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Introduccion

Los Cuidados Paliativos Pediatricos (CPP) se describen, segun
la OMS, como “el cuidado total activo del cuerpo, la mente y
el espiritu del nifio, y en la prestacién de apoyo a la familia.
Los CPP comienzan cuando se diagnostica una enfermedad
amenazante para la vida y contindan independientemente
de si el nifio recibe o no tratamiento de la propia enferme-
dad.” ")

Los cuidados paliativos (CP) mejoran la calidad de vida de los
pacientes y las familias que se enfrentan con enfermedades
amenazantes para la vida, mitigando el dolor y otros sinto-
mas, y proporcionando apoyo espiritual y psicolégico desde
el momento del diagndstico hasta el final de la vida y duran-
te el duelo. Estos cuidados son aplicables en las fases tem-
pranas de la enfermedad junto con otras terapias dirigidas a
prolongar la vida, como la quimioterapia o radioterapia, e in-
cluyen las investigaciones necesarias para entender y mane-
jar mejor las complicaciones clinicas que causan sufrimiento.

Los CP también se caracterizan por afirmar la vida y contem-
plar el morir como un proceso normal, sin intencién de ade-
lantar ni posponer la muerte, ofreciendo un sistema de apo-
yo para ayudar a los pacientes a vivir de la manera mas activa
posible. Puede implicar e influir también positivamente en el
curso de la propia enfermedad.

Estos cuidados se deben proporcionar por profesionales sa-
nitarios. Para ello se ha de realizar desde un enfoque mul-
tidisciplinar que hace uso de los recursos disponibles en la
comunidad en la que se encuentra, pudiéndose llevar a cabo
con éxito incluso si los recursos son limitados. Los CPP pue-
den prestarse en centros terciarios, asi como en centros de
salud comunitaria e incluso en los domicilios de los pacientes.

Evolucion el concepto de CPP

En el afio 1990 es cuando por primera vez la OMS define el
concepto de CP como el “cuidado integral” de los pacien-
tes cuya enfermedad no responde al tratamiento curativo,

intentando llegar a la mejor calidad de vida posible de los
pacientes y de sus familias (Fig. 1). Esto conllevaba el proble-
ma de definir un momento en el que se dejaban de lado las
terapias curativas para iniciar las paliativas, convirtiéndose
ese momento en un punto inflexible. Es en el 1993, cuando
en el Children’s Hospice Internacional se introdujo un nuevo
concepto en los cuidados paliativos, orientando el manejo
del paciente como curativo y paliativo simultdneamente. Los
cuidados paliativos no serian por tanto excluyentes del trata-
miento curativo (Fig. 2).?
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Figura 1. Modelo de CP segtin la OMS
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Figura 2. Modelo de CP segun CHI
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En el 1998, la OMS sigue centrandose en que el objetivo es
conseguir la maxima calidad de vida del paciente y de su fa-
milia. Para ello consideraba que el tratamiento debia basarse
tanto en los sintomas de la enfermedad como en los pro-
blemas psicoldgicos o sociales acompafiantes. En el 2000 la
Academia Americana de Pediatria propuso un modelo inte-
gral de CPP que se iniciarian en el momento del diagnéstico
y continuarian a lo largo de la enfermedad, independiente-
mente si se derivaba a curacién o muerte del nifio (Fig. 3).
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Figura 3. Modelo de CP segiin OMS
(1998) y AAP (2000)

A partir del 1999, el Consejo de Europa ha realizado dos
recomendaciones especificas sobre los CP, abogando que
sean un derecho y una prestacion mas de la asistencia sa-
nitaria.

En Espafia, ese mismo afio en el Pleno del Senado, fue apro-
bada una mocidn instando al Gobierno a elaborar un Plan
Nacional de Cuidados Paliativos que seria aprobado en 2001,
tras la publicacién del documento en el afio 2000, “Bases
para su desarrollo. Plan Nacional de Cuidados Paliativos”.
El plan se puso en marcha en las diferentes comunidades
a partir de 2003, aflo en que el gobierno promulgé la “Ley
de Cohesién y Calidad en el Sistema Nacional de Salud” con
el fin de garantizar la equidad, quedando asi la atencion al
paciente en situacién terminal garantizada como prestacién
basica para todos los ciudadanos espafioles. Posteriormente
se cred la Estrategia en Cuidados Paliativos del Sistema Na-
cional de Salud 2007-2010, dirigida a los pacientes con can-
cer y enfermedades crénicas evolutivas de cualquier edad
que se encontrasen en situacién avanzada/terminal. En 2015
se cred el Il PENIA, documento donde, ante la evidencia de
falta de recursos por parte del plan nacional en lo referen-
te a los cuidados paliativos en edad pediatrica, se propone
proporcionar a la poblacidn infantil y adolescente con en-
fermedad en fase avanzada terminal y a sus familiares, una
valoracién y atencidén integral adaptada en cada momento
a su situacion, en cualquier nivel asistencial y a lo largo de
todo su proceso evolutivo.

Actualmente existen pocos datos recogidos en los diferen-
tes paises acerca de la epidemiologia sobre las enfermeda-

des amenazantes para la vida en edad pedidtrica. Algunos
estudios realizados en Reino Unido estiman una mortalidad
secundaria a enfermedades incurables en 1 por cada 10.000
nifios entre 1y 19 afios. La tasa de prevalencia de pacientes
pediatricos (entre 0-19 afos) tributarios de CP, con enferme-
dades que limitan o amenazantes para la vida, es de 10-16
por cada 10.000 habitantes, siendo un 60-70% de causa no
oncoldgica. Existen diferencias también por lo que respecta
a los datos diferenciados segun etapas de la infancia, la ni-
fiez o la adolescencia. En general, en la época neonatal se
deben a eventos perinatales y alteraciones congénitas como
malformaciones o cromosomopatias, siendo a partir del afio
de vida en pacientes con enfermedades neuromusculares,
cardiovasculares, malformativas u oncolégicas.(‘”

Situacion actual de los CPP en Espaiia

Se han identificado un total de 284 recursos asistenciales de
CP en Espafia, siendo 9 de ellos en CPP. (5)

Existen varios tipos de recursos acreditados por la Sociedad
Espafiola de Cuidados Paliativos (SECPAL). Por un lado exis-
ten los Equipos de CPP que se componen de profesionales
cualificados y formados en CP que proporcionan alivio del
sufrimiento en enfermedades avanzadas (oncoldgicas y/o no
oncoldgicas) y/o en fase terminal a pacientes pediatricos. El
equipo estd compuesto como minimo por un médico y una
enfermera con formacién especifica en CPP con el apoyo de
un médico especialista en pediatria (al menos a tiempo par-
cial), psicélogo/ay trabajador/a social. Prestan atencidn hos-
pitalaria, domiciliaria, ambulatoria o en consulta externas.

