. Niveles de atencion en cuidados paliativos pediatricos

Definicion

Primer nivel Enfoque de los cuidados paliativos

Cualquier profesional sanitario puede facilitar el enfoque paliativo
de la enfermedad

Segundo nivel Cuidados paliativos generales

Saber manejar los problemas mas comunes; deben ser
administrados por algunos profesionales que han recibido
formacion especifica a este nivel (se comparten los cuidados con |a
Unidad de Cuidados Paliativos Pediatricos)

Tercer nivel Cuidados paliativos especiales

Existe una gran complejidad a nivel clinico y también a nivel
personal, familiar o social, que hacen precisa la actuacién de
servicios especializados en cuidados paliativos pediatricos

para nifios con cancer en domicilio, no solo aten-
diendo en la fase final, si no apoyando en las diver-
sas etapas del tratamiento y permitiendo una dis-
minucién de los dias de hospitalizacion*>1®.

Asu vez, existen diversas iniciativas que proporcio-
nan CPP con diversos mecanismos organizativos,
generalmente asociadas a los Servicios de Oncolo-
gia Infantil, como es el caso del Hospital Virgen del
Rocio en Sevilla y el Hospital Vall d’Hebron en Bar-
celona'?,

ALIVIO DEL SUFRIMIENTO FiSICO.
APORTACIONES DE LOS CPP

El control de sintomas es una de las partes mas im-
portantes y el punto que quizas mas atencion de-
manda de los cuidados paliativos. El tratamiento
del cancer y de otras enfermedades amenazantes
para lavida ha presentado en los ultimos afnos im-
portantes mejoras. Sin embargo, un porcentaje de
ellos fallecen y presentan diversas complicaciones
en la evolucién de su enfermedad. Es importante la

formacion en este ambito para saber reconocer los
signos que se presentan y tratarlos de la forma
mas adecuada posible.

Pocos trabajos abordan los problemas de los ninos
al final de la vida. Por el contrario, si existen estu-
dios sobre el manejo de los sintomas en los adul-
tos, en la mayoria de ocasiones suboptimo.

El estudio realizado por Joanne Wolfe et al. en el
Children’s Hospital de Boston en 1998 fue uno de
los primeros estudios realizados en CPP. Realizaron
un analisis multivariante donde observaron que la
baja implicacion de los oncélogos pediatricos en el
tratamiento del dolor en los Ultimos dias de vida
de los pacientes suponia un factor de riesgo inde-
pendiente para que estos sufrieran mas dolor®’.

Sin embargo, no solo el dolor, también se incremen-
ta el sufrimiento en el aspecto fisico, psicolégico,
social y emocional cuando se someten a los dife-
rentes tratamientos. Desafortunadamente, menos
del 30% refieren que el control del dolor y el alivio
de sintomas sean adecuados®’. Cabe destacar que,
aparentemente, esa tendencia esta cambiando. En
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los ultimos anos se observa una mayor implicacion
no solo a nivel clinico sino también psicologico,
aunque en Espafia no conocemos datos concretos
al respecto.

Para un abordaje completo se debe realizar®:

e Una correcta evaluacion etiolégica que nos
permita establecer la causa del problemay en
consecuencia un adecuado manejo del mismo.

e En el momento de instaurar un tratamiento,
valorar la relacién dafio/beneficio segun la fase
evolutiva del paciente y la repercusién que
suscita sobre su calidad de vida.

e FEvitar el exceso de medicacion, eliminando
aquellos farmacos que no sean necesarios.

e Elegir terapias de facil cumplimentacion,
tratando de mantener la via oral siempre que
sea posible para el paciente.

El dolor es el sintoma mas frecuente y el que mas
repercusion suele tener tanto en el paciente como
en su familia. Un diagndstico tardio del dolor, la
subestimacion del mismo o el miedo a la adiccidn
a opioides son factores que juegan un papel im-
portante para el mal control del mismo. Aunque no
deben descuidarse el resto, como la disnea, los vo-
mitos, las hauseas...

No existen escalas universales para medirlos. Se
han desarrollado diversos instrumentos para me-
dir el sufrimiento, el dolor, la ansiedad o la fatiga.
Sin embargo, la mayoria de ellos han sido valida-
dos en otro tipo de poblacion. Se pueden utilizar
para obtener una evaluacién objetiva y mas preci-
sade los sintomasy de la respuesta al tratamiento.

LA FAMILIA

A'lo largo de los afios este concepto ha ido evolu-
cionando en funcion de los cambios sociales y cul-
turales, modificando la estructura familiar clasica.
Por tanto, se ha de partir de un amplio concepto de
la misma, que pueda incluir los distintos modelos
estructurales.

El diagndstico de una enfermedad terminal en un
nifo produce un profundo impacto en las familias
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y laforma en la que esta se adapta y responde a la
enfermedad influye de manera clara en la calidad
de vida del enfermo?®. En esta situacion, se plan-
tean dos cuestiones principales: tratar de satisfa-
cer las necesidades emocionales y fisicas del enfer-
mo y mantener el normal funcionamiento de la
familia.

Si un nifio padece una enfermedad, sobre todo si
es grave, la vida familiar se modifica y se estructura
alrededor de los cuidados que precisa el nino.

En muchas familias los hermanos pasan a un se-
gundo plano; es importante acordarse de ellos,
muchas veces son los grandes olvidados. Su aten-
cion debe comenzar con el diagnostico y debe ser
una parte fundamental de los CPP.

Se han publicado diversos estudios donde se ob-
serva que las pérdidas subitas e inesperadas au-
mentan la morbilidad psicologica a largo plazo en
los familiares, a diferencia de los que tienen mayor
periodo adaptativo, siendo en el dltimo caso mas
marcada la presencia de depresion en los padres
que en las madres®®.

Si la muerte del nino es el final natural de una en-
fermedad ya conocida, en muchas ocasiones tanto
el paciente como la familia han contemplado este
final como posibilidad, lo cual proporciona tiempo
para prepararse. La anticipacion del duelo es un
problema de ajuste psicoldgico por el que en oca-
siones pasan los familiares, pero no supone en ab-
soluto beneficio para el paciente.

Un ejemplo de patologia donde la familia presenta
mayor periodo adaptativo es la enfermedad onco-
l6gica, en estas familias se puede introducir el mo-
delo family adjustment and adaptation response
(FAAR). En este modelo, desarrollado por Patterson
en 1988, con base en familias con situaciones es-
tresantes, el paciente y la familia consiguen un ba-
lance entre los factores estresantes, las capacida-
des familiares y las conductas que deben seguir'®,

Normalmente cada miembro de la familia y el pro-
pio paciente tienen sus factores o situaciones des-
encadenantes del desajuste (Tabla 3). Sin embargo,
el paciente y los padres son los que mas manifies-
tan el desajuste?®.
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Tabla 3. Factores desencadenantes del desajuste familiar

ayuda
« Disminucion o pérdida de independencia de sus hijos

+ Disminucion o falta de apoyo del resto de la familia

« El momento del diagnéstico y el tratamiento durante los cuales suelen experimentar temor, pérdida de control y necesidad de

« Sentimientos de culpa por no haber sabido proteger a sus hijos
« Forma de comunicarse con el nifio sobre el diagndstico y el tratamiento de la enfermedad
+ Dificultades para que sus hijos tomen de forma adecuada la medicacién

SEDACION TERMINAL

En el desarrollo de los distintos procesos patolégi-
cos, puede producirse una inflexion en la evolucién
del paciente, manifestada como una aceleracion
de la enfermedad y un empeoramiento clinico con
ausencia de respuesta a los sucesivos tratamien-
.t0519722'

Asuvez, en lafasefinal pueden aparecer sintomas
dificiles de controlar pese a la intensificacion de las
medidas terapéuticas, incluso sintomas refracta-
rios que nos indicarian la necesidad de iniciar una
sedacion paliativa con la finalidad de mejorar el
confort del paciente.

En estas situaciones se debe comunicar en la me-
dida de lo posible al nifio o adolescente del proce-
dimiento que se va a realizar (si su edad, desarrollo
y madurez lo permiten) y obtener el consentimien-
to informado del tutor o tutores legales?.

DISCUSION

Como hemos comentado previamente, los CPP
pretenden una atencién integral del nifio y su fa-
milia teniendo en cuenta los aspectos emociona-
les, fisicos, sociales y espirituales.

Son beneficiosos cuando el tratamiento de la en-
fermedad no consigue la curacién del paciente,
logrando una mejor calidad de vida del nifio y su
familia.

No deben basarse Ginicamente en los pacientes on-
coldgicos, puesto que como hemos podido com-
probar a lo largo del trabajo, en los ultimos anos se
ha observado un aumento en la prevalencia de pa-
cientes con enfermedades complejas y evolucién
limitada.

Finalmente, la Academia Americana de Pediatria
resume los CPP quizas de la manera mejor y mas
simple: “Cuidados Paliativos es agregar vida a los
afos del nifo, y no solo afos a su vida”.

CONFLICTO DE INTERESES

Los autores declaran no presentar conflictos de intereses en
relacion con la preparacion y publicacion de este articulo.

ABREVIATURAS
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