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Resumen

Los cuidados paliativos buscan prestar una atencién integral a pacientes con enfermedades incu-
rables y potencialmente mortales y a sus familias. Esto implica abordar no solo sus necesidades
fisicas, sino también las dimensiones psicoldgica, social y espiritual de la enfermedad y de su
vivencia. En el caso de los pacientes adolescentes, la existencia de una enfermedad grave va a
condicionar la experiencia que el adolescente tiene de esta etapa de su vida. Se presenta un caso
clinico en el que se explican los principales conceptos de los cuidados paliativos pediatricos, asi
como un segundo caso en el que se explica la experiencia de una Unidad de Cuidados Paliativos
Pediatricos en la atencién a pacientes durante la pandemia por COVID-19, asi como las repercu-
siones que ésta tuvo en los pacientes.

Palabras clave: Cuidados paliativos; Cuidados al final de la vida; Adolescentes; COVID-19.

Abstract

Palliative care seeks to provide comprehensive care to patients with incurable and life-threaten-
ing illnesses and their families. This implies addressing not only their physical needs, but also the
psychological, social and spiritual dimensions of the disease and of their experience. In the case
of adolescent patients, the existence of a serious illness will condition the adolescent’s experience
of this stage of their life. A clinical case is presented in which the main concepts of pediatric pal-
liative care are explained, as well as a second case in which the experience of a Pediatric Palliative
Care Unit in caring for patients during the COVID-19 pandemic is presented, including the reper-
cussions that it had on patients.

Key words: Palliative care; End of life care; Teenagers; COVID-109.

Caso 1. Conceptos generales en cuidados paliativos
pediatricos

Javier es un paciente de 15 afios con distrofia muscular de Duchenne (DMD) grave. Desde los 10 afios es
dependiente de silla de ruedas para movilizarse y portador de ventilacién mecdnica no invasiva noctur-
na desde hace 2 afios que tolera bien por insuficiencia respiratoria restrictiva. Presenta un sindrome de
Cushing grave con obesidad secundaria por el empleo prolongado de corticoides. En consulta de control
con su neumdlogo, refiere presentar desde hace 4-5 meses de manera progresiva aumento de sensacion
de disnea durante el dia a la que se une sensacion de hinchazén en ambas piernas y mayor cansancio.
A la exploracion fisica llama la atencién la auscultacidon pulmonar, que presenta unicamente minimos
crepitantes en ambas bases, no objetivados anteriormente, junto con hepatomegalia y edema fovelar
bilateral a la altura de ambos gemelos. ;Cudl seria su actitud?

Desde un punto de vista puramente “clinico” el manejo diagnostico de este paciente probablemente no
plantee demasiadas dudas. Los signos que presenta, mas alld de su insuficiencia respiratoria basal nos
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hablan de la presencia de una insuficiencia cardiaca de nueva aparicion. Probablemente requiere de
alguna valoracién adicional (radiografia, ecocardiografia...) para confirmar el diagnostico. Sin embargo,
en cuanto al plan terapéutico, es necesario enmarcar la aparicién de esta nueva complicacién dentro de
una enfermedad incurable como es la DMD en la que el desarrollo de insuficiencia cardiaca, mas alla de
ser un problema “nuevo” puede suponer un riesgo importante para Javier, incluyendo la posibilidad de
fallecimiento prematuro. Este debe hacer que nos planteemos la necesidad de responder a las necesi-
dades de Javier no solo desde un punto de vista “técnico” sino valorando en global su situacion clinica,
especialmente la situacion de Javier como adolescente en transicién a la vida adulta. Para responder a
esta pregunta surgen los cuidados paliativos.

Cuidados paliativos pediatricos:
definicion, epidemiologia y atencion

Los cuidados paliativos buscan prestar una asistencia activa e integral a personas de todas las edades
con enfermedades graves, especialmente cuando estas personas se encuentran al final de su vida®.
Buscan mejorar su calidad de vida, la de sus familias y cuidadores respetando la dignidad de la perso-
na. En Espafia, se estima que entre 11.000 y 15.000 pacientes menores de 20 afios tienen necesidades
paliativas®@. En la Ultima década, distintos recursos asistenciales han ido apareciendo a nivel regional en
Espafa para ofrecer cobertura paliativa pediatrica.

Por su propia definicion, los cuidados paliativos no engloban a una Unica enfermedad sino a un gru-
po muy heterogéneo de enfermedades en las que existe la posibilidad de fallecer prematuramente.
En este sentido, la clasificacién propuesta por la Asociacién de Padres de Nifios con Enfermedad Ter-
minal de Reino Unido (ACT), establecié cuatro grupos en funcion de la trayectoria de los pacientes®.
En la Tabla 1 se muestra la modificacién de dicha clasificacién que se emplea en Espafia (modificada
por Ricardo Martino), la cual tiene en cuenta a los pacientes con situaciones agudas amenazantes para
la vida y la inclusidon de un grupo perinatal por sus caracteristicas propias.

En este sentido, la enfermedad de Javier, sin ninguna duda se trata de una enfermedad subsidiaria
de recibir cuidados paliativos pediatricos. Se trata de una enfermedad de curso progresivo que ha
recibido tratamiento durante mucho tiempo para enlentecer la progresion de la enfermedad (grupo 2
de la ACT), pero, al fin y al cabo, incurable. Mas alla de los problemas fisicos, afectara probablemente
a todas las esferas de la vida de Javier y su familia. La siguiente pregunta que nos debemos plantear
es: ;Cuando deben los pacientes con necesidades paliativas entrar en contacto con especialistas en
cuidados paliativos pediatricos?