En datos recogidos por la SECPAL hasta Enero de 2016 se
identificaron un total de 9 recursos asistenciales de Cuida-
dos Paliativos Pediatricos (CPP), de los cuales 3 cumplian los
criterios definidos en el Directorio SECPAL 2015. En estos
criterios se tuvo en cuenta la formacién y la dedicacién de
los profesionales. Entre los recursos que han podido ser cla-
sificados se han identificado 2 Equipos Basicos de CPP (uno
en Catalufia y uno en Islas Baleares) y 1 Equipo Completo
de CPP (en Madrid). Todos realizan asistencia hospitalaria y
la mayoria de ellos (a excepcién de una Unidad de Dia de
CPP de Madrid y la Unidad de Control del Dolor y control
de sintomas de pacientes crénicos en Islas Canarias) realizan
también asistencia domiciliaria.

Objetivos de los CPP

Los objetivos de los Cuidados Paliativos Pediatricos han de
basarse en pilares fundamentales:
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- Realizar una atencidn integral individualizada y continua-
da que tenga en cuenta los aspectos fisicos, emocionales,
sociales y espirituales. Esto ha de realizarse mediante ser-
vicios especializados con personal cualificado y deben estar
disponibles las 24 horas del dia, los 7 dias de la semana.

- El nifio enfermo y la familia son la unidad a tratar. Se tiene
que reconocer tanto el dmbito familiar como social del que
forma parte el nifio, que es donde se desarrolla plenamente
como ser humano.

- La promocion de la autonomia y la dignidad del enfermo
tienen que regir en las decisiones terapéuticas. Especial-
mente en el caso de nifios mayores y adolescentes, donde se
deben tener muy en cuenta sus opiniones y deseos. Se consi-
dera al menor un sujeto activo, participativo y creativo, con
capacidad para modificar su propio medio de participar en
la busqueda y satisfaccién de sus propias necesidades y las
de su entorno. Es por ello que se reconoce al menor como
un titular de derecho y con capacidad progresiva, segun su
grado de madurez para ejercerlo.

- Comunicacion e informacion clara y abierta entre el nifio,
la familia y el personal que los atiende. Juntos deberian
establecer los objetivos generales de los cuidados, discutir
las diferentes opciones de tratamiento y compartir las deci-
siones. Deberia proporcionarse una informacion honesta y
comprensible con respecto a la situacion del nifio, los posi-
bles prondsticos, los tratamientos y servicios disponibles. En
el caso de nifios pequefos o discapacitados los padres debe-
rian determinar, con el asesoramiento de los profesionales,
como, cuando y qué tipo de informacién hay que compartir
con el nifio. La comunicacidén empatica y de apoyo es decisi-
va cuando se tratan cuestiones relacionadas con el final de
la vida.

- Evaluacion y manejo de los sintomas. Debe evitarse el
sufrimiento innecesario siempre que haya disponible trata-
miento farmacoldgico efectivo, combinado con otras tera-
pias cognitivas, conductuales y de apoyo.

- Una estrategia interdisciplinar. Se requiere la coordinacion
entre el nifio, la familia, el personal del colegio y los profe-
sionales sanitarios, incluyendo enfermeras/os, médicos de
atencién especializada y primaria, farmacéuticos, trabajado-
res sociales, consejeros de duelo y/o guias espirituales.

- La actitud terapéutica deber ser rehabilitadora y activa.
Debe facilitarse, dentro de lo posible la permanencia en el
domicilio. Asi mismo, debe favorecerse el mantenimiento de
las actividades diarias (especialmente las mas placenteras)
gue estuviera realizando hasta la fecha, adaptandose a las
limitaciones de cada paciente en cada momento.

- Mantener un “ambiente” de respeto, confort, soporte y
comunicacion. Se tiene que considerar dicho ambiente como
el lugar fisico en el que se encuentra pero también como la
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relacion entre el paciente, la familia y el equipo sanitario,
que influye de manera decisiva en el control de sintomas. La
relacion médico-paciente, basada en la confianza mutua vy la
cercania, facilita enormemente la resolucién de problemas
especialmente en las fases finales de la vida.

- Apoyo a los profesionales de la salud para evitar el des-
gaste profesional. Las instituciones deberian trabajar para
identificar y minimizar los riesgos y el estrés laboral, y man-
tener el bienestar fisico, psicoldgico y espiritual del personal.
- Educacidén y formacidn de los profesionales sanitarios. To-
dos los profesionales relacionados con la atencién pediatrica
deberian recibir formacién en CPP.

- Concienciacién publica. Estudios recientes han demos-
trado la escasa concienciacion y el conocimiento de la po-
blacion sobre los CP. La poblacidn general necesita recibir
informacion y educacion respecto a los servicios que se pro-
porcionan, las modalidades de tratamiento y sobre el trata-
miento efectivo del dolor y otros sintomas.

- Monitorizacion e indicadores. La evaluacién y monitoriza-
cién continuas para medir la satisfaccion del paciente/fami-
lia sobre la prestacion de los cuidados, el manejo de sinto-
mas y la calidad de vida son esenciales para los programas
efectivos de CPP basados en datos.

Paciente beneficiario de los CPP

En la edad pediatrica, los pacientes que requieren de unos
CP padecen enfermedades variables dentro de las que se in-
cluyen enfermedades neuroldgicas, metabdlicas, cromoso-
micas, cardioldgicas, respiratorias, infecciosas, oncoldgicas,
complicaciones perinatoldgicas o traumaticas.

Estas enfermedades se pueden dividir como limitantes o
amenazantes para la vida. Se ha de diferenciar estos 2 con-
ceptos, definiendo una enfermedad limitante para la vida
como “aquella situacién en la que la muerte prematura es lo
usual, aunque no necesariamente inminente”; y una enfer-
medad amenazante para la vida como la que “tiene una alta
probabilidad de muerte prematura pero en la que también
existe la posibilidad de una supervivencia prolongada hasta
la edad adulta”.

La Association For Children’s Palliative Care describe cuatro
grupos principales de pacientes:

- Grupo 1: Situaciones que amenazan la vida, para las cuales
el tratamiento curativo puede ser viable, pero también pue-
de fracasar (por ejemplo, céncer, infecciones, fallo organico
cardiaco, hepatico o renal).

- Grupo 2: Enfermedades que requieren largos periodos
de tratamiento intensivo dirigido a mantener la vida, pero
donde todavia es posible la muerte prematura (por ejemplo,

Pag. 3

[ www.dicaf.es }

N2 COL. 183



http://www.dicaf.es

fibrosis quistica, VIH/SIDA, anomalias cardiovasculares, en-
fermedad de Duchenne).

- Grupo 3: Enfermedades progresivas sin opciones curativas,
donde el tratamiento es paliativo desde el diagnéstico (por
ejemplo, trastornos neuromusculares o neurodegenerati-
vos, trastornos metabdlicos progresivos, anomalias cromo-
sdmicas, cancer metastdsico avanzado ya al diagndstico).

- Grupo 4: Situaciones irreversibles, no progresivas con grave
discapacidad que conllevan una extrema vulnerabilidad de
padecer complicaciones de la salud (por ejemplo, paralisis
cerebral grave, trastornos genéticos, malformaciones congé-
nitas, recién nacidos de muy bajo peso, lesiones cerebrales o
de la médula espinal).

Como se ha comentado previamente, el tratamiento cura-
tivo se ha de entender conjuntamente con el tratamiento
paliativo, pero es imprescindible reconocer el punto de in-
flexion por el que un paciente pediatrico precisa atencidn es-
pecifica de un equipo de cuidados paliativos. Ese momento
nos permite establecer un planteamiento tanto diagndstico
como terapéutico que nos proporcione ayudar para que el
paciente llegue al fallecimiento sin aplicar medidas que no
sirven al bienestar del paciente, ni a humanizar su muerte.
Es por ello que en el nifio afectado de una enfermedad o
una situacién clinica de pronéstico fatal debe beneficiarse de
la coexistencia de ambas mentalidades, tanto curativa como
paliativa, desde el mismo momento del diagndstico.

Diferencias en los CPP

Desde el afio 2007 el grupo de trabajo pediatrico de la Eu-
ropean Association of Palliative Care (EAPC) y la Fondazione
Maruzza Lefevbre D’Ovidio Onlus han publicado dos docu-
mentos de referencia sobre cuidados paliativos pediatricos
en los que se recogen los elementos especificos y distintivos
que diferencian la atencién en CPP:

- Amplia variedad de enfermedades. Comportando una du-
racion impredecible de la enfermedad.

- Variabilidad en la edad de los pacientes. La atencion se
inicia desde la fase prenatal en algunas ocasiones hasta los
adultos jévenes. Esto también afecta cada aspecto de sus
cuidados, desde la dosis de la medicacion, a los métodos de
comunicacién, educacién y apoyo.

- Reducido nimero de pacientes. Comparado con los adul-
tos, el numero de nifios que precisan de CPP es mucho me-
nor.

- Disponibilidad limitada de farmacos especificos para los
nifios. Casi todos los farmacos estan desarrollados, formu-
lados y autorizados para su uso en adultos. Raramente se
dispone de formas de presentacién adecuadas para nifios y

algunos tienen un sabor desagradable. Es por todo ello que
la mayoria de farmacos se usan “fuera de sus indicaciones
aprobadas”.

- Papel de la familia. El nifio y la familia constituyen la unidad
de atencidn. Los padres estan profundamente involucrados
como cuidadores y responsables en la toma de decisiones.
Ademas cuando un nifio estd muriendo puede resultar extre-
madamente dificil para los miembros de la familia y cuidado-
res aceptar el fracaso del tratamiento, la irreversibilidad de
la enfermedad y la muerte.

- Area de conocimiento relativamente nueva. En Pediatria
se ha hecho mas patente por los avances que permiten pro-
longar la supervivencia de un mayor nimero de nifios con
patologias complejas que hasta hace poco los habrian con-
ducido a un rapido deterioro y a la muerte.

- Afliccidn y duelo. Después de la muerte de un nifio es mas
probable que el duelo sea grave, prolongado y, a menudo,
complicado.

- Cuestiones legales y éticas. Los referentes legales son los
padres o tutores del nifio. A menudo no se respetan los dere-
chos legales del nifio, sus deseos y su participacién a la hora
de elegir. Puede haber conflictos entre la ética, la conducta
profesional y la legislacién, especialmente en lo que concier-
ne a los nifios.

- Impacto social. Es dificil para el nifio y la familia mantener
su papel en la sociedad a lo largo de la enfermedad debido a
las faltas que se pueden ocasionar en el colegio o el trabajo
y la necesidad de ingresos que pueden precisar.

Control de los sintomas

En ocasiones los sintomas que pueden presentar los nifios
que requieren de CPP pueden ser muy variados. Ademas
puede comprender edades en las que la persona no pueda
expresar qué le esta pasando. Es por ello que se ha de rea-
lizar una correcta anamnesis y exploracion fisica para deter-
minar cudl es el manejo mas adecuado, que incluye:

- Hacer participes a los padres en la medida de lo posible.
Ellos son los que mejor conocen la condicién y el estado de
su hijo y se hacen cargo de su cuidado.

- Evaluar la etiologia de los sintomas. Tanto si presenta una
causa corregible o no subyacente, nos permite establecer el
mejor manejo.

- Valorar el riesgo/beneficio de un tratamiento. Puede ser
variable en funcidn de la situacion del paciente y por lo tan-
to las decisiones que se toman en torno a la enfermedad
también.

- Inicio del tratamiento cuando se detecte el sintoma y mo-
nitorizacion de su efecto. Nos permite determinar si una
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medida esta haciendo efecto o no y aplicar aquellas medidas
gue son necesarias, desestimando aquellas que no lo son.

- Eleccidon de tratamientos de posologia facil de cumplir.
Dado que el objetivo es paliar y asegurar el maximo cumpli-
miento sin sufrimiento para el paciente ni su familia.

A continuacidn se exponen los sintomas mas frecuentes y
en consecuencia las medidas de control de sintomas que se
pueden realizar.

Astenia

Es el sintoma mas frecuente en los pacientes que requieren
cuidados paliativos en pediatria. Es de causa multifactorial
por lo que es dificil de tratar y su manejo se basa en el trata-
miento de las diferentes etiologias que lo causan.

Dolor

El dolor es uno de los principales sintomas en los pacientes
que reciben cuidados paliativos y puede ser la causa de otros
sintomas presentes en el nifio como problemas con el suefio,
ansiedad, astenia, etc. También es una fuente de angustia en
los familiares. Para su reconocimiento y su tratamiento se
dispone de multiples herramientas. ©

En los nifios el dolor se puede deber tanto a su enferme-
dad como a factores psicoldgicos y traumaticos. Pueden su-
frir dolor agudo, dolor crénico o dolor recurrente los cuales
requieren diversos manejos y una monitorizacion continua
ante su aparicién y su tratamiento. A edades tempranas se
puede manifestar como llanto, irritabilidad e incluso cam-
bios fisioldgicos, pero a medida que el nifio es mayor, es ca-
paz de describir todas las caracteristicas relacionadas con el
dolor (como localizacidn, intensidad, duracion,...).

Para determinar la intensidad del dolor se pueden aplicar di-
versas escalas en funcién de la edad del nifio con el que nos
encontremos.

- Menores de 3 afios: escala de Susan-Given-Bell, la cual
combina datos objetivos como la repercusién en las cons-
tantes vitales y datos subjetivos. En dicha escala se considera
0 ausencia de dolor, 1-4 dolor leve, 5-8 dolor moderado y >
9 dolor severo.

- De 3 a 6 afios: escala de rostros. Secuencia de 6 a 9 caras
desde la sonrisa que representa ausencia de dolor hasta el
llanto que representa dolor intenso.

- De 6 a 12 afios: escala analdgica visual o escala numérica.
- Mayor de 12 afos: escala verbal. Verbaliza de 0 a 10 su
grado de dolor.
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En las 3 ultimas escalas, se puede gradar el dolor siendo 0
ausencia de dolor, 1-3 dolor leve, 4-6 dolor moderado y 7-10
dolor severo.

En muchas ocasiones se ha observado un infratratamiento
del dolor en los pacientes de edad pediatrica, sobre todo
por el pensamiento que el uso de opioides en nifios es con-
trovertido y que puede generar adiccidén, lo cual no se ha
demostrado. Para ello la OMS cred una escala del manejo
farmacolégico del dolor adaptando el tipo de farmacos que
se pueden usar segun el grado de dolor que padece y que ha
sido modificada recientemente. Anteriormente la escala se
dividia en dolor leve, moderado y severo, habiendo 3 esca-
lones. En el dolor moderado se aconsejaba el uso de trama-
dol y codeina, pero actualmente se han desestimado para
el control del dolor crénico en pediatria por varios motivos.
Por un lado, no hay suficiente evidencia de la efectividad y
la seguridad del uso crénico de tramadol en pediatria; y por
otro lado, la codeina tiene un metabolismo muy variable se-
gun la edad y no ha demostrado un gran efecto analgésico en
contra de importantes efectos secundarios. Es por ello, que
actualmente se dispone de 2 escalones, el primero donde se
encuentra el dolor leve, y el segundo con el dolor moderado-

severo.

Dolor leve

Se usan analgésicos no opioides, principalmente paraceta-
mol e ibuprofeno. Son farmacos bien tolerados, con baja
toxicidad y pocos efectos secundarios. Son también antipiré-
ticos, efecto util en ciertos pacientes.

Dolor moderado-severo

En este escalén se indican de forma principal el uso de far-
macos analgésicos opioides. Hay multiples opioides que

|Il

pueden usarse, siendo la morfina el “gold estandar” en pe-
diatria. Se ha de escoger la via de administracion menos in-
vasiva siempre que sea posible. Se debe encontrar ademas
la dosis y el intervalo entre dosis adecuado, siendo posible
administrar cada 4 horas en caso de tratamiento oral o de

forma continua parenteral.

Para encontrar la dosis de morfico via oral necesaria se pue-
den seguir los siguientes 3 pasos:

- Inicio: la dosis inicial se tiene que calcular por dosis de peso
usando farmacos de accion corta.

- Valoracion: la dosis de morfico se debe ir aumentado hasta
que se consiga un adecuado control del dolor con los meno-
res efectos secundarios posibles. Las guias indican general-
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mente un aumento del 30-50% de la dosis total de mérfico
que requirié el dia previo en dolor moderado, o hasta el 50-
100% en caso de dolor severo.

- Mantenimiento: es la dosis que consigue el efecto analgési-
co deseado. Es en este momento cuando se puede iniciar el
uso de opioides de larga duracion.

Cuando se obtiene el tratamiento analgésico de manteni-
miento, se pueden administrar dosis de rescate en caso de
ser necesario cuando hay episodios de dolor intercurrente.
Estas dosis de rescate deben calcularse como el 10-15% de la
dosis total en 24 horas que precisa de opioides. En los nifios,
incluso se aconseja que esta dosis sea el 1/20 0 1/10 de la
dosis total de 24 horas, viéndose igual de efectiva y mas se-
gura. En los casos de dolor crénico en los que sea necesario
usar mas de 3-4 rescates diarios sera necesario incrementar
la dosis de opioide de mantenimiento en una dosis equiva-
lente al 50-100% del total de mediacidn de rescate que se
usé en 24 horas, igual que se realizé para alcanzar la dosis
analgésica inicial.

