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RESUMEN

En las Gltimas décadas, el nimero de pacientes pediatricos con
necesidades paliativas ha aumentado sustancialmente. Los
pacientes con necesidades paliativas presentan enfermedades
heterogéneas con necesidades diversas. Muchos de estos pa-
cientes, como aquellos con afectacion neurologica grave, pre-
sentan enfermedades de larga evolucion con una trayectoria
variable que precisa de una atencion integral de sus necesida-
des fisicas, emocionales, sociales y espirituales por parte de los
profesionales que los atienden, propiciando el domicilio del
propio paciente como lugar preferente de cuidados cuando sea
posible.

Desde pediatria de Atencion Primaria se atiende a muchos de
estos pacientes en distintos puntos de su trayectoria. Por la
relacion de cercania con el paciente y su familia, el pediatra
de atencion primaria puede jugar un papel crucial en la iden-
tificacion de pacientes con necesidades paliativas, a valora-
cion de su trayectoria, en la coordinacion de su atencion y
participacion en cuidados basicos. Para ello es necesario
contar con una serie de conocimientos basicos de los princi-
pales problemas médicos que estos pacientes presentan, y del
abordaje del proceso de toma de decisiones centrados en el
mejor interés del menor.
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CUIDADOS PALIATIVOS PEDIATRICOS:
DEFINICION E INTRODUCCION

Los cuidados paliativos pediatricos (CPP) han experi-
mentado un cambio y crecimiento muy importante en las
Gltimas décadas™. Esto se ha debido en gran parte a que
el desarrollo de nuevos tratamientos y tecnologias mé-
dicas han producido un cambio muy importante en el
pronostico vital de distintas enfermedades pediatricas,
aumentando su probabilidad de curacion en algunos
casos (cancer, cardiopatias...), 0 aumentando su supervi-
vencia en otros, en ocasiones asociando una morbilidad
y fragilidad considerable (pacientes con paralisis cerebral
infantil grave, encefalopatias epilépticas...). Ya en su de-
finicion general de cuidados paliativos de 1998, la
Organizacion Mundial de la Salud (OMS) incluyd una
acepcion sobre la atencion al paciente pediatrico®

“Los cuidados paliativos pediatricos representan un
campo especial, aunque altamente relacionado con los
cuidados paliativos de los adultos [..], sus principios
también se aplican a otras enfermedades pediatricas
cronicas:

B Los cuidados paliativos pediatricos consisten en la
atencion total y activa del cuerpo del nifo, su
mente y espiritu y también implican dar apoyo a
su familia.

B Empiezan con el diagnostico de la enfermedad y
continGian independientemente de que el nifo
reciba o no tratamiento contra la enfermedad.

B Los profesionales de la salud deben evaluary aliviar
el sufrimiento fisico, psicologico y social del nifo.

B Unos cuidados paliativos efectivos requieren de
un abordaje multidisciplinar amplio que incluya a
la familia y use recursos disponibles en la comu-
nidad; pueden implementarse incluso cuando los
recursos son escasos.

B Pueden proveerse en instituciones terciarias de
cuidados, en centros de salud ambulatorios o en
el domicilio del paciente”.

Distintas definiciones posteriores, como el documen-
to de Estandares Europeos de Cuidados Paliativos
Pediatricos (documento IMPACCT, auspiciado por la
Asociacion Europea de Cuidados Paliativos Pediatrico),
han recogido estos conceptos, atendiendo a las sin-
gularidades y particularidades de los pacientes
pediatricos®.

IDENTIFICACION DE PACIENTES: CRITERIOS
DE ATENCION, CLASIFICACION Y PUNTO DE
INFLEXION

Incluiremos dentro de los pacientes pediatricos con
necesidades paliativas aquellos que presenten una
enfermedad potencialmente mortal o que cambie de
forma significativa su prondstico vital. En el ao 2007,
la Asociacion Europea de Cuidados Paliativos
Pediatricos (EAPC) publico la primera version sus es-
tandares sobre CPP, que se revisaron en el ano 2021**,
Estos estandares fueron incorporados en Espaia a
través del documento de “Criterios de Atencion” coor-
dinado por el Ministerio de Sanidad en el afo 2014°.
Destacamos algunos de sus principales puntos:

B Pacientes subsidiarios de recibir CPP: se emplea
la clasificacion de a “Association for Children with
Life-threatening or Terminal Conditions and their
Families” (ACT) (Tabla 1). Esta clasificacion se basa
en el analisis de la trayectoria individual de cada
paciente.

B Niveles de atencion: se recomiendan tres niveles
de especializacion en la atencion paliativa:

Nivel 1: enfoque paliativo, aplicable por todos
los profesionales sanitarios que atienden a
estos pacientes.

Nivel 2: cuidados paliativos generales, aplica-
ble a profesionales con un mayor contacto con
la muerte (oncologia pediatrica, neurologia,
neonatologia, cuidados intensivos...).

Nivel 3: cuidados paliativos especializados.
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Tabla 1. Clasificacion de la ACT modificada en los
estandares GO-PPaCS.

Pacientes con enfermedades amenazantes
para la vida en las que existen tratamientos
curativos posibles, aunque pueden fallar.

Grupo 1

Pacientes con enfermedades en los que
muerte prematura es inevitable, en los que
puede haber periodos largos con
tratamientos intensivos dirigidos a que el
paciente pueda realizar una actividad normal.

Grupo 2

Pacientes con enfermedades progresivas sin

Grupo 3 posibilidad de curacion.

Pacientes con enfermedades no progresivas
pero irreversibles, con necesidades de cuidados
complejos y posibilidad de muerte prematura.

Grupo 4

Pacientes no nacidos que pueden no
sobrevivir al parto, sobrevivir durante solo
horas/dias 0 aquellos que nacen con grandes
malformaciones o desarrollan complicaciones
en el periodo perinatal que desarrollan una
enfermedad incurable.

Grupo 5

B Provision de cuidados: con el objetivo de mejorar
la calidad de vida del nifo y su familia, los CPP
deben proporcionarse desde el diagnostico, inclu-
so cuando exista posibilidad de curacion.

B Unidad de cuidado: debe entenderse al nifo y a
su familia como una unidad, propiciando el domi-
cilio como lugar preferente de cuidados.

B Equipo de cuidado y provision de la atencion: el
equipo minimo debe estar compuesto por profe-
sionales de medicina, enfermeria, psicologia y
trabajo social. La atencion paliativa debe propor-
cionarse 24 horas al dia y 365 dias al ano.

Los pacientes atendidos en cuidados paliativos pedia-
tricos tienen, usualmente, trayectorias clinicas de larga
evolucion, variables e impredecibles. A menudo duran-
te su vida, los ninos tienen crisis de empeoramiento
que responden a tratamientos activos. Es frecuente,
por ejemplo, que los pacientes con paralisis cerebral
infantil grave padezcan infecciones respiratorias de
repercusion variable, que en muchos casos responde-
ran a tratamiento de soporte basico (broncodilatado-
res, corticoides, oxigenoterapia...), pero que, de manera
progresiva, seglin el grado de afectacion avance, pasen
a requerir mas soporte con peor respuesta del pacien-
te 0 mayor deterioro tras la resolucion del episodio.

En Espana, se utiliza el concepto del punto de inflexion,
como momento en el que los pacientes pasan a requerir
atencion especializada de cuidados paliativos’ (Figura 1).
Se llama asi al “periodo de tiempo en la vida del paciente
en el que se identifica un cambio de tendencia en la tra-
yectoria clinica de su enfermedad, manifestado como una
aceleracion en el empeoramiento clinico, disminucion de
los intervalos libres de sintomas, incremento de los ingre-
s0s hospitalarios, ausencia de respuesta a la escalada de
tratamientos o recaida repetida de su proceso basal”

Figura 1. Punto de Inflexion; ADM: Adecuacién dindmica de medidas. Cedida por Ricardo Martino.

Evolucion de
la enfermedad

Tratamientos

Terminalidad
Condiciones de
irreversibilidad
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El paso del punto de inflexion implica aceptar que el
paciente se encuentra en otra etapa de su vida, en la
que se constata la progresion y la irreversibilidad del
proceso. Esta nueva etapa puede durar horas, dias,
meses 0 anos. No importa tanto el “cuanto tiempo”,
como el reconocimiento de este para adaptar los obje-
tivos terapéuticos al mejor interés del paciente en la
nueva situacion. Se hace una Adecuacion Dinamica de
Medidas (ADM) a la situacion clinica y personal del
paciente. La no identificacion de este punto a tiempo
podria suponer el empleo de tratamientos ftiles e
incluso daninos en estos pacientes, incurriendo en una
situacion de obstinacion terapéutica.

ASISTENCIA INTEGRAL A LOS PACIENTES CON
NECESIDADES PALIATIVAS

La presencia de una enfermedad grave no solo condi-
ciona la presencia de problemas fisicos, sino que lleva
frecuentemente asociado un grado importante de su-
frimiento emocional, afectacion de la esfera social y
espiritual, tanto de los pacientes como de su entorno.
Estos problemas se interrelacionan entre si. Asi, Si un
paciente con paralisis cerebral infantil (PCI) grave, que
presenta problemas de movilidad graves que impiden
que vaya al colegio y se relacione con otros ninos, va a
ver afectada su esfera social y emocional. Por otro lado,
la presencia de sufrimiento emocional puede condicio-
nar un empeoramiento de los problemas fisicos como
dolor, disnea, etc.

Por ello, los profesionales que les atienden deben
abordar integralmente los problemas que presentan,
comprendiendo el alcance global que tienen. En oca-
siones, la derivacion a recursos especificos de atencion
paliativa no se realiza solo por un deterioro en la situa-
cion clinica, sino porque se detecta que la enfermedad
produce un deterioro importante en una de estas es-
feras. Para ello, los recursos asistenciales de CPP sue-
len contar con distintos niveles de asistencia sanitaria,
que van desde la asistencia ambulatoria, hasta la
hospitalizacion a domicilio con asistencia 24 horas al
dia, siendo la implantacion de este tipo de recursos a
dia de hoy alin desigual’. La prestacion de estos recur-
sos dependera de las necesidades de cada paciente y

familia en cada momento, siendo imprescindible la
colaboracion con el resto de las profesionales que
atienden a estos pacientes.

TOMA DE DECISIONES: ACTUAR EN EL MEJOR
INTERES DEL MENOR

En pediatria es frecuente que surjan conflictos entre lo
que el equipo sanitario considera bueno, lo que el nifo y
la familia quieren, y lo que otros especialistas pueden
opinar®. Ademas, no siempre se puede recurrir al principio
de autonomia, dado que hay pacientes que, bien por su
desarrollo madurativo, edad o por la gravedad de su en-
fermedad, no pueden participar en la toma de decisiones.

Actuar en el mejor interés del paciente implica, en pri-
mer lugar, tener un conocimiento clinico preciso de su
situacion, incorporando su mundo de vinculos y valores,
asi como la perspectiva de la familia, que suele ser
quien mejor lo conoce. En este sentido, hay que tener
en cuenta que los padres, si bien siempre suelen actuar
queriendo lo mejor para el paciente (benevolencia), no
siempre actian en su mejor interés (beneficencia).

Una vez fijado el mejor interés del paciente, es necesa-
rio fijar un objetivo terapéutico que se plasme en
medidas concretas. En ocasiones este planteamiento
se hace a la inversa y se inicia la valoracion de un
conflicto ético desde la adecuacion de una medida
concreta. Este razonamiento puede hacer que se pierda
de vista su situacion global mas alla de la situacion
clinica puntual. Partir del mejor interés del paciente
permite buscar los cursos de accion mas favorables’.

El proceso de toma de decisiones debe enmarcarse en
un proceso dinamico de adecuacion de medidas. Ello
implica situarnos en la trayectoria clinica del paciente,
entender en qué punto se encuentra y cual es el pro-
nostico razonable en cada uno de los escenarios posi-
bles, identificando la factibilidad de estos. Como se ha
explicado anteriormente, el paso del punto de inflexion
implica que el paciente se encuentra en un momento
de su vida en el que determinadas medidas que antes
eran buenas pueden dejar de serlo. El ejemplo mas
importante de esto es el periodo de agonia, en el que
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las medidas deben centrarse en el manejo de sintomas
y el confort del paciente.

Ala hora de abordar la adecuacion de medidas debe-
mos considerar varios aspectos®:

B Se deben considerar todos los posibles cursos
clinicos existentes (antes de resolver un dilema
ético se debe resolver el dilema clinico).

B Tomar decisiones implica poder elegir entre varios
cursos posibles. Es necesario establecer la evolu-
cion previsible y la posible toma secundaria de
decisiones en funcion del curso planteado, siendo
realistas con los objetivos alcanzables.

B No se puede definir el mejor interés del paciente
Unicamente atendiendo a la dimension fisica de su
enfermedad. Una decision puramente “clinica” pue-
de tener repercusiones sobre el resto de las esferas
(p. €j, administrar un tratamiento intravenoso puede
requerir permanecer ingresado, limitando el contac-
to social con personas importantes para el paciente).

Ademas, se debe de tener en cuenta el grado de com-
petencia del menor para participar, 0 no, en la toma de
decisiones. La competencia no es una capacidad abso-
luta del paciente, sino asociada a una decision concre-
ta. Va a depender de la madurez del paciente para
entender los cursos de accion posibles e incorporarlos
coherentemente a su vida, y de la gravedad/compleji-
dad de la propia decision. En la medida de lo posible,
debe incorporarse al propio paciente al proceso de
toma de decisiones de manera gradual, de manera que
pueda ejercerlo progresivamente™.

ATENCION PRIMARIA Y PACIENTES
PEDIATRICOS CON NECESIDADES PALIATIVAS
¢QUE SE SABE?

El papel de la Atencion Primaria en CPP esta reconoci-
do por distintos documentos nacionales e internacio-
nales***Se entiende que, al conocer al paciente a lo
largo de su vida, en un contexto mas cercano, el pedia-
tra de Atencion Primaria puede jugar un papel relevan-

te en la atencion a estos pacientes™ A la hora de
comprender la interaccion entre los pacientes con ne-
cesidades paliativas y la Atencion Primaria se deben
tener en cuenta varias consideraciones:

B Existen diferencias en los modelos de Atencion
Primaria dentro de nuestro entorno. En Espana se
cuenta con la figura del pediatra de Atencion Pri-
maria como parte estructural del sistema. Sin em-
bargo, esto no ocurre en otros paises de nuestro
entorno, lo que puede condicionar disparidades.

B Dentro del modelo espanol de Atencion Primaria
pediatrica, no siempre se cuenta con personal de
enfermeria pediatrico propio. Ademas, la coordi-
nacion con recursos de psicologia y trabajo social
desde Atencion Primaria pueden presentar com-
plicaciones, dada la escasez de estos.

B LaAtencion Paliativa presenta disparidades impor-
tantes, incluso dentro de Espana. Son pocos los
recursos de Atencion Paliativa que cuentan con
atencion 24 horas. Ademas, dentro de una misma
region puede existir un grado variable de disper-
sion geografica, lo cual puede dificultad la organi-
zacion de la asistencia desde centros hospitalarios,
pudiendo jugar la Atencion Primaria un papel fun-
damental en la asistencia diaria a estos pacientes.

B El nimero de pacientes con necesidades paliati-
vas es escaso, pero es probable que a lo largo de
su carrera profesional el pediatra de Atencion
Primaria deba atender a algln paciente con este
tipo de problemas.

B Los datos disponibles en nuestro medio sugieren
un alto interés por parte de pediatras de Atencion
Primaria para participar en el cuidado de estos
pacientes, que requieren sin embargo mayor gra-
do de formacion, apoyo y coordinacion con recur-
s0s especificos de Atencion Paliativa.

En este sentido, varios estudios han senalado que al-
gunos de los puntos en los que los pediatras de
Atencion Primaria estaban dispuestos a colaborar,

am
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contando con mayor formacion y recursos, son en la
prestacion de atencion domiciliaria, el control sinto-
matico y la atencion psicosocial™. A continuacion, se
repasan algunos de los aspectos clave a tener en
cuenta en estos apartados.

ATENCION DOMICILIARIA

El domicilio es el lugar preferente de cuidados del pa-
ciente”. Para el nino, permite mantenerse dentro de su
mundo de vinculos y valores, en un entorno menos
hostil y mas seguro, evitando riesgos inherentes a proce-
sos de ingresos. Ademas, permite que los padres, herma-
nos y resto de familiares tengan una mayor conciliacion
con su vida diaria. Sin embargo, no debe obviarse que
esto se consigue asumiendo en muchas ocasiones cui-
dados complejos, algunos de los cuales se realizan habi-
tualmente en entornos sanitarios™”.

La atencion domiciliaria debe proporcionarse siempre
atendiendo al mejor del interés del menor. Para ello,
debe realizarse en primer lugar una evaluacion global
del paciente, determinando problemas clinicos (medica-
cion empleada, necesidad de dispositivos y posibles
situaciones de manejo urgente), y cuidados habituales
(quién los presta, horarios de medicacion, ayudas dispo-
nibles en domicilio para la alimentacion, higiene, facili-
dad en el acceso al domicilio y habitacion del paciente).
Se debe evaluar también la percepcion que tienen el
paciente y la propia familia sobre la posibilidad de con-
tar con atencion en domicilio. Si bien pueden vivirlo en
general como una experiencia positiva, puede que ante
determinadas situaciones la propia familia prefiera so-
licitar recursos sanitarios®. En este sentido, también es
importante explicar a la familia en qué situaciones se
podra realizar la atencion domiciliaria.

La atencion domiciliaria va a implicar, en muchas
ocasiones, a varios miembros del equipo sanitario. En
el ambito de Atencion Primaria, mas alla del pediatra,
se debe destacar otras dos profesiones que pueden
jugar un papel fundamental, enfermeria que debe
participar en los cuidados de muchos de los pacien-
tes al contribuir a la educacion sanitaria en el mane-
jo de dispositivos, manejo de medicacion, cuidados

especiales, como la atencion de cuidados de la piel,
et Por su parte, trabajo social debe participar en
la valoracion de los recursos disponibles en domicilio,
adaptaciones, etc®.

Una vez realizada esta valoracion, y dado que la aten-
cion domiciliaria pediatrica en nuestro medio sigue
siendo excepcional, es importante establecer claramen-
te las condiciones en las que se prestara. Esto se debe
hacer teniendo en cuenta no solo los deseos de ambas
partes, sino también la disponibilidad de recursos. Asi,
por ejemplo, es frecuente que la atencion domiciliaria
no pueda prestarse en situaciones de urgencia para el
paciente, dado que requiere del desplazamiento del
equipo sanitario. Esto se debe indicar a la familia. En el
caso de que los pacientes se encuentren en régimen de
hospitalizacion a domicilio y de que se prevea una com-
plicacion que se quiera manejar en domicilio, deben
proporcionarse los recursos necesarios para realizarlo y
adiestrar en su manejo. Por ejemplo, si se atiende a un
paciente con enfermedad neurologica grave con riesgo
de padecer crisis epilépticas, se debe contar con farma-
cos antiepilépticos de rescate, pero también con dispo-
sitivos de oxigenoterapia o, incluso, de aspiracion de
secreciones, asi como una adecuada formacion en la
identificacion y tratamiento de la situacion de urgencia.
Todos deben acordarse , si es posible, quedar refleja-
dos en documentos a los que la familia pueda recurrir.

CONTROL SINTOMATICO

Uno de los aspectos centrales en la atencion del pa-
ciente pediatrico con necesidades paliativas es conse-
guir un adecuado control sintomatico. Aunque los
sintomas presentes en estos pacientes no suelen dife-
rir en muchas ocasiones de los que se pueden obser-
var en un paciente pediatrico sano, bien es cierto que
la fragilidad basal del nifio, asi como las limitaciones
en algunos aspectos del manejo, pueden hacer mas
complejo el control de los sintomas.

Los sintomas mas presentes en las descompensacio-
nes o empeoramientos de estos pacientes suelen ser
neurologicos o respiratorios. Los sintomas digestivos,
sobre todo la disfagia, estan directamente relaciona-
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dos con los otros dos, pues el deterioro neurologico
suele conllevar un deterioro en la coordinacion de la
masticacion y deglucion segura, con un mayor riesgo
de aparicion de exacerbaciones respiratorias por bron-
coaspiracion. Ademas, el dolor es uno de los sintomas
que mas limitan el dia a dia del paciente, mas preocu-
pan a la familia y al médico responsable del paciente”.

Sintomas neurolégicos®®

Podemos distinguir dos grandes grupos de sintomas:
aquellos que afectan al control del tono muscular,
siendo la espasticidad y la distonia los aspectos prin-
cipales a controlar en estos pacientes y, por otro lado,
otros sintomas por afectacion central, como las crisis
epilépticas y la disautonomia. Las alteraciones del
suefio son, asimismo, muy frecuentes en este grupo de
pacientes, tanto relacionado con su patologia de base,
como con los tratamientos que se emplean.

Las alteraciones del tono y, dentro de este grupo, la
espasticidad y distonia, son quiza los sintomas que
mas pueden empeorar conforme evolucionan las en-
fermedades neurologicas en el paciente pediatrico.
Conseguir un adecuado control del tono se relacionara
positivamente con un mejor control del dolor, un mejor
estado nutricional y probablemente un mejor manejo
domiciliario. El tratamiento del tono implica el empleo
de diversas terapias, tanto farmacologicas como no
farmacologicas, que modulen la respuesta muscular a
diversos estimulos. El empleo de un enfoque multimo-
dal con medicacion relajante muscular (como benzo-
diazepinas, baclofeno, tizanidina), técnicas como la
inyeccion de toxina botulinica o la implantacion de una
bomba intratecal de baclofeno y, sobre todo, de tera-
pias fisicas como la fisioterapia y terapia ocupacional,
conforma un puzle que permite conseguir un buen
control del tono con la menor cantidad de efectos
adversos posible.

Sintomas respiratorios®'??

La presencia de tos y dificultad respiratoria, en general,
suele ser secundaria a la aparicion de procesos infec-
€iosos intercurrentes o a insuficiencia respiratoria de

origen central. Ademas, el deterioro en la deglucion
hace frecuente el mal manejo de secreciones, lo que
puede empeorar la impresion de gravedad inicial. El
manejo de las infecciones respiratorias, en general, no
sera muy distinto del realizado en poblacion pediatrica
general, si bien, se modificara la agresividad en el ma-
nejo etiologico y fisiopatologico de la misma segin el
momento de la vida del paciente y su fragilidad, siendo
imprescindible la realizacion de una toma de decisio-
nes individualizada segn el paciente y su historia
natural.

La disnea es la sensacion subjetiva de falta de aire. Se
debe diferenciar de la dificultad respiratoria. El origen
de esta puede estar a nivel de sistema nervioso central,
a nivel respiratorio, 0 bien ser mixto. Al igual que en el
apartado anterior, se deben distinguir las herramientas
de tratamiento farmacologicas y no farmacologicas.
Una de las principales herramientas para el control de
la disnea, sin presentar ademas efectos adversos, es
conseguir un flujo de aire adecuado en la habitacion,
con apertura de ventanas o incluso empleo de ventila-
dores. La oxigenoterapia no ha demostrado gran efec-
tividad, salvo en los casos en los que la hipoxia es la
causa de la sensacion de falta de aire. El empleo de
oxigenoterapia de alto flujo o de ventilacion mecanica
no invasiva podria ser Util individualizando el origen
del problema respiratorio. Desde el punto de vista
farmacologico, los broncodilatadores y antisecretago-
gos, asi como corticoides inhalados y sistémicos, po-
drian tener cabida en aquellos casos donde el bronco-
espasmo y la bronquitis sea el origen del episodio de
disnea. A nivel general, la morfina, a dosis de disnea
(30-50% de la dosis analgésica), consigue un adecuado
efecto antidisnea por sus propiedades a nivel central y
periférico. Su empleo, aunque pueda parecer contra-
dictorio dado el efecto depresor sobre el centro respi-
ratorio que tienen los opioides, ha mostrado una gran
eficacia y seguridad en pacientes adultos y ninos, in-
cluso con dano neurologico grave.

Sintomas digestivos

Dentro de este subgrupo de sintomas, el que quizas
suponga mayor interés a nivel del manejo de este pa-
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ciente en Atencion Primaria sea la disfagia y la sialo-
rrea. Otros sintomas, como nauseas, vomitos o diarrea,
apenas difieren en su manejo del del paciente pedia-
trico sano.

Respecto a la disfagia, es importante establecer un
diagnostico de sospecha temprano que evite complica-
ciones como la broncoaspiracion, que pueden implicar
episodios respiratorios graves en los pacientes. Se
debe sospechar una peor calidad de la deglucion del
paciente neurologico cuando se identifique un alarga-
miento de las tomas de comida, precisando espesado
de estas y mala gestion en boca, con salida de abun-
dante contenido, asi como episodios de tos durante la
ingesta o dificultad respiratoria, un peor control de
sintomas por probable disminucion de la medicacion
ingerida (crisis, tono...), pérdida de peso o situaciones
de deshidratacion en los Gltimos meses. Ante la apari-
cion de una o varias de estos signos de alarma de
disfagia en paciente con enfermedad neurologica, se
debe hacer una historia dirigida mas completa y, ante
la sospecha, valorar via enteral alterativa, que sera
inicialmente una sonda nasogastrica y, posteriormente,
si se confirma la disfagia no reversible, la valoracion de
realizacion una gastrostomia. Los objetivos del empleo
de via alternativa a la oral no deben ser exclusivamen-
te nutricionales, si no de seguridad, control de sinto-
mas y adecuada hidratacion del nino.

Una vez establecida la via alternativa enteral, tomara
protagonismo una adecuada educacion sanitaria en el
empleo de los diversos dispositivos y en las posibles
complicaciones de estos.

Dolor'922

El dolor es, probablemente, el sintoma peor identifica-
do, valorado y tratado en a poblacion pediatrica, sobre
todo en aquella con afectacion neurologica y sin comu-
nicacion verbal. La mayor parte de las escalas infrava-
loran la expresion de dolor en el paciente con discapa-
cidad intelectual o dano neurologico. En los Ultimos
anos, diversos autores han intentado educar en el
empleo de diversas escalas adaptadas a este grupo de
poblacion, e incidir en la importancia de la individua-

lidad en la expresion del dolor, hablando en muchos
casos de “comportamientos de dolor” mas que de es-
calas. Es importante conocer que un dolor agudo no
correctamente identificado y tratado, predispone a la
aparicion de dolores cronicos, con mal control y dismi-
nucion de la calidad de vida del paciente. Ademas, en
no pocas ocasiones, la expresion de dolor es, en si
misma, un comportamiento que produce dolor y que
hace mas complejo, si cabe, el enfoque terapéutico.

En todo tratamiento de dolor debemos distinguir tres
etapas: el tratamiento etiologico, el tratamiento fisio-
patologico y el tratamiento sintomatico.

La identificacion y tratamiento de la causa, siempre
que sea posible, es el primer escalon en el enfoque
analgésico que se propone. Para ello, es imprescindible
que, ante la sospecha de existencia de dolor en un
paciente pediatrico, se realice una exploracion comple-
ta (“milimetro a milimetro”) en bisqueda de posibles
causas de dolor. En el paciente con dafo neurologico
no debemos pasar por alto las alteraciones articulares
y deformidades, las posibles fracturas patologicas o la
mala tolerancia a los dispositivos ortopédicos o silla
por modificacion de la postura con el tiempo. Ademas,
el aparato digestivo es uno de los principales origenes
de dolor en estos pacientes, con el reflujo gastroesofa-
gico y el estrefiimiento con origenes principales de
dolor en paciente pediatrico. La existencia de Glceras o
retencion de orina también deben ser descartadas.
Ademas, dentro de esos episodios que son origen y
expresion de dolor, debemos identificar alteraciones
del tono (espasticidad y distonias principalmente) y
crisis epilépticas y disautonomicas.

A nivel fisiopatologico, la identificacion del tipo y ca-
racteristicas del dolor va a permitir una eleccion de
farmacos mas apropiada y dirigida a lo que esta ocu-
rriendo. Asi, se puede distinguir: dolor inflamatorio y
dolor 6seo, que se beneficiara del empleo de AINES y
corticoides; y dolor neuropatico, que se beneficiara del
empleo de adyuvantes analgésicos. La identificacion
del mecanismo por el que se produce el dolor permi-
tira orientar la eleccion de los farmacos que mejor se
adapten a los objetivos que queremos alcanzar.
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Anivel sintomatico, los analgésicos opioides son, junto
con los analgésicos basicos, las principales piezas para
el control del dolor en adulto y en pediatria. Dentro de
los opioides, la morfina es el mas empleado y con mas
formulaciones.

La OMS, en 2012, emitio una serie de normas en el ma-
nejo del dolor pediatrico que, aunque matizadas en el
documento de 2021, siguen siendo validas actualmen-
te®®. En dichas normas se afirma que la analgesia debe
ser administrada con pauta horaria, que se deberan
dejar prescritos rescates adecuados, y que la formula-
cion y via deben ser las mas adecuadas e individualiza-
das para el paciente. Ademas, reduce la escalera de
analgesia a dos escalones, con analgésicos basicos y
analgésicos opioides mayores, eliminando los menores
dada ineficacia y falta de seguridad en su empleo en
paciente pediatrico. Ademas, tanto en 2012 como en la
Gltima guia de 2021, se aboga por el modelo biopsicoso-
cial, que incluye todas las esferas de atencion del nino
para el manejo de un problema tan importante como el
dolor, centrandose en el manejo multimodal.

ATENCION PSICOSOCIAL

La enfermedad afecta de manera integral a todas las es-
feras de la vida del paciente y su familia®. El enfoque
paliativo implica entender estas necesidades y detectar
los problemas derivados de ellas. En este apartado es
especialmente importante considerar la interaccion de
los recursos disponibles entre Atencion Primaria
Atencion Paliativa, sobre todo si esta se ubica principal-
mente en el ambito hospitalario. Es posible que la familia
(padres, abuelos o hermanos) recurran a su equipo de
Atencion Primaria presentando problemas que desconoz-
ca el equipo de Atencion Paliativa o viceversa. Ademas,
para el equipo de Atencion Primaria, la presencia de una
enfermedad grave en un nifo puede ser una Situacion
inicialmente dificil de abordar por su baja frecuencia.

Los problemas psicologicos en el ambito de CPP son
maltiples y diversos, si bien se han estudiado sobre
todo en el ambito de los pacientes pediatricos con can-
cer™, Laintervencion del pediatra de atencion primaria
puede verse a veces limitada por la disponibilidad de

recursos o la especificidad de la situacion, si que es
recomendable conocer aquellas situaciones en las que
mas frecuentemente puede ser necesario contar con
apoyo emocional y psicologico:

B Manejo de la informacion: sobre todo en los mo-
mentos de cambio de trayectoria, como el diag-
nostico inicial, reagudizaciones y proximidad del
final de vida.

B Mediacion con el entorno sanitario: la interaccion
entre distintos equipos y la necesidad de alinear
los intereses con el paciente y su familia. Aqui la
relacion de confianza establecida entre la familia
y el equipo de Atencion Primaria es especialmente
relevante.

B Comunicacion al paciente: integrandole de mane-
ra progresiva en la informacion y toma de decisio-
nes. En relacion con el final de vida, existe consen-
s0 en que la mayoria de los nifios son conscientes
del concepto de muerte como fendmeno universal
e irreversible de cesacion de las funciones corpo-
rales a partir de los 5 anos.

B Tratamiento de sintomas: sobre todo, ante sinto-
mas con componente emocional en presencia de
ansiedad, depresion u otros sintomas animicos o
en la interaccion de estos problemas con otros
sintomas (dolor, disnea).

B Apoyo al duelo: si bien este se debe prestar por
profesionales de psicologia, se debe entender el
duelo como un proceso que puede variar a lo
largo del tiempo. Sera especialmente importante
cuando los profesionales de Atencion Primaria van
a seguir teniendo contacto con la familia. Es im-
portante responder aquellas dudas sanitarias que
puedan surgir y acompanar en la expresion emo-
cional de los familiares, incluso cuando no se
tengan respuestas para todas las preguntas o el
sufrimiento que presenten.

El pediatra de Atencion Primaria debera prestar es-
pecial atencion a los hermanos, tanto a lo largo de la
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enfermedad como tras el fallecimiento del paciente
si este se produce. Se ha senalado que los hermanos
son los “grandes olvidados” de CPP, al centrarse la
atencion del equipo sanitario y de los padres en el
hermano enfermo. En la medida de su comprension,
se debe facilitar incorporarles a la informacion y
cuidados del hermano, atendiendo sus necesidades
especificas.

La enfermedad grave en un nino se acompana de una
importante carga economica, relacional y ocupacional
para toda su familia. La alta carga de cuidados entra
en conflicto con la dinamica normal del nino, su fami-
lia, su educacion, sus amigos y el resto de su mundo.
Los datos en la literatura sobre las intervenciones
concretas en el ambito no son abundantes, y en mu-
chas ocasiones estan ligadas a las necesidades psico-
logicas. Algunos campos de intervencion especifico
sobre los que hay datos en la literatura son el apoyo
economico, el ambito de trabajo de los padres o en el
ambito escolar.

En Espana, el Real Decreto 1148/2011 recoge el dere-
cho de uno de los progenitores a reducir su jornada
entre un 50 y un 100% para el cuidado de menores
con “cancer o enfermedad grave”, ante distintas en-
fermedades graves, incluyendo la condicion de reci-
bir cuidados paliativos en fase final de vida entre las
consideradas como enfermedad grave, con derecho a
recibir una prestacion economica compensatoria a
cargo de la Seguridad Social”. Hoy en dia no existen
datos especificos sobre la afectacion social de pa-
cientes en nuestro pais. No esta descrito en nuestro
medio en qué aspectos concretos el apoyo economi-
€0 va a ser necesario, ni qué necesidades existen que
no estén cubiertas por el sistema sanitario. La cola-
boracion con empresas del tercer sector puede ser
necesaria segin qué tipo de prestaciones, asi como
para la organizacion de otro tipo de actividades, fue-
ra del entorno sanitario, importantes para el pacien-
te, existiendo multiples organizaciones no guberna-
mentales que colaboran en la atencion de estos
pacientes.

EL PEDIATRA ANTE LA TRANSICION DEL
PACIENTE CON NECESIDADES PALIATIVAS

El pediatra de atencion primaria se va a ver implicado
en distintas transiciones del paciente con necesidades
paliativas. Si bien algunas se van a realizar dentro del
ambito hospitalario (diagnostico de la enfermedad,
ingresos ante empeoramientos, etc.), los padres pue-
den recurrir al pediatra para contrastar informacion e
incluso centralizar la informacion”. Como se ha sefa-
lado anteriormente, el primer punto a resolver en estos
casos es la situacion clinica del paciente. Se debe
prestar informacion clara y en términos comprensibles
para el paciente y su familia, y acompanarlos a lo largo
del proceso para evitar la sensacion de aislamiento
que puedan presentar.

Otro momento de transicion importante sera el volver
al domicilio tras un cambio importante en la trayecto-
ria del paciente (dependencia de dispositivos, apari-
cion de nuevos problemas clinicos...)™. En estos esce-
narios, el contar con el apoyo del equipo habitual del
nino puede facilitar la expresion de dificultades o
problemas que pueden no transmitirse siempre al
equipo hospitalario.

Algunos pacientes van a padecer enfermedades poten-
cialmente graves que, sin ser mortales en la edad pe-
diatrica, condicionan una gran morbilidad (distrofia
muscular de Duchenne, atrofia muscular espinal tipo I,
etc.)’. Estas enfermedades no siempre son conocidas
por los médicos de familia o médicos hospitalarios de
adultos, los cuales se enfrentan, cada vez con mas
frecuencia, a enfermedades que eran tipicamente “pe-
diatricas”. Esta transicion puede vivirse por parte de la
familia como una pérdida. Muchas veces se entiende la
transicion como un momento aislado o un tramite
administrativo. Sin embargo, la transicion debe enten-
derse como un proceso. Al igual que en el resto de la
trayectoria del paciente, debe analizarse si la transicion
responde al mejor interés del menor. En el caso de que
en el momento de iniciar el proceso se prevea un fa-
llecimiento cercano, este no tendria sentido. Por otro
lado, si se prevé que el paciente va a poder vivir varios
anos en la edad adulta, mantenerle en una atencion
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totalmente pediatrica puede “infantilizarle”. Los mode-
los de atencion deberian contar con flexibilidad sufi-
ciente como para permitir que el paciente fuese ga-
nando autonomia progresiva en aquellos dominios en
los que pueda participar, sin perder aquellos aspectos
de la atencion pediatrica que pudieran aparecer en
intercurrencias o circunstancias especiales.
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