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1 Resumen

Objetivo: Describir las caracteristicas clinico-epidemioldgicas de los nifios fallecidos durante
su seguimiento por una Unidad de Patologia Compleja. Los objetivos secundarios fueron
comparar estas caracteristicas con las de los pacientes no fallecidos, describir el ingreso del

fallecimiento y el dltimo afio de vida.

Material y método: Estudio observacional descriptivo retrospectivo de pacientes atendidos
por la Unidad de Patologia Compleja del Hospital Universitario Infantil La Paz, desde Enero
de 2014 a Diciembre de 2016.

Resultados: De los 238 pacientes atendidos, 20 fallecieron durante su seguimiento. En los
fallecidos, las condiciones cronicas complejas (CCC) mas frecuentes fueron la
neuromuscular (19/20), la respiratoria (18/20) y la de soporte (17/20). Todos los fallecidos
tenian 3 0 mas CCC y contaban con algun tipo de soporte tecnificado domiciliario. En 14 de
los 20 pacientes se habia consensuado la “adecuacion del esfuerzo terapéutico”. La causa
mas frecuente de exitus fue la respiratoria. La mayoria de los pacientes fallecieron en el
hospital (18/20), fundamentalmente en la planta de hospitalizacion (13). Durante el ingreso
terminal, 7/17 precisaron soporte hemodinamico, 16/17 soporte ventilatorio, 17/17
canalizacion de vias, 9/17 maniobras de RCP, 5/17 intervenciones quirdrgicas y 7/17 otros
procedimientos invasivos. La mediana de dias de estancia hospitalaria en el ingreso terminal
fue de 15 dias y de 9 dias en cuidados intensivos. En el dltimo afio de vida, los nifios con
patologia crénica compleja (NPCC) tuvieron una mediana de 2 ingresos en el hospital y 1 en

cuidados intensivos, con medianas de estancia de 40 y 4 dias respectivamente.

Conclusiones: Los NPCC son pacientes pluripatolégicos, con elevada dependencia de
tecnologia. En nuestra serie el fallecimiento se produjo mayoritariamente en los hospitales,
con estancias prolongadas y sometidos a un elevado nimero de procedimientos invasivos.
Este enfoque debiera ser reconsiderado, especialmente en los pacientes en situacién de
“adecuacion del esfuerzo terapéutico”, ya que si el objetivo es no curativo, las medidas

deben ajustarse a este objetivo y ser proporcionadas.

Palabras clave: Pediatria, condiciones crénicas complejas, nifios, muerte, cuidados

paliativos pediatricos.
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2 Abstract

Objective: To describe the medical and epidemiological characteristics of children with
complex chronic conditions who died during their follow-up by an specialized medical team.
Secondary goal was to compare the characteristics of the studied group with the rest of the
patients from this unit, to assess the terminal admission and the hospital use in the last year
of life.

Material and methods: Retrospective, descriptive, observational study of children with
complex chronic conditions followed by an specialized medical team of La Paz Children’s

Hospital, from January 2014 to December 2016.

Results: Among the 238 patients, 20 died. From dying children, the 3 most prevalent
complex chronic conditions (CCC) were neuromuscular (19/20), respiratory (18/20) and
technology dependence (17/20). All the patients who died had 3 or more CCC and required
at least one kind of medical technology support. Limitation of therapeutic effort was agreed
on 14 out of 20 patients. The most common cause of death was respiratory. Children with
CCC were more likely to die in the hospital (18/20), specifically in the inpatient ward (13).
During the terminal admission, 7/17 needed hemodynamic support, 16/17 respiratory
support, 17/17 venous, subcutaneous and intraosseous accesses, 9/17 CPR maneuvers,
5/17 surgical interventions and 7/17 other invasive interventions. Children with CCC stayed
at the hospital a median of 15 days, 9 of which were in the pediatric intensive care unit
(PICU). In the last year of life, children with complex chronic conditions had a median of 2
hospital admissions and 1 in the PICU, with median length of stay of 40 and 4 days

respectively.

Conclusions: Children with complex chronic conditions are pluripathological, and have high
medical technology dependency. Most of them died at the hospital, after long stays, under an
elevated number of invasive procedures. This approach must be reconsidered, especially for
patients with therapeutic effort limitation, because if the objective is not curative, the

measures should be adjusted to the real objective and be proportionate.

Keywords: Pediatrics, complex chronic conditions, children, death, pediatric palliative care
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3 Introduccidn

3.1 Nifios con patologia cronica compleja

Los avances medicos y tecnologicos han contribuido a disminuir la mortalidad en la edad
pediatrica en las Ultimas décadas. Esto ha supuesto un aumento en la supervivencia de
nifios con enfermedades crénicas, mayor fragilidad y complejidad médica y con un elevado

consumo de recursos sanitarios (1,2).

Existe una gran variedad de términos y clasificaciones que han surgido en los Gltimos afios
para definir y clasificar a estos pacientes: nifios con patologia cronica compleja, nifios
médicamente complejos, nifios con necesidades especiales de salud, nifios médicamente

fragiles... A continuacién se definen algunos de los conceptos mas relevantes.