Se debe tener especial consideracion a la hora de prescribir
opioides en neonatos y lactantes menores de 12 meses, ya
que tienen una vida media mayor debido al diferente meta-
bolismo que presentan respecto al resto de nifios. Se debe
iniciar con dosis menores (lactantes menores de 6 meses,
25-50% de la dosis estimada) y a intervalos mas prolongados
(cada 6-8 horas). Lo mismo ocurre en los pacientes con insu-
ficiencia renal en tratamiento con oxicodona o morfina y en

los nifios con insuficiencia hepatica y se inicia metadona.”

Hay ocasiones en las que ante el aumento de dosis de opioide
se producen efectos secundarios limitantes y no tolerables,
consiguiendo o no el efecto analgésico deseado. En estas si-
tuaciones se debe cambiar el farmaco opioide o conseguir una
nueva via de administracion. La nueva dosis del farmaco se
puede calcular segln la equivalencia con morfina oral, debién-
dose reducir entre 25-30% para reducir la posible toxicidad y
favorecer su tolerancia al nuevo farmaco. Si lo que se realiza
es el cambio en la via de administracion, existen unos rangos
de equivalencias que, como ejemplo, de la morfina son:

Oral 1
Rectal 1
Subcutdnea 1/2
Intravenosa (administracion habitual) 1/3
Intravenosa (dosis ocasional) 1/6
Epidural 1/30
Intradural 1/300

Los opioides tienen variados efectos secundarios que deben
tenerse en cuenta durante su uso. La siguiente lista resume
estos efectos y las principales consideraciones:

- Depresion respiratoria

e Muy infrecuente.

e Suele asociarse a factores de riesgo como la sobredosifi-
cacion, el primer uso en pacientes sin contacto previo con
moérficos, enfermedad renal u otras causas de depresion del
sistema nervioso central.

- Sedacion

¢ Frecuente en paciente sin contacto previo con morficos o
con aumentos significativos de la dosis.

e Se debe avisar y tranquilizar a los padres sobre este efecto
secundario dado que desaparece en las proximas adminis-
traciones.

- Estrefiimiento

e Muy frecuente en la edad pediatrica.

e Requieren del uso de laxantes, inicialmente con estimula-
dores o ablandadores de heces.

e En casos de estrefiimiento refractario puede usarse na-
loxona 0.25-2 mcg/kg/h o metilnaltrexona 0.15 mg/kg (max.
8-12 mg) cada 48 horas subcutdneo, sin perder efecto anal-
gésico.

- Retenciodn urinaria

e Sobre todo con aumentos radpidos de dosis o con opioides
epidurales o intratecales.

e Pueden ser necesarios masaje vesical, farmacos anticoli-
nérgicos o sondajes intermitentes.

- Prurito

e Frecuente en pediatria.

e Suele producirse en cara y nariz.

e Pueden usarse farmacos como ondansetrdn, naloxona o
naltrexona, pero los antihistaminicos no son efectivos.

- Nauseas y vomitos

e Mejora con los dias

e Se puede administrar un antiemético.

- Mioclonias

e Frecuente en nifios.

e Mejora al disminuir la dosis o rotar el farmaco, aunque
también pueden tratarse con clonazepam o baclofeno.

- Delirio

e Suele asociarse a otros factores de riesgo como uso de
otros farmacos, infecciones, etc.

e Es necesario el uso de neurolépticos.

- Hiperalgesia

e Deben considerarse adyuvantes y reduccion de la dosis del
farmaco opioide.

Ademas de los farmacos mencionados existen otras medidas
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terapéuticas tanto farmacoldgicas como no farmacoldgicas
para el control del dolor.

Las medidas no farmacoldgicas analgésicas incluyen méto-
dos fisicos como masajes, inmovilizacidon o la crioterapia y
métodos psicoldgicos y conductuales como la musicoterapia
o el arteterapia, la meditacién y estimulacidn vibratoria, en-
tre otras.

Para el manejo del dolor, también se dispone de farmacos
adyuvantes. Se definen como aquella medicacién en la que
la indicacién principal no es el dolor pero que tiene efecto
analgésico en ciertas situaciones. La OMS recientemente
ha hecho una revisidn del uso de farmacos adyuvantes para
control del dolor, y no ha encontrado ninguna evidencia que
demuestre su efectividad, de manera que no se puede reali-
zar una recomendacién basada en la evidencia para su uso.
Aun asi en el dolor neuropatico es frecuente el uso de far-
macos como la gabapentina, la pregabalina o la amitriptilina,
asi como otros farmacos de segunda linea como inhibido-
res selectivos de la recaptacion de serotonina (duloxetina,
venlafaxina), anticonvulsivantes (valproato, carbamacepina,
lamotrigina y topiramato) o cannabinoides (dronabinol).
Otros farmacos usados como coadyuvantes para el control
del dolor son: lidocaina tdpica, ketamina, agonistas alfa2-
adrenérgicos (clonidina), corticoesteroides (dexametasona,
prednisona) o las benzodiacepinas (clonazepam).

Hemorragia

Puede ser un signo desagradable y que genere estrés tanto
en el paciente como en la familia. En los sangrados locales es
posible usar acido tranexamico oral o aplicacién de adrena-
lina tépica o 4cido tranexamico aplicado sobre una gasa. En
los sangrados por disfuncion hepatica puede ser necesario el
tratamiento con vitamina K oral o intramuscular. En algunas
situaciones también puede ser necesario el uso de transfu-
siones de sangre y plaquetas.

En las hemorragias masivas se ha recomendado el uso de
diamorfina con diazepam o midazolam endovenosos. Aun-

que en la mayoria de situaciones, estos sangrados no son
dolorosos.

Sintomas gastrointestinales
Anorexia

Como en el caso anterior la anorexia se debe a multiples
causas. Es un sintoma que genera bastante ansiedad en los
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padres, pero hay que explicarles que los nifios en situaciones
avanzadas y con menor actividad requieren menos comida y
pueden no tener sensacion de hambre. Aun asi existen me-
didas que pueden mejorar la anorexia, como:

- Fraccionar la dieta en 6-7 tomas y flexibilizar los horarios.

- Usar dietas semiblandas o blandas que suelen ser mejor
toleradas.

- No insistir en nutriciones muy hipercaléricas o hiperpro-
teicas.

- Uso fraccionado de liquidos (agua, infusiones, etc.), unido a
cuidados frecuentes de la boca.

- En ocasiones se han utilizado farmacos como los corticoi-
des (dexametasona a dosis bajas, 0,1 mg/kg/dia) o el aceta-
to de megestrol (160 mg/dia) que puede mejorar el apetito,
pero el beneficio que puede aportar no es superior a los
efectos secundarios.

Nauseas y vOmitos

Para adecuar el tratamiento ante los vomitos y las nauseas,
deberemos establecer la etiologia de los mismos. Puede ser
secundario a la propia enfermedad o a los tratamientos para
la misma. En ocasiones se debe a motivos ambientales como
los olores fuertes o insistencia con la ingesta, asi como los
traslados en vehiculos. Una vez establecida la etiologia, prio-
ritariamente se deben tratar esas causas corregibles (como
el uso de colonias con poco olor) y si no fuesen corregibles
seglin su mecanismo de accién para elegir el antiemético
adecuado.

Estrefiimiento

Para el tratamiento del estrefiimiento existen medidas higié-
nico-dietéticas y farmacoldgicas. Generalmente, siempre se
deberia iniciar el tratamiento con medicacion oral y dejar la
medicacion rectal cuando este estrefiimiento sea refractario.
Se ha de tener en cuenta que para un paciente en edad pe-
diatrica, la exploracién rectal es una experiencia mucho mds
sensible, teniendo en cuenta que ademas a muchos de ellos
se les ha realizado en varias ocasiones.

Este estrefiimiento puede estar asociado a varias situacio-
nes que se han de tener en cuenta. Hay nifios que requieren
cuidados paliativos con bajo nivel de actividad o con patolo-
gia neuromuscular, con afectacion de los nervios y musculos
necesarios para la defecacién. Incluso algunos reciben una
dieta inadecuada por el grado de afectacion y pueden con-
llevar una deshidratacién que favorezca el estrefiimiento.
Algunos de ellos también han podido tener fisuras anales
previas. En este caso la fisura anal convierte la defecacion
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en un acto doloroso por la herida abierta a la salida del ano
y produce un espasmo anal que dificulta la salida de la ma-
teria fecal.

En los nifios que reciben medicacidn con opioides de forma
crénica se deberia administrar farmacos laxantes profilac-
ticos desde el inicio, pero hay otros farmacos que también
favorecen el estrefiimiento como son los anticolinérgicos o
los anticonvulsivantes.

Existen varios farmacos laxantes en funcion de su mecanis-
mo de accion.

Obstruccion intestinal

Hay enfermedades y tratamientos que pueden condicionar
obstrucciones intestinales. En estos casos esta contraindi-
cado el uso de laxantes y se puede administrar octedtrido.
También se puede producir una pseudoobstruccion coldnica
aguda, en tal caso el farmaco de eleccidn es la neostigmina.

Diarrea

La diarrea en nifos puede tener varias causas diferentes,
como una gastroenteritis aguda infecciosa, impactacién fe-
cal con desbordamiento, causas malabsortivas, inducido por
farmacos como los antibidticos, postirradiacion o postqui-
mioterapia o enfermedades intercurrentes.

En la mayoria de ocasiones con aumento de los aportes de
liquidos es suficiente. Como en el resto de sintomas, en caso
de que se establezca una causa tratable, ésta debe corregir-
se. Pero hay casos de diarrea persistente en los que se puede
valorar el tratamiento con Loperamida (Basic symptom con-
trol in Pediatric Palliative Care).

Sintomas neurologicos
Espasticidad

La espasticidad es el aumento de resistencia del musculo a
la extensidn y se acompafia de aumento del tono, hiperre-
flexia, reflejos plantares extensores, espasmo muscular y
pérdida del control motor y de la agilidad. Esto puede con-
llevar dolor en el paciente y dificultar las movilizaciones por
parte de los cuidadores.

Existen medidas no farmacoldgicas para el tratamiento de la
espasticidad que incluyen fisioterapia muscular con ejerci-
cios de estiramientos, posicionamiento y aparatos de ayuda
y apoyo durables. También pueden aplicarse tratamientos

médicos como algunos farmacos o inyecciones de toxina bo-
tulinica, y tratamientos quirurgicos.

Mioclonias

Las mioclonias son contracciones involuntarias, abruptas,
breves, espasmddicas y no suprimibles de un musculo o un
grupo muscular. Se puede dar de forma fisioldgica en el sue-
fio, con el ejercicio o el estrés, en trastornos neurodegenera-
tivos o secundario a sobredosis de opioides.

Convulsiones

Muchos nifios que requieren cuidados paliativos pueden su-
frir crisis convulsivas, sin ser en todos los casos secundarios a
una epilepsia. Es por ello que se deben definir bien el tipo de
crisis. Al establecer el tipo de crisis se podra elegir el farma-
co mas adecuado para su control. Siempre se debe empezar
por un farmaco a dosis bajas, y se deberd ir aumentando la
dosis gradualmente hasta el control de las crisis o hasta que
aparezcan efectos secundarios. En caso de falta de control se
podran afiadir fdrmacos hasta el correcto control. Se debe
tener en cuenta que en estos farmacos se han de modificar
sus dosis de forma muy gradual. En los pacientes con patolo-
gia hepatica/renal y en menores de 3 afios se debe aumentar
la dosis por el aumento de metabolismo.

Por otro lado, las familias han de formarse en el manejo de
la crisis convulsiva aguda. En la mayoria de ocasiones no
sera necesaria la administracidon de ningun farmaco, pero en
otras sera necesario el uso de midazolam intranasal o bucal
o diazepam rectal para que ésta ceda.

Ansiedad/agitacion/delirio

La agitacion se define como un estado de alerta potenciado y
molesto que se manifiesta como discurso elevado de tono o
enfado, tension muscular aumentada, excitacion neurovege-
tativa (como diaforesis o taquicardia), o estado afectivo irri-
table. El tratamiento se inicia identificando las posibles cau-
sas de malestar, siendo en muchas de las ocasiones debido a
otros sintomas como el dolor, las mioclonias, u otros facto-
res médicos (hipercapnia, fallo renal, hipertensién intracra-
neal, etc). Se debe revisar también la medicacion prescrita
que puede ocasionarla (anticonvulsivantes, corticoesteroi-
des, clonidina, opiaceos o sedantes hipnoéticos) y determinar
la presencia de delirium acompafiante, caracterizado por al-
teracion de la atencidn, problemas de suefio, labilidad del
humor y confusion.
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El tratamiento inicial es no farmacoldgico, consistente en
calmar al nifio con caricias y/o palabras suaves asi como el
uso de objetos familiares del hogar. La restriccion fisica se
debe restringir a aquellos casos en los que la agitacién pue-
de comportar un riesgo de dafiarse.

También se dispone de tratamiento médico basado en ben-
zodiacepinas o neurolépticos.

Otros sintomas neuroldgicos

Existen mas sintomas neuroldgicos presentes en pacientes
gue requieren cuidados paliativos pediatricos y que requie-
ren farmacos para su control, dentro de los cuales esta la
disautonomia (caracterizada por agitacién, flushing, sudo-
racion, taquicardia y nauseas), depresidn, insomnio, corea
(movimientos impredecibles, breves, frecuentes y cadticos
de una parte del cuerpo hacia otra), distonia (contraccidon
muscular sostenida, causando frecuentemente retortijon,
movimientos repetitivos o posturas anormales) o acatisia
(inquietud motora, en el que el paciente se siente obligado a
caminar arriba y abajo o a cambiar la postura corporal cons-
tantemente).

Sintomas respiratorios
Disnea

La disnea se refiere a la sensacion subjetiva de falta de aire.
Es un sintoma desagradable y mal tolerado tanto por el nifio
como por la familia.

Esta sensacién de disnea se puede deber a varias causas.
Una de las principales, sobretodo en patologias malignas,
es la anemia. Es muy discutida la necesidad de transfusion,
dado que se trata de una medida invasiva, no siempre bien
tolerada y que no siempre representa un beneficio en el con-
trol del sintoma. Se deberia individualizar su uso en funcién
del estado del nifio. La ansiedad también puede generar dis-
nea siendo, a la vez, la disnea una causa de ansiedad. En este
caso lo principal sera calmar al nifio para mejorar la disnea.
Los tumores cerebrales también pueden afectar al centro
respiratorio, en estos casos se puede usar inicialmente dexa-
metasona, siendo su efecto limitado.

En los niflos con disnea, se ha objetivado que el uso de ca-
nulas nasales de bajo flujo puede mejorar dicho sintomas.
Se puede monitorizar la saturacion de hemoglobina, pero en
estos casos el indicativo principal es el estado y la sensacién
del paciente, no los valores de la pulsioximetria.
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La disnea también puede verse frecuentemente en pacien-
tes con patologia neuromuscular con debilidad de muscula-
tura respiratoria y mal manejo de secreciones respiratorias.
En estos casos es de gran utilidad el uso de fisioterapia res-
piratoria, intentando evitar los sistemas de aspiracion que
aumentan el disconfort. En los casos de secreciones espesas,
también se ha usado la N-acetilcisteina, siendo controverti-
do el uso de nebulizaciones de suero salino hiperténico, que
en algunos casos incluso puede inducir broncoespasmo re-
flejo. Otro tratamiento que puede ser util es el uso de bron-
codilatadores nebulizados y analgesia. Segun la etiologia, el
salbutamol y el bromuro de ipratropio nebulizados pueden
mejorar la disnea.

Patologias como el linfoma u otras enfermedades malignas
también pueden provocar derrame pleural. Se ha de valorar
la situacién del paciente dado que la colocacion de sistemas
de drenaje pleural produce disconfort y pueden ser una so-
lucion temporal a su problema.

Secreciones respiratorias

El aumento de secreciones respiratorias puede generar una
sensacion de angustia familiar y del paciente. Suele asociar-
se mds con el uso de benzodiacepinas y es frecuente que se
presente en situaciones finales de vida.

El tratamiento con escopolamina tanto en parches como en
infusidn subcutanea disminuye las secreciones respiratorias
y tiene efecto sedativo. El principal problema es la inflama-
cion subcutdnea a las 24-48 horas. Otro grupo de farmacos
gue se usan son los anticolinérgicos que reducen la hipersa-

livacion.
Tos

El principal tratamiento de la tos es el tratamiento de la cau-
sa que la desencadena. Se ha de tener en cuenta algunas
situaciones, como puede ser la humidificacién del aire o el
oxigeno que se administra al nifio y el uso de fisioterapia
respiratoria o mecanismos de cough assist, sobretodo en pa-
cientes con patologia neuromuscular con tos poco efectiva o
con un reflejo de la tos abolido.

Se debe tener en cuenta que en situacidn de final de vida
no se debe usar opioides débiles como la codeina, dado que
suele necesitar también la administracién de opioides po-
tentes para el control de sintomas y en este caso competi-
rian por los mismos receptores, disminuyendo la efectividad
de estos ultimos.
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Situacion de final de vida

El periodo final de vida es cuando el paciente y la familia
requieren de mas cuidados. Existen una serie de signos y
sintomas que pueden aparecer y que se han de identificar
para poder tratarlos. En el nifio es frecuente que se pre-
sente un deterioro evidente del estado fisico, con sintomas
psicoemocionales variables, dificultad para la ingesta, tras-
tornos respiratorios y de los esfinteres, asi como necesidad
de estar acompafiado por sus seres mas queridos. Por otro
lado, la familia sufre un estrés psicoemocional muy elevado,
con sensacion de impotencia ante la situacion, demandando
tratamientos inadecuados a la situacién de su hijo. Es por
ello que se tienen que definir conjuntamente los objetivos
de nuestros cuidados remarcando el bienestar del paciente,
en primer lugar, y de su familia.

Es importante realizar una serie de cuidados en esta fase es-
pecialmente que incluyen:

- Realizar una adecuada ventilacidn e iluminacién de la ha-
bitacion.

- Realizar cuidados de la boca diarios evitando la sensacién
de boca seca con enjuagues con soluciones desbridantes
(3/4 bicarbonato y 1/2 de agua oxigenada aplicado con un
cepillo de dientes) y aumentar la salivacién chupando un ca-
ramelo, chicles, etc. En otros casos se debera evitar la sialo-
rrea excesiva pudiéndose usar farmacos.

OMS. (2016). Organizacion Mundial de la Salud. Recuperado
el 27 de octubre de 2016, de http://www.who.int/cancer/
palliative/es/

- Realizar cuidados de la piel con cambios posicionales fre-
cuentes para evitar las Ulceras por decubito, buscando siem-
pre la mejor posicion para el nifio, en la que se encuentre
mas comodo y aplicando crema hidratante diariamente. Se
ha de realizar bafio diario, con aseo en la cama.

- Adecuar el tratamiento farmacoldgico, evitando los medi-
camentos innecesarios.

- Dejar a un segundo plano la ingesta.

Los sintomas que mas frecuentemente aparecen en esta
situacién son el dolor, la agitacién y la disnea. El tratamien-
to principal de éstos seran los opioides. La dosificacion de
opioides se realiza como se ha explicado previamente en el
apartado de control del dolor. Se ha de tener en cuenta que
en los casos en los que el paciente presente importantes
efectos secundarios con adecuado control del dolor se debe
reducir la dosis del opioides 25-50%, en cambio si no se con-
trola el dolor de forma adecuada se debe rotar el opioide
sin modificacidén de la dosis.

En estas situaciones, también es frecuente que no pueda
usarse la via oral para la administracién de la medicacion o
dada la frecuencia de medicacién se desee otra via de admi-
nistracion. Es por eso que existen otras presentaciones para
poder aplicarse. Como ejemplo, existen parches transdér-
micos de fentanilo. Para pasar de fentanilo oral a parches,
se debe continuar con las dosis orales hasta 8-12 horas de
haber colocado el parche transdérmico. En estos casos, los
rescates de mérficos pueden continuar dandose via oral si la
situacion lo permite. En casos de que inicialmente se tratase
con fentanilo endovenoso y se desee pasar a parches, se de-
bera disminuir la dosis de fentanilo endovenoso a la mitad
a las 6 horas de colocar el parche y parar a las 12 horas de
su aplicacién.

Por ultimo, en los Ultimos dias u horas, para el control de los
sintomas es frecuente precisar de una sedacién terminal.
Esta se define como “una sedacién tan profunda como se
precise para aliviar el sufrimiento fisico o psiquico, en un
paciente cuya muerte se ve proxima”. El objetivo no es acor-
tar la vida del paciente, si no anteponer el control del sufri-
miento a la propia supervivencia. Esta sedacion se realiza
con opioides a dosis elevadas junto a benzodiacepinas y en
ocasiones neurolépticos. Es importante aumentar tanto la
dosis como sea necesario para controlar los sintomas. En
esta situacién se debe eliminar todas aquellas medidas su-
perfluas que no sirvan para conseguir el bienestar del nifo
como son la alimentacién y la hidratacion, la oxigenoterapia
y la medicacion que no sirva para el control de los sinto-
mas. Existen algunas situaciones controvertidas en estos
momentos que deben solventarse pensando siempre en
evitar el sufrimiento del paciente. De manera que ante la
aparicion de fiebre y signos de infeccion, ésta se tratara si
causa un disconfort para el nifio, en caso de palidez extre-
ma o sangrado se podra transfundir plaquetas si se evita
un fallecimiento especialmente traumatico a la familia y el
sondaje urinario en caso de retencion urinaria se realiza-
ra si ésta es molesta. Es habitual también la presencia de
estertores pre-mortem, debidos a ruidos respiratorios por
aumento de secreciones que ocurren en fase de inconscien-
cia. Se ha de explicar a la familia que éstos no generan sen-
saciéon de disnea en el nifio dada la ausencia de conciencia,
no deben aspirarse y en estos casos pueden usarse parches
de escopolamina para disminuirlos.
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Conclusiones

Las principales conclusiones que se pueden extraer son:

¢ Los cuidados paliativos pedidtricos son aquellos cuidados que engloban todas las
esferas del paciente y su familia, tanto fisica, emocional, social y psicoldgica por
parte de personal cualificado.

¢ Los cuidados paliativos son una parte de la atencidn sanitaria de reciente instau-
racion y regulacion a nivel estatal. Por lo que respecta a pediatria existen ain me-
nos recursos que en los adultos, siendo en algunas zonas de Espafia aun deficitaria

su atencidn por personal especializado.

¢ Se han de entender los cuidados paliativos pedidtricos de forma diferente a los
de adultos, dado que el nifio puede presentar diferentes patologias y diferente
presentacion sintomatica seguin la edad asi como precisar diferente tratamiento
en funcién de esto. Ademads el nifio siempre se acompafia de un nucleo familiar y

social al que se le ha de proporcionar también cuidado.

e Las principales causas de asistencia por cuidados paliativos pediatricos son no
oncoldgicas. Se diferencian por rangos de edad comprendiendo patologia muy di-
versa, desde enfermedades congénitas, cromosdmicas a patologia neurodegene-

rativa.

e Existen cuatro grupos de pacientes tributarios de cuidados paliativos pedidtricos,
gue se diferencian segln su probabilidad de curacién o de muerte prematura, la
progresion de la enfermedad o la gravedad de una enfermedad no progresiva.

e Existen multiples sintomas que puede presentar un nifio que requiere de cuida-
dos paliativos pediatricos siendo el principal el dolor. Las causas de este dolor son
muy variadas y requieren varios tipos de tratamiento. Los farmacos de eleccién
suelen ser los morficos, Utiles tanto en el control del dolor como en otro tipo de

sintomas como la disnea, o el manejo del paciente en situacién de final de vida.
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