Inicio de atencion paliativa especifica:
identificacion del punto de inflexion

La Organizacién Mundial de la Salud, en su definicién de cuidados paliativos pediatricos propone que
estos deberian iniciarse “en el momento del diagnéstico de la enfermedad, independientemente de que
el nifio reciba tratamiento dirigido a la enfermedad”®. Otras organizaciones internacionales como la
Asociacién Europea de Cuidados Paliativos también defiende una integracion precoz® incluso cuando
existen opciones curativas para el paciente de manera que se pueda beneficiar de un abordaje integral
precoz de sus enfermedades. Sin embargo, distintos estudios, sobre todo en el ambito de la oncolo-
gia han puesto de relieve que existen barreras a esta integracién precoz®. Es necesario entender que
la atencion paliativa no es exclusiva de los profesionales con dedicacion especifica sino que se debe
realizar desde distintos niveles®:

e Primer nivel: o "enfoque paliativo”. Consiste en atender las necesidades del paciente de modo
que se acepte la posibilidad de fallecimiento como acontecimiento vital, sin privarle de lo que
necesite para estar bien. Debe ser proporcionado por todos los profesionales que atienden a estos
pacientes: pediatra de atencién primaria, de urgencias, enfermeria, etc.

«  Segundo nivel: llevado a cabo por aquellas especialidades en las que la muerte del paciente es
un hecho relativamente frecuente (Cuidados Intensivos Pediatricos y Neonatales, Oncologia, Neu-
rologia...) y en la que los pacientes tienen un nivel de complejidad mayor. Pueden requerir de la
asistencia puntual de equipos de cuidados paliativos pediatricos. Incluye la adquisicion de compe-
tencias mas avanzadas como el manejo basico de sintomas o la comunicacién de malas noticias.

«  Tercer nivel: o atencién paliativa pediatrica especializada. Proporcionada a aquellos pacientes en
los que la complejidad clinica, personal, familiar o social lo requiera.
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Por lo tanto, de acuerdo con la definicién de enfoque paliativo, cualquier profesional que atienda a
Javier deberia comprender cuél va a ser la evolucion previsible de Javier, sin dejar de darle todo aquello
que fuese bueno para él en cada momento. Esto mismo seria aplicable en el caso de que en lugar de
tratarse de una enfermedad irreversible, se tratase de una enfermedad curable. Aquellas situaciones
en las que no se acepte la posibilidad de fallecimiento pueden conducir a una situacién de obstinacién
médica (no solo terapéutica, sino incluso en algunos casos, diagnostica) y no aplicar aquellas medidas
que pudieran ser buenas para ese paciente podrian dar lugar a una situaciéon de abandono.

En cuanto al momento en que el paciente debe pasar a ser atendido por equipos especializados en
cuidados paliativos pediatricos, Ricardo Martino propuso la identificaciéon del Punto de Inflexion
(Figura 1)®. Se trata del periodo de tiempo en la vida del paciente en el que se identifica un cam-
bio de tendencia en la trayectoria clinica de su enfermedad, manifestado como una aceleracion
en el empeoramiento clinico, disminucién de los intervalos libres de sintomas, incremento de los
ingresos hospitalarios, ausencia de respuesta a la escalada de tratamientos o recaida repetida de
su proceso basal.

En el caso de Javier, la aparicién de un problema nuevo (insuficiencia cardiaca) que se puede asociar
a un deterioro final de la enfermedad y en el cual no existen opciones curativas, nos marca el paso de
este punto de inflexién. La DMD quedaria encuadrada dentro del grupo 2 de la clasificacion de la ACT:
enfermedad de curso progresiva en la que el tratamiento intensivo consigue prolongar la superviven-
cia y mejorar la calidad de vida durante un tiempo. Es comprensible que, a lo largo de estos afios, la
enfermedad probablemente haya afectado a Javier no solo en su componente fisico, sino también en
la esfera psicoldgica, social y espiritual. Como ejemplo de aspectos a considerar en la atencién integral
de un paciente como Javier en el resto de dimensiones podemos plantear algunos ejemplos:

- Esfera psicolégica: ;Como afectara a Javier la consciencia de sus limitaciones? ;Y de su empeora-
miento progresivo con dependencia de dispositivos? ;Como afectara a la relacion con sus padres?
;Como le afectaran determinados tratamientos (corticoides) a su estado emocional? ;Cémo le
afectara la alteracién que la enfermedad y los tratamientos han producido en su cuerpo? ;Cémo
se sentird Javier en la gestion de su propia salud?

«  Esfera social: ;Como afecta la enfermedad a su escolarizacién (ingresos, dependencia de silla
de ruedas, dispositivos...)? ;Y la relacién con sus iguales? ;Como le afectara su limitacién para la
movilidad? ;Como se vera afectada la vivencia de su sexualidad?

«  Esfera espiritual: ;Como afectara la vivencia de su enfermedad a su sistema de creencias? ;Qué
sentido puede darle a su enfermedad? ;Y a su vida?

En la adolescencia como etapa de transicion hacia la vida adulta en la que la persona se define como
individuo, la relacién con la enfermedad va a marcar en gran medida todas estas preguntas. Sin embar-
go, cada persona lo vivird de una manera distinta, ya no solo por la propia enfermedad (es distinta la
vivencia que tenia un paciente con una enfermedad crénica que sufre desde los primeros afios de vida
como la DMD, que la aparicién “subita” de una enfermedad como un cancer o que una enfermedad
con una afectacion neuroldgica grave como una paralisis cerebral infantil) sino también por la propia
historia del paciente.

Ante el aumento previsible de complejidad que la situacion actual de Javier plantea, seria necesario
que iniciase seguimiento por un equipo especifico de cuidados paliativos pediatricos, que incluya en-
tre sus miembros a profesionales de medicina, enfermeria, psicologia y trabajo social®. Esta transicion
deberia realizarse de manera consensuada con neumologia, con cardiologia (de cara a valorar el mejor
manejo posible de su insuficiencia cardiaca desde un punto de vista sintomatico y fisiopatoldgico) y
el resto de especialistas implicados, asi como con especialistas en cuidados paliativos y con el propio
Javier. Lo ideal hubiera sido que Javier y su familia hubieran entrado en contacto previamente con el
equipo de cuidados paliativos. La mayoria de equipos cuentan con la posibilidad de atender a los pa-
cientes mientras estan ingresados o en consultas ambulatorias que favorecen incorporar aspectos de
la atencidn paliativa especifica antes del paso del punto de inflexién.

Ante el empeoramiento de la situacion clinica de Javier se decide iniciar sequimiento por la Unidad de
Cuidados Paliativos, que plantea la posibilidad de atenderlo en su programa de hospitalizacion a do-
micilio. Su neumdlogo se lo comunica a sus padres, pero ellos dicen que no quieren que se informe al
paciente ;Considera que debe informarle? ;Cémo lo haria? ;Qué aspectos prepararia de cara a iniciar la
atencién domiciliaria?
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La comunicacién es el acto clinico mas frecuente. Se debe entender como un flujo bidireccional de
informacién en la que se busca transmitir un mensaje dentro de un contexto. En este sentido, la co-
municacion de malas noticias, a pesar de ser un acto relativamente frecuente y muy trascendente no
suele abordarse de manera formal en la mayoria de curriculos formativos de grado de los programas
sanitarios o en los programas de formacion de especialistas en Ciencias de la Salud. Si bien no hay
una manera Unica de ofrecer informacion, a modo de resumen, existen algunos protocolos Utiles que
suelen ser Utiles para abordar la comunicacién de malas noticias de los cuales ofrecemos un resumen
en estos 7 pasos”:

1. Prepararse personalmente para dar la noticia: repasar la informacién a transmitir y nuestro
estado emocional.

2. Preparar el contexto de la comunicacion: escoger un lugar en el que se respete la intimidad del
paciente y su familia, que permita que estén cobmodos y en el que no vaya a haber interrupciones.

3. Explorar la informacion que el paciente sabe y la que quiere saber: ambas situaciones pueden
abordarse desde el empleo de preguntas abiertas “;Qué es lo que sabes?” “;Qué es lo que te
preocupa de tu enfermedad ahora?” “;Quieres que te expliquemos los resultados de la prueba?”.

4. Compartir la informacién: retomando la informacién de la que dispone el paciente, lanzando
un “mensaje de alarma” antes de dar la informacion relevante. Esta informacion debe ser clara y
sencilla, evitando tecnicismos.

5. Facilitar y acoger la expresion emocional: tras dar la informacién dejar un tiempo de silencio y
posteriormente explorar si la respuesta es acorde a la informacion ofrecida.

6. Establecer un plan terapéutico y resolver dudas: como manera de realinear los objetivos y es-
peranzas del paciente. Debe tener objetivos asequibles con puntos de referencia temporales que
tanto el paciente como su familia puedan tener claros.

7. Resumen y disponibilidad: como manera de cerrar la entrevista. Ofrecer a responder preguntas
mas adelante, entendiendo la comunicacidon como una via abierta y no como un acto puntual.

De cara a valorar a quién se debe informar, la Ley Basica Reguladora de la Autonomia del Paciente es-
tablece que el titular de la informacién es el propio paciente®. Una pregunta fundamental que nos te-
nemos que responder a la hora de valorar qué informacién debemos transmitir es: “;es necesaria esta
informacion para que el paciente tome decisiones sobre su salud?”. A la hora de transmitir informacion
no buscamos solo “pasar” los contenidos de una prueba o una valoracién sino hacerlo de manera que
el paciente pueda integrarlo y tomar decisiones no solo clinicas sino para el resto de ambitos de su
vida, respondiendo a su vez a las necesidades emocionales que la transmision de esta informacién ge-
nera. Esto enlaza con el proceso de consentimiento en el menor. En este sentido, la Ultima modificacién
de la Ley de Autonomia del Paciente establece que el consentimiento por representacién no cabe en
mayores de 16 afios (salvo en caso de riesgo grave para su vida o salud) o menores emancipados y que
un paciente menor de esta edad podra dar su consentimiento si su médico responsable le considera
competente.

En este sentido, la preocupacién de los padres es razonable: tienen miedo a que la informacién haga
dafo a Javier. Cabe explicarles que para Javier puede ser importante conocer su prondstico vital de
cara a poder afrontar el periodo de final de vida y poder decidir sobre sus tratamientos, asustarse lo
menos posible ante la aparicion de sintomas nuevos, poder realizar despedidas... En cualquier caso, la
informacién debe darse de manera progresiva, pudiendo ser necesarias varias entrevistas, ya que pue-
de haber pacientes competentes que no deseen estar informados, que solo deseen estar informados
parcialmente o que requieran tiempo para asimilar determinada informacién. En la primera entrevista
serd necesario explorar cuanto quiere saber Javier y hasta qué punto quiere participar en la toma de
decisiones, dado que, independientemente de su edad, puede querer delegar determinadas decisiones
en sus padres.

Sobre los programas de atencién a domicilio, simplemente referir que distintos estandares inter-
nacionales sefialan el domicilio como el lugar preferente de cuidados®. En los adolescentes, que el
paciente esté en su casa puede ser especialmente relevante ya que no solo se trata de un ambiente
en el que el paciente se encuentra mas seguro, sino que ademas le permite mantener una privacidad
mayor y un mayor contacto con su realidad. Sin embargo, la atencion domiciliaria requiere del estable-
cimiento de un acuerdo bilateral entre el equipo médico responsable y el paciente y su familia. La aten-
cién a domicilio debe acompanarse de una planificacién anticipada que permita tratar en domicilio
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situaciones médicas de urgencia y acordar aquellas situaciones en las que el paciente o su familia pre-
fieran ingresar o en las que el ingreso sea necesario para el equipo sanitario.

En el caso de Javier, debemos valorar que posibles problemas pueden aparecer en relacién con el ma-
nejo de las complicaciones de su enfermedad. No se debe dar nada por hecho y debe valorarse aspec-
tos en los que se presupone que el paciente y su familia se pueden estar manejando adecuadamente.
En Javier algunos aspectos a considerar serian:

«  Movilizaciones: como llegan a su casa; si viven en un piso, valorar si cuentan con ascensor; como
se moviliza por la casa; si cuenta con adaptaciones para el aseo; si cuenta con cama que pueda
movilizarse.

« Manejo de dificultades respiratorias: repasar ajustes de la ventilacién mecéanica y posibles acce-
sorios (aspirador de secreciones, tosedor, dispositivo para nebulizar...); si cuentan con medicacion
de rescate para la disnea (opioides, benzodiacepinas...).

«  Alimentacion: valorar si el paciente presenta disfagia, si ha precisado soporte con sonda naso-
gastrica en algin momento...

+ Manejo de procesos intercurrentes: valorar si habitualmente se han manejado en casa o han
ingresado. En futuras entrevistas valorar también si el paciente o su familia preferirian que Javier
falleciese en su casa o en el hospital.

En este contexto ;es adecuado mantener la ventilacién mecdnica no invasiva de Javier?

La identificacién del punto de inflexion es importante porque suele marcar un cambio en el plan tera-
péutico. Ante cada nueva medida nos debemos plantear si responde al mejor interés del paciente en
un ejercicio dindmico de adecuacion de medidas, que debe reevaluarse en funcién del estado del pa-
ciente a cada momento. Cada medida clinica debe responder a un objetivo terapéutico que sea alcan-
zable para el paciente. Asi en Javier, el empleo de una ventilacién mecénica no invasiva puede seguir
sirviendo como objetivo primario al tratamiento de los sintomas molestos asociados a su insuficiencia
respiratoria (disnea, astenia, cefalea...), independientemente del efecto de ésta sobre su pronéstico
vital si en global le supone un beneficio. Mientras esto sea un objetivo plausible y bueno para Javier,
deberia valorar mantenerse.

A la hora de abordar la adecuacion de medidas debemos considerar varios aspectos®:

« El abordaje de dilemas éticos requiere del establecimiento de las posibilidades clinicas existentes
(antes de resolver un dilema ético se debe resolver el dilema clinico). Solo con un diagndstico y
un conocimiento adecuado de las posibilidades disponibles se podra llegar a un juicio adecuado.

«  Tomar decisiones implica poder elegir entre varios cursos posibles. Es necesario establecer la evo-
lucion previsible y la posible toma secundaria de decisiones en funcion del curso planteado, sien-
do realistas con los objetivos alcanzables.

«  No se puede definir el mejor interés del paciente GUnicamente atendiendo a la dimensién fisica
de su enfermedad. Una decision puramente “técnica” puede tener repercusiones sobre el resto
de esferas del paciente (p.ej. administrar un tratamiento intravenoso puede requerir permanecer
ingresado, limitando el contacto social con personas importantes para el paciente).

«  Enlos pacientes adolescentes el autocuidado y la gestién de la propia salud pueden jugar un papel
esencial dentro de su bienestar global.

« A veces es necesario no plantearse elegir entre una decisién “acertada” o “fallida”, sino por la de-
cisién prudente que menos nos limite el curso de accion. Esto puede ayudar a revalorar el plan en
funcién del curso evolutivo de la situacion.

En el caso de Javier se nos puede plantear la duda de si una medida como la ventilacién mecanica no
invasiva estad prolongando su vida innecesariamente. Como se ha comentado anteriormente, hay que
tener en cuenta que el objetivo terapéutico de la ventilacién puede ser el de mejorar la calidad de vida
del paciente a través de la disminucién de la disnea. Si bien puede que esté prolongando en parte su
vida, este objetivo, mientras Javier mantenga una calidad de vida buena para él y la ventilacién no le
suponga mayor sufrimiento, puede ser bueno.

Javier inicia seguimiento por la Unidad de Cuidados Paliativos. De manera progresiva presenta empeo-
ramiento de su disnea, necesitando durante mds horas al dia su ventilacién mecdnica no invasiva hasta
hacerse continua. Cada vez se encuentra mds somnoliento y asténico a pesar de realizarse ajustes en su
medicacion. ;Esta indicado mantener la ventilacion mecdnica no invasiva?
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Llegados a este punto la situacién de deterioro clinico de Javier ha cambiado. El empeoramiento de su
situacion clinica requiere de una reevaluacién del plan y los objetivos terapéuticos. En este punto seria
necesario identificar si nos encontramos en el periodo final de vida de Javier. En esta fase de la enfer-
medad, el empeoramiento de la situacion clinica del paciente puede producir un aumento de la carga
sintomatica en la que aquellas medidas de soporte que prolongan artificialmente la vida (en este caso
la ventilacion mecanica, pero también seria aplicable a nutricién, hidratacion, antibioterapia...) pueden
ir en contra del mejor interés del paciente al prolongar el sufrimiento del paciente.

A la exploracién se identifica un latido cardiaco en ritmo de galope, con un pulso periférico rapido y débil,
con aumento de hepatomegalia y edemas. Se interpretan estos signos como indicativos de final de vida.
Se le explica al paciente y a su familia que el mantenimiento de la ventilacién mecdnica estd contribu-
yendo a mantenerle despierto y con mds disnea. Se acuerda inicio de perfusion de morfina subcutdnea
para control de disnea y posteriormente se retira la interfaz de la ventilaciéon mecdnica comprobando
que Javier queda progresivamente mds dormido y tranquilo. Fallece en las horas siguientes acompafiado
por sus padres.

Caso 2. Asistencia sociosanitaria a pacientes con
necesidades paliativas ante la pandemia por COVID-19

Manuel es un paciente residente en Madrid, de 14 anos, con un dafio medular grave causado por un ac-
cidente de trdfico hace 3 afios que le ha dejado como secuela fundamentalmente una afectacién motora
con tetraparesia grave, con hipotonia axial e hipertonia de extremidades y dolor secundario en caderas,
con mantenimiento de una buena capacidad cognitiva y comunicativa. Vive con su madre y con su abue-
la materna, recayendo todos los cuidados derivados de su enfermedad en su madre: cambios posturales,
fisioterapia respiratoria y motora (que también recibe en el colegio), aseo... La abuela, de 81 afos, pre-
senta una fragilidad importante y si bien puede hacerse cargo de las labores bdsicas del hogar no puede
hacerse cargo de los cuidados habituales de Manuel. Por lo demds, mantiene una buena calidad de vida,
acude a un colegio ordinario de integracion, mantiene un nucleo de amigos estable con los que realiza
actividades de ocio. No ha presentado reagudizaciones graves, salvo un ingreso por infeccion respiratoria
que evolucioné bien con soporte con una ventilacién mecdnica no invasiva. Recibe sequimiento por la
Unidad de Atencion Integral Paliativa Pedidtrica de Madrid (UAIPPM) ambulatoriamente en consultas
para control de sintomas (fundamentalmente dolor e hipertonia), si bien ha presentado estabilidad cli-
nica en los ultimos meses. Manuel ha expresado en varias ocasiones que, a raiz de los ingresos que tuvo
tras el accidente, prefiere permanecer el menor tiempo posible en el hospital.

En el contexto del confinamiento secundario a la pandemia por SARS-CoV-2, llama la abuela para ex-
plicar que la madre de Manuel ha ingresado por un cuadro de neumonia bilateral por COVID-19 en el
hospital. Su situacién no era grave, pero parece que el ingreso durard un minimo de una semana. Manuel
también presenta sintomatologia compatible con infeccion respiratoria leve, sin disnea; la abuela tam-
bién se considera caso probable por presentar clinica catarral y ageusia sin mayor repercusién clinica.
Sin embargo, la abuela estd preocupada ya que no puede realizar adecuadamente los cuidados de Ma-
nuel, fundamentalmente el aseo para el que hay que movilizarle y los cambios de la cama a la silla
ortopédica. Explica que el abuelo paterno (el cual no ha tenido contacto con Manuel y su familia desde
el inicio del confinamiento) se ha ofrecido a ir a la casa a hacerse cargo de los cuidados de Manuel, pero
estdn preocupados por un cuadro de posible infeccion en él, dado que presenta enfermedad pulmonar
obstructiva crénica (EPOC) moderada, hipertension arterial y diabetes mellitus tipo 2 en tratamiento.
Han intentado contactar con posibles cuidadoras profesionales, pero no consiguen candidatos ante la
presencia de clinica compatible con infeccién por coronavirus. Pregunta por la existencia de recursos
adicionales para ofrecer cuidados a Manuel. ;Qué le responderia?

La pandemia por SARS-CoV-2 también ha afectado a los pacientes pediatricos con necesidades palia-
tivas. El caso clinico presentado es una adaptacion de un caso real que tuvo que atender la Unidad de
Atencion Integral Paliativa Pediatrica de Madrid (UAIPPM) en Abril de 2020. Esta Unidad cuenta con un
equipo interdisciplinar que proporciona atencién ambulatoria y domiciliaria 24 horas al dia, 365 dias al
afo, asi como con planta de hospitalizacién propia en el Hospital Infantil Universitario del Nifio Jesus.
Durante la primera oleada de la pandemia por SARS-CoV-2 que ocurrié en Madrid en los meses de
Marzo a Junio de 2020, ante el desconocimiento de la posible afeccidon que este cuadro podia tener en
nuestros pacientes, se realizd una reorganizacion de nuestra actividad basada en 4 ejes:

1. Mantener la asistencia en la atencion domiciliaria: restringiendo las visitas a controles esenciales y
fomentando el empleo de telemedicina y de controles telefénicos.
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2. Proteccién del equipo: con rotacién periddica del equipo sanitario, instauracién de teletrabajo en
la medida en la que fuera posible y ampliando el equipo domiciliario con material de proteccién.

3. Proteccion de los pacientes: limitando las visitas hospitalarias de nuestros pacientes y ampliando la
visita en domicilio a pacientes que previamente recibian atencién ambulatoria en nuestra Unidad.

4. Apoyo en la crisis: ante la disponibilidad del equipo, profesionales del equipo participaron en otros
recursos sanitarios (atencién a residencias de adultos con discapacidad, asistencia en el hospital
de emergencia de IFEMA, asistencia a otras Unidades del hospital...).

Esto se pudo hacer gracias a que, en gran medida, la repercusion clinica que tuvo en nuestros pacientes
la infeccién por COVID-19 fue muy baja. Desde el inicio del estado de alarma se explicé a las familias las
medidas de aislamiento y los signos de alarma a vigilar. Al estar los pacientes hospitalizados en domi-
cilio, se restringié la realizacion de prueba PCR segun las recomendaciones vigentes en ese momento
a: 1. Situaciones en las que ingresa el paciente o este es una posibilidad, para garantizar las medidas de
aislamiento 2. Infecciones respiratorias graves en funcion de la situacion clinica del paciente. Durante
los meses de Marzo a Junio se realiz6 esta prueba a aproximadamente 20 pacientes con hallazgo de
un caso positivo en un paciente que ingresé por otro motivo. En general, los cuadros sospechosos,
presentaron buena evolucién. Tras la ampliacion de los criterios diagndsticos por parte de las autori-
dades sanitarias, se ha extendido los criterios de realizacién de pruebas diagnosticas, que se realizan
preferentemente en domicilio, observando que la mayoria de casos confirmados han sido pacientes
asintomaticos, con cuadros sintomaticos leves en muchos casos con contacto estrecho con otros casos.
No hemos observado ninguiin caso de infeccion grave por COVID-19 en nuestros pacientes.

Por encuadrar el cuadro dentro del enfoque paliativo, se trata de un paciente con una enfermedad
grave, aunque actualmente estable; si bien existe una posibilidad de fallecimiento prematuro (ya ha
tenido una infeccién respiratoria grave), esta parece remota y mantiene una calidad de vida bastante
buena. No parece que haya pasado su punto de inflexion y por lo tanto la atencién que presta la Uni-
dad desde un punto de vista médico se centra fundamentalmente en el manejo de sintomas. De hecho,
en este caso al problema puramente clinico que es su enfermedad se une de manera importante el
componente socio-familiar derivado por la propia enfermedad.

En este caso, las medidas derivadas por la pandemia por COVID-19 junto con las caracteristicas sociales
de la unidad familiar de Manuel y la precipitacion del ingreso de su madre ponen de relieve la necesi-
dad de soporte en cuidados que necesitan pacientes como Manuel en su dia a dia. Se demuestra que
la enfermedad en una fase previa al paso del punto de inflexién requiere de un abordaje integral de las
necesidades del paciente y su familia.

Ante este caso, se planted el dilema de qué recursos se podrian ofrecer al paciente y a su familia.
Para ello se establecieron los siguientes aspectos:

+ Los cuidados de Manuel, derivados de su enfermedad, requieren asistencia especializada, al im-
plicar no solo cuidados basicos, sino también aspectos derivados de una enfermedad compleja
(valoracién postural, valoracién motora y respiratoria...).

« Los puntos que la abuela no puede cubrir de los cuidados béasicos de Manuel son fundamental-
mente el aseo y las movilizaciones, asi como la valoracion clinica de Manuel.

« Delegar en el abuelo los cuidados de Manuel, suponia exponer a un paciente de riesgo a una
posible infecciéon por COVID-19.

«  En el momento de producirse esta situacion, Manuel no se encontraba en el programa de atencion
domiciliaria porque su situacién clinica no indicaba que hubiese pasado el punto de inflexion.
Sin embargo, por parte del equipo de la UAIPPM se acordé aumentar la atencién en domicilio a
pacientes seguidos en consulta de cara a evitar visitas hospitalarias. Esto incluia considerar recur-
sos que pudiesen ayudar a la situacién de Manuel.

«  ParaManuel, era prioritario no ingresar en el hospital si su situacién clinica lo permitia. Se entendi6
que este era el objetivo terapéutico por el que el equipo debia trabajar mientras la madre perma-
neciera ingresada.

En el equipo se plantearon varias soluciones posibles. Inicialmente se planteé la posibilidad de un
ingreso por claudicacion familiar®?. Este tipo de ingresos se realizan cuando la familia por distintas
circunstancias (sobrecarga emocional, enfermedad...) no puede hacerse cargo de los cuidados de su
hijo. Deben distinguirse de los ingresos por respiro®?, que son ingresos pactados con los padres de
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cara a aliviar la sobrecarga que producen los cuidados, sin necesidad de que exista una situacion de
claudicacion. Ambos tipos de ingreso se encuadran dentro del paraguas de un ingreso social hospita-
lario. Esta opcion se descartd al ir en contra del objetivo terapéutico principal.

Los ingresos por respiro son un recurso utilizado frecuentemente por nuestra Unidad. Cuando cual-

quier miembro del equipo detecta una posible necesidad, esta se comunica tanto al trabajador social Ingresos por
responsable como al equipo hospitalario de la Unidad. Al ser un ingreso programado, se debe soli- respiro: ingresos
citar con un minimo de 2 semanas de antelacion. A veces la propia iniciativa parte de los padres que pactados con los
solicitan esta posibilidad a su equipo de atencién domiciliaria responsable. Se pactan los tiempos y padres de cara a
objetivos del ingreso y se repasan las medidas de cuidado habituales del paciente. Durante el ingre- aliviar la sobrecarga
so, si estuviera indicado, el paciente podria recibir también tratamientos como fisioterapia motora o que producen
respiratoria. Se favorece que si los padres o cuidadores habituales no estuvieran presentes, el paciente los cuidados, sin
pueda estar acompafnado de voluntarios pudiendo también salir a pasear fuera del recinto del hospital necesidad de que
(esto ultimo no fue posible durante la pandemia por COVID-19). exista una situacién

L . - . de claudicacion
En el caso de Manuel, otra opcién que se valord fue la posibilidad de contar con personal sanitario

cualificado de respiro domiciliario a través de la colaboracién econdémica de fundaciones y organiza-
ciones sin &nimo de lucro. En Cuidados Paliativos Pediatricos a la hora de asumir la atencion global de
los pacientes, hay determinadas prestaciones que actualmente no estan cubiertas por los Sistemas de
Salud y que son necesarias para los pacientes: fisioterapia en domicilio, musicoterapia, servicios de cui-
dados puntuales (respiro) en domicilio... Esto ha hecho que en muchas regiones, se hayan establecido
mecanismos de cooperacién con entidades del tercer sector para apoyar a los pacientes y sus familias.
En nuestro pais, existen asociaciones de pacientes y familias, asi como organizaciones no guberna-
mentales y fundaciones que colaboran en la organizacién y financiacién de actividades para pacientes
con este tipo de enfermedades, incluyendo una fundacién cuya actividad se centra especificamente
en promover y desarrollar los cuidados paliativos pediatricos, la Fundacién Porque Viven. Entre sus
prestaciones cuenta con un programa de respiro domiciliario atendido por enfermeras con formacién
en cuidados paliativos pediatricos. La coordinacién con el equipo asistencial de la UAIPPM se establece
a través de los trabajadores sociales de la Unidad, los cuales trasladan a la Fundacion las necesidades
detectadas por el equipo de la UAIPPM y acuerdan el régimen de cuidados que se puede establecer.
En otro tipo de situaciones, los trabajadores sociales de la Unidad solicitan colaboracion a aquellas en-
tidades que, segun su consideracion, pueden estar interesadas en colaborar en algun tipo de actividad.

Durante la pandemia de COVID-19, la UAIPPM decidi6 incorporar a Manuel en su programa de aten-
cién domiciliaria, incluyendo visitas periédicas para valoracién de sintomas y problemas clinicos.
Ademds, mientras presenté sintomas compatibles con COVID-19, se monitorizo los sintomas del pa-
ciente, manteniéndose estable y sin signos de infeccion respiratoria grave. Ante el ingreso de su madre y
con la imposibilidad de que su abuela asumiese todos los cuidados, se planteé la posibilidad de realizar
un ingreso por claudicacion, pero se descarté al ser contrario al objetivo terapéutico planteado por el
propio paciente. A través de la financiacién proporcionada por entidades del tercer sector se consiguié
financiar a personal de enfermeria y auxiliar de enfermeria para hacer visitas de cuidado por la mafana
(en caso de que no tuviese visita por el equipo de la UAIPPM ese dia) a primera hora para vestirle, realizar
los cuidados bdsicos y colocarle en su silla ortopédica y a ultima hora de la tarde para realizar el aseo,
cuidados bdsicos y ayudar a Manuel y a su abuela. El personal sanitario formaba parte del equipo de la
planta de hospitalizacion de la UAIPPM y se coordinaron sus visitas junto con su actividad habitual ante
las bajas existentes por infecciones por COVID-19 en la sala de hospitalizacion. Finalmente, tras el alta de
la madre y comprobar que podia hacerse cargo de los cuidados de Manuel, se dejé de prestar asistencia
por parte de la Fundacion, si bien Manuel mantuvo sequimiento domiciliario por la UAIPPM mientras se
mantuvieron las restricciones de movilidad.

Este es un ejemplo del tipo de asistencia al que los equipos de Cuidados Paliativos Pediatricos se han
tenido que enfrentar durante la pandemia por SARS-CoV-2. En la Unidad de Atencion Integral Paliativa
Pediatrica de Madrid, se ha registrado un bajo indice de casos sospechosos, presentando una baja
incidencia de la enfermedad en nuestros pacientes que a su vez han sido asintomaticos o leves (detec-
tados por necesidad de ingreso hospitalario en muchos casos). Esto ocurre a pesar de los problemas
respiratorios que son altamente frecuentes en los pacientes atendidos por nuestra Unidad. Sin embar-
go, la necesidad de aislamiento, la afectacién a sus cuidadores y la dificultad para movilizar a estos
pacientes, ha puesto de relieve la necesidad de apoyo social, psicologico y en cuidados que tienen, no
solo en pacientes con necesidades paliativas especificas, sino también en pacientes con enfermedades
crénicas y complejidad.
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Tablas y figuras

Tabla 1. Clasificacion de la Asociacion de Padres de Nifios con
Enfermedad Terminal de Reino Unido (ACT)

ACT Subgrupo Definicion Ejemplos Caracteristica principal
Enfermedad que limita la vida en la que un tra- | _, - .
a . . ) Cancer Curacién posible
tamiento curativo es posible pero puede fallar
1
Situacién amenazante para la vida de forma . .
b . p Sepsis Muerte es posible
aguda en paciente previamente sano
Enfermedades en las cuales hay una fase pro-
longada de tratamientos intensivos que pue-| . . . .
9 : . e P Fibrosis quistica Fase de normalidad
2 den prolongar la vida y permiten actividades| . | N osterior al diagnostico
normales del nifio, pero la muerte prematura Distrofia Muscular Duchenne P 9
es posible
Enfermedades progresivas sin posibilidades de
. ) . . S Implacable
a tratamiento curativo en las que el tratamiento | Mucopolisacaridosis - o
. L Evolucién usual en afios
3 es exclusivamente paliativo
Enfermedades pr(?gre5|vas sin p05|b|I|dad?s de Atrofia Muscular Espinal I Implacable
b tratamiento curativo en las que el tratamiento . Evolucion usual en meses
es exclusivamente paliativo Cancer metastasico
Situaciones no progresivas con alteraciones
4 neuroldgicas severas las cuales pueden causar | Pardlisis cerebral infantil grave I decibl
. S mpredecible
mayor susceptibilidad a complicaciones del es- | Sindromes polimalformativos P
tado de salud
Condicién limitante de la vida diagnosticada | Trisomias Cuidados paliativos
a
prenatalmente Anencefalia durante el embarazo
5
Condicién amenazante o limitante diagnosti- . Diagndstico no esperado.
b o 9 Prematuridad extrema on P .
cada tras el nacimiento Incertidumbre pronoéstica

Modificada por R. Martino.

Figura 1. Punto de inflexion

Evolucion de Terminalidad
la enfermedad Irreversibilidad

ADECUACION DE MEDIDAS

En ella se muestra como el punto de inflexion se puede identificar por el empeoramiento de la situa-
cion del paciente a pesar de la intensificacién de los tratamientos.
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PREGUNTAS TIPO TEST

1. ;Cual de las siguientes respuestas es falsa, de acuerdo con la clasificacién de la Asociacion de
Padres de Nifios con Enfermedad Terminal de Reino Unido (ACT)?

a) Cardiopatia congénita con posibilidad de trasplante: grupo 1.

b) Meduloblastoma sin posibilidad de curacién al diagnostico: grupo 3.
c) Adrenoleucodistrofia ligada al cromosoma X: grupo 3.

d) Pardlisis cerebral infantil grave: grupo 3.

2. ;Cual de las siguientes pautas, no le parece adecuada a la hora de comunicar una mala
noticia?

a) Prestar atencion a la comunicacion no verbal del paciente.

b) Emplear tecnicismos, para que el paciente se habitue.

c) Ofrecer un plan a seguir en el que se refuerza la comunicacion.

d) No dar toda la informacién si no es necesaria en ese momento y ofrecerse a resolver dudas
mas adelante.

3. ¢Cual de las siguientes afirmaciones es falsa, en relacion con la atencion a pacientes con ne-
cesidades paliativas a tenor de la pandemia por SARS-CoV-19?

a) Lasituacién de aislamiento social de algunas familias puede incrementarse con las medidas
de confinamiento y cuarentena ante contactos, por lo que se debe vigilar esta situaciéon desde
los trabajadores sociales responsables.

b) Al no poder recibir sus terapias habituales (fisioterapia, terapia ocupacional...) determinados
sintomas (dolor, espasticidad, manejo de secreciones respiratorias...) pueden empeorar en
situaciones de confinamiento.

c¢) Ante una infeccion por COVID-19, la evaluacién clinica de los pacientes con necesidades
paliativas debe incorporar los mismos elementos que ante otras infecciones respiratorias,
ademas de incorporar las medidas de prevencidon de contagio a profesionales sanitarios y
contactos.

d) En Espafa, se ha observado un claro aumento de la mortalidad en pacientes pediatricos con
necesidades paliativas, en relacién con la presencia de infecciones por COVID-19.

Respuestas en la pagina 76.el
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