3.1.1 Definiciones

e Condicién crénica compleja (CCC): cualquier condicion médica que puede esperarse

razonablemente que dure al menos 12 meses (a menos que se produzca antes el
fallecimiento) e involucre a diferentes sistemas o a un solo sistema de manera lo
suficientemente grave como para requerir atencion pediatrica especializada v,

probablemente, algun periodo de hospitalizaciébn en un centro de atencién terciaria

().

e Nifilos con necesidades especiales de salud: aquéllos que presentan o estan en
riesgo de presentar una patologia crénica fisica, del desarrollo, del comportamiento o
emocional y que tienen un uso de servicios de salud y relacionados, mayor al del

resto de la poblacién pediatrica (3).

Constituyen entre el 13 y el 18% de todos los pacientes pediatricos y representan
mas del 80% del gasto sanitario de la poblacién infantil. Se trata de un grupo de
pacientes con mayor n° de hospitalizaciones, ingresos y estancias en unidades de
cuidados intensivos, mas dependientes de tecnologia, con necesidad de atencién por

multiples especialistas y con mayor riesgo de errores médicos (4-6).

Los nifios médicamente complejos o con condiciones crénicas complejas conforman

un subgrupo de pacientes con multiples problemas crénicos, que afectan a varios
sistemas, con una elevada necesidad de cuidados, dependencia de tecnologia o con

tratamientos complejos (6-8). Se caracterizan por los siguientes 4 aspectos:
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- Necesidades: Tienen una elevada necesidad de servicios médicos, terapias
especializadas y necesidades educativas, con un gran impacto en las familias en
cuanto al tiempo dedicado al cuidado, visitas médicas, trabajo de coordinacion y

costes econémicos.

- Condiciones cronicas: presentan 1 o mas condiciones crénicas que son graves
y/o se asocian con fragilidad médica. Estas condiciones y/o sus secuelas se

mantienen durante toda la vida.

- Limitaciones funcionales: normalmente son graves y pueden necesitar asistencia

tecnologica.

- Uso de los servicios de salud: alto consumo de recursos sanitarios que pueden
incluir: hospitalizaciones prolongadas o frecuentes, mdaltiples cirugias o la

participacion de diversos especialistas en su atencion (8).

¢ Nifios con patologia crénica compleja (NPCC):

- Nifios con condiciones cronicas significativas en 2 o mas sistemas.

o Se define condicion crénica significativa como aquella condicion fisica,
mental o del desarrollo que es esperable que dure al menos un afio, que
requiere de un uso de recursos de salud mayor al utilizado por la
poblacion pediatrica sana, que precisa de tratamiento para su control, y

que es debilitante de forma episddica o continua.

o Los sistemas son: cardiaco, craneofacial, dermatolégico, endocrinolégico,
gastrointestinal, genético, genitourinario, hematolégico, inmunoldgico,
salud mental, metabdlico, musculoesquelético, neurologico, oftalmoldgico,

otolégico, pulmonar/respiratorio y renal.

- O una condicion progresiva, debilitante, que se asocia con una disminucion de la

esperanza de vida.
- O dependencia de tecnologia durante al menos 6 meses.

- O malignidad: enfermedades tumorales progresivas o metastasicas que afectan a
las funciones vitales (se excluyen las que se encuentran en remision durante > 5

afios) (9).

3.1.2 Consumo de recursos vinculados al cuidado de NPCC
Los NPCC representan el 10% de los ingresos, el 25% de los dias de hospitalizacién, el

40% del gasto hospitalario, el 75-92% del uso de tecnologia, entre el 43%-60 de las muertes
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en hospitales pediatricos en EEUU y entre el 20-25% de las muertes en la edad pediatrica
(1,10-14). Sus ingresos son prolongados, mas frecuentes y con un mayor uso de ventilacion
mecénica y otros procedimientos (7,14,15). Fallecen mayoritariamente en los hospitales (66-
84%), aunque en los ultimos afios la proporcion de nifios que fallecen en casa esta
aumentando (11,12,16,17).

Muchos de estos nifios se podrian beneficiar de la atencién por equipos de cuidados
paliativos pediatricos, especialmente aquéllos con patologias graves (1,13).

3.2 Cuidados Paliativos Pediatricos

Los Cuidados Paliativos Pediatricos son cuidados activos totales del cuerpo, la mente y el
espiritu del nifio, incluyendo también el apoyo a la familia. Comienzan cuando se diagnostica
una enfermedad amenazante para la vida y continGan independientemente de si el nifio

recibe o no tratamiento para la propia enfermedad (18).

El objetivo es mejorar la calidad de vida de los nifios y sus familias mediante un abordaje
integral. Para poder lograr este objetivo resulta fundamental la intervencion de un equipo
interdisciplinar que evalue y aborde las mudltiples y complejas necesidades (fisicas,

psicolégicas, sