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Resumen

Los cuidados paliativos pediatricos se centran en
mejorar la calidad de vida de niflos con enfermedades
graves y sus familias, abordando el alivio del dolor y
otros sintomas fisicos, asi como brindar apoyo emocio-
nal, social y espiritual. Su enfoque es integral y multidis-
ciplinario. Las enfermedades neuroldgicas graves pueden
limitar y amenazar la vida, y afectan significativamente
el bienestar del nino. Las familias de estos nifos enfren-
tan un estrés significativo y necesitan apoyo para tomar
decisiones complejas sobre el cuidado de su hijo. Esto
incluye planificar anticipadamente la atencién, estable-
cer objetivos terapéuticos y, eventualmente, decisiones
sobre el final de la vida. La intervencién temprana puede
mejorar la calidad de vida, reducir hospitalizaciones
innecesarias y proporcionar un apoyo emocional crucial
para la familia. La coordinacién entre los diferentes ser-
vicios de salud es esencial para asegurar una atenciéon
centrada en el paciente. La formacién de los profesio-
nales de la salud en este campo es fundamental para
mejorar la calidad de atencién de estos nifios.

Palabras clave: cuidados paliativos, neuropediatria,

enfermedades neurolégicas graves

Abstract
Pediatric palliative care in children with severe neuro-
logical illness

Pediatric palliative care focuses on improving the

quality-of-life in children with severe illnesses and their
families, addressing relief of pain and other physical
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symptoms, as well as emotional, social and spiritual
support. Its approach is comprehensive and multidis-
ciplinary. Severe neurological diseases are life-limiting
and threatening, significantly affecting the well-being of
the child. The families of these children face significant
stress and need support to make complex decisions
about them. This includes advance care planning, setting
therapeutic goals, and end-of-life decisions. Early inter-
vention can improve quality-of-life, reduce unnecessary
hospitalizations, and provide emotional support for the
family. Coordination between different health services is
essential to ensure patient-centered care. Education and
training of health professionals in this field are essential
to improve the care of these children.

Key words: palliative care, pediatric neurology, severe
neurological diseases

Los cuidados paliativos pediatricos (CPP)
atienden a ninos con enfermedades que pue-
den amenazar y limitar la vida, aunque la ma-
yoria probablemente sobrevivird anos o incluso
décadas'?. El objetivo es reducir el sufrimiento
del paciente y la familia afectados por una en-
fermedad grave, no solo en el aspecto fisico, sino
también emocional, psicosocial y espiritual®3.
Los CPP se brindan a cualquier edad y en cual-
quier etapa de una enfermedad grave, siendo
mas eficaces cuando se inician tempranamente
en la trayectoria de la enfermedad y en forma
multidisciplinaria®*.
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La naturaleza prolongada y la complejidad
médica de los niflos con enfermedades neuro-
logicas graves (ENG), coloca al nino y a la familia
en riesgo de sufrir resultados médicos y psicoso-
ciales adversos®.

Los cuidados neuropaliativos son una sub-
especialidad emergente, que se centra en las
necesidades especificas de los ninos con ENG y
sus familias, incluidos los cuidados paliativos
primarios (brindados por el equipo de atencién
primaria, incluyendo neuropediatras), como es-
pecializados (brindados por equipos entrenados
en CPP)%. Los médicos que atienden a nifos con
ENG participan regularmente del cuidado, co-
munican noticias complejas sobre el prondsti-
co, abordan la incertidumbre y participan en la
toma de decisiones compartida. Por lo tanto, to-
dos los médicos deben estar familiarizados con
habilidades fundamentales de los CPP.

Las habilidades basicas de CPP sugeridas para
neurdlogos incluyen identificar las necesidades
comunes asociadas con trastornos neurolégicos
especificos, detectar y controlar el dolor, adqui-
rir habilidades de comunicacién, dar apoyo psi-
cosocial y espiritual bésico, abordar la toma de
decisiones compartida para aquellas sensibles y
complejas, y ser consciente de las opciones de
CPP avanzados®.

Comunicacion

La comunicacién de alta calidad es una ha-
bilidad clinica basica, la cual debe ser oportu-
na, comprensible, equilibrada y servir de apoyo
emocional®. Se debe tener como objetivo garanti-
zar que la atencién brindada coincida estrecha-
mente con las necesidades de cada individuo?.

Es importante respetar los deseos de los ninos
y sus familias con respecto a qué informacion
quieren y no quieren saber, cuando la quieren
recibir, teniendo en cuenta la capacidad de com-
prensién del nifio*?. En pediatria, es frecuente
que los padres tengan que tomar decisiones,
aun mas en ninos con ENG que presentan ca-
pacidades limitadas de comunicacién y razona-
miento®®. De todos modos, siempre que sea po-
sible, en las decisiones se debe incluir al nino®.

Es esencial centrarse en comprender las pre-
ocupaciones, escuchar los valores que impul-
san la toma de decisiones y comprender lo que
significa la calidad de vida para cada nino en
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particular®*’. Reconocer explicitamente los sen-
timientos y emociones de los padres puede per-
mitir una validacién emocional que fortalezca la
alianza terapéutica®.

Definir el pronéstico es clave en la toma de
decisiones exitosa, aunque a menudo es com-
plejo establecer un prondstico preciso en ENG, y
manejar la incertidumbre es un desafio frecuen-
te32 La mayoria de los pacientes y sus familias
desean hablar sobre el prondstico con su médico
y dichas conversaciones los empodera, les per-
mite planificar con realismo y no son tomadas
como perjudiciales si el pronédstico se entrega de
una manera sensible, empatica, honesta y equi-
librada. Es muy importante que el mensaje sea
coordinado con todo el equipo de atencién®. La
incertidumbre debe gestionarse de manera pro-
ductiva, planteando una variedad de escenarios
potenciales, permitiendo un equilibrio entre es-
peranzas y realismo?®.

La comunicacién y la confianza se afianzan
mediante la toma de decisiones compartida con
las familias, con un intercambio bidireccional de
informacién y la definicién de un plan de trata-
miento que tome en cuenta los hechos clinicos
y las necesidades, preocupaciones y valores de
las familias®’.

Es importante acompanar a las familias du-
rante el proceso de la enfermedad, anticipando
las “malas noticias” o deterioro clinico, proceso
que se va realizando en conjunto, readaptando
los objetivos y priorizando el confort.

Es crucial que las consultas finalicen progra-
mando un futuro encuentro, sabiendo que dar
“malas noticias” implica explicar nuevamente y
acompanar el proceso de duelo?

Existen estrategias, como la SPIKES, disena-
das especificamente para comunicar malas no-
ticias (Tabla 1)°.

Abordaje de los sintomas

Los ninos con ENG tienen sintomas molestos
y graves que limitan su calidad de vida, afectan
la carga del cuidador y requieren tratamiento
multimodal®?*. El tratamiento de estos sintomas
depende de su reconocimiento? Los ninos con
ENG a menudo tienen habilidades de comuni-
cacién limitadas y son los padres que brindan
la mayor parte de los cuidados directos los que
mejor interpretan estos sintomas*’.
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Es frecuente que los sintomas sean dificiles a. Dolor
de controlar, que solo se logre un control parcial El dolor es un sintoma muy prevalente, poco
de los mismos, y es clave establecer expectati- reconocido y muchas veces tratado en forma in-
vas terapéuticas adecuadas considerando cud- suficiente*”'°. Las conductas de dolor (Tabla 2)
les sintomas son mas angustiantes®: refieren a caracteristicas observadas en un indi-

Tabla 1 | Estrategia SPIKES para comunicacion de malas noticias®

Tabla 2 | Conductas de dolor (adaptado de'?)
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viduo con dolor y se consideran un medio valido
para la evaluacién cuando los nifios no pueden
autoinformarlo***°. A menudo son especificas de
cada paciente.

Cada vez existen mdas herramientas dise-
nadas para evaluar el dolor en nifios con ENG
y no hay consenso para recomendar una sobre
otra*1,

Los ninos con ENG frecuentemente sufren
dolor tanto agudo como crénico®. El dolor agu-
do suele ser nociceptivo, y secundario a una le-
si6én identificable, mientras que el dolor crénico
es un dolor continuo o recurrente, secundario a
una transmisién anormal de senales atribuibles
a disfuncién o excitabilidad alterada de origen
neuropatico periférico o central®*.

El estandar de atencién para el tratamiento
del dolor en pediatria es la analgesia multimo-
dal, que combina modalidades farmacolégicas y
no farmacolégicas!.

El dolor nociceptivo agudo leve se trata con
analgésicos no esteroideos®. Los opioides se
utilizan para tratar el dolor agudo moderado a
grave, siendo la morfina el mas cominmente
utilizado®'!. Se pueden utilizar medicamentos
coadyuvantes (anticonvulsivantes, antidepresi-
vos, etc.)101,

Los nifos con dolor crénico pueden benefi-
ciarse del uso de farmacos dirigidos a las vias de
senalizacion del dolor (gabapentina, antidepre-
sivos triciclicos, inhibidores de la recaptacién de
serotonina y norepinefrina, inhibidores selecti-
vos de la recaptacién de serotonina, cannabinoi-
des y antiepilépticos)“**. En ocasiones, el trata-
miento empirico dirigido a las causas centrales
de dolor puede reducir la necesidad de pruebas
invasivas en busca de la fuente nociceptiva®*.

b. Hiperalgesia visceral

La hiperalgesia visceral ocurre por una res-
puesta alterada ante un estimulo del tracto gas-
trointestinal en un niflo con ENG**%*. Es causa
frecuente de dolor crénico en ninos con ENG y
su tratamiento se basa en el uso de gabapentina,
entre otros*™.

¢. Sueho

Los trastornos del sueno son frecuentes en los
ninos con ENG, con importante impacto en sus
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vidas y de la familia®'2?%. Estas alteraciones a
menudo estan infradiagnosticadas y/o infratra-
tadas®. Su etiologia es multifactorial, resultando
de una combinacién de factores intrinsecos y
extrinsecos®?. El dolor se reconoce como un fac-
tor esencial a considerar®2 El insomnio crénico y
los trastornos del ritmo circadiano son los tras-
tornos mas prevalentes, aunque con frecuencia
se presentan multiples problemas de suefio, ya
sea de forma simultanea o sucesiva'?®.

El abordaje es multidisciplinario e incluye
intervenciones farmacolégicas y no farmacolo-
gicas personalizadas'. Las intervenciones con-
ductuales y los ajustes en las rutinas de sueno
son siempre el tratamiento de primera linea!>™.
De ser necesario el uso de farmacos, se reco-
mienda la monoterapia como primera linea'. Se
suele iniciar con melatonina, pudiendo reque-
rirse el uso de clonidina, gabapentina, antipsi-
coticos atipicos, agonistas de los receptores de
melatonina e hipnéticos®*2.

d. Irritabilidad

La irritabilidad se trata de un estado conduc-
tual exacerbado y sostenido asociado con llanto
o agitacién durante el cual el nino no se puede
consolar®. El dolor, la intolerancia alimentaria y
la disfuncién autonémica pueden presentarse
con irritabilidad como parte de sus sintomas y
el tratamiento generalmente se dirige a una de
estas etiologias®.

e. Trastornos autonomicos

La regulacién inadecuada del sistema nervio-
so auténomo es atribuida a alteraciones en el
hipotdlamo, manifestandose como taquicardia,
hipertermia, rubicundez, vémitos, sudoracién,
salivacién, dolor abdominal y agitacién®. Para su
tratamiento se recomiendan benzodiacepinas,
gabapentina, pregabalina, bromocriptina, cloni-
dina, beta agonistas y baclofeno®.

Cuidar a los cuidadores

Los padres de ninos con ENG dedican mu-
chas horas al cuidado de sus hijos, y con fre-
cuencia experimentan grandes problemas en
su salud fisica (incluyendo mayor mortalidad),
emocional, social y econémica?*®. No es facil
para los padres delegar sus responsabilidades
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de cuidado, por lo que el apoyo es muy impor-
tante para garantizar que los cuidadores pri-
marios puedan resguardar su calidad de vida
mientras cuidan al nino®.

El apoyo al cuidador por parte del equipo de
salud comienza con la evaluacién adecuada de
sus necesidades, siendo importante ayudarlos a
encontrar una manera de permitirse su propia
vida social y recreativa?®.

Cuidados al final de la vida

Continuar cuidando a un paciente y a su fa-
milia, incluso cuando la muerte parece inmi-
nente, es un aspecto muy importante de la aten-
cién médica. Es clave priorizar las terapéuticas
en base al beneficio, evitando las medidas futiles
y adecuando los tratamientos de los sintomas
molestos de esta etapa vital'.

La toma de decisiones compartida en el final
de la vida también juega un papel central’. Las
conversaciones oportunas sobre los objetivos
terapéuticos iniciadas antes de las ultimas se-
manas de vida se asocian con una mejor alinea-
cién de la atencién con las preferencias de los
pacientes?®. El objetivo central es reducir el sufri-
miento y mejorar la calidad de la atencién, ca-
lidad de vida y priorizar el confort, procurando
una muerte digna?3.

En estadios terminales, los nifnios a menudo
desarrollan nuevos sintomas como la disnea
grave, delirio y agitacién®. “Una buena muerte”
se describe como aquella con dignidad y sin
sufrimiento®. Para sintomas que son refrac-
tarios y causan sufrimiento intolerable en los
altimos dias de la vida, la sedacién paliativa es
atil, definiendo a la misma como la reduccién
deliberada de la conciencia del paciente a un
nivel que alivia adecuadamente el sufrimiento
refractario e intolerable sin acortar la duracién
de la vida®. Es una intervencién de ultimo re-
curso que requiere planificacién multidiscipli-
naria que involucra al paciente, al equipo mé-
dico y a la familia®.
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Después de la muerte de un nifo, los padres
necesitan privacidad, y la creaciéon de espacio
que permita el acceso a familiares y amigos si lo
desean®. Es muy importante darles tiempo con
el cuerpo de su hijo, asi como desmedicalizar al
mismo (quitar vias, catéteres, etc.), para mejorar
los recuerdos de los padres que tendran de ese
momento’s.

Duelo

La pérdida de un hijo es una experiencia de-
vastadora®®. Los padres suelen sentir un profun-
do apego a un equipo médico que ha cuidado
a su hijo durante mucho tiempo y ha forjado
un vinculo Unico con ellos. Las familias suelen
valorar la participacién directa de miembros
conocidos del equipo médico en su apoyo en el
duelo®?.

Es fundamental que los equipos sanitarios
comprendan la experiencia continua de pérdi-
da que enfrentan los padres en duelo y brinden
el apoyo necesario en el hospital y después del
alta’®. La comunicacién incompleta, inexacta,
abrupta, dura o irreflexiva puede tener un efecto
duradero y perjudicial en los padres en duelo?.

No existe una forma “correcta” de sentirse
para los miembros de la familia, y normalizar
estas emociones complejas es muy importante?.
Es posible que los padres no puedan escuchar ni
procesar informacién inmediatamente después
de la muerte de su hijo, pero si mas adelante®®.

Conclusiones

Los ninos con ENG se benefician de los CPP.
El enfoque interdisciplinario inherente a los CPP
promueve la atencién integral de la persona.
El trabajo conjunto con médicos de CPP puede
ayudar a identificar y abordar qué sintomas son
las mayores barreras para mejorar la calidad de
vida y qué estrategias estan en linea con los ob-
jetivos y valores de la familia.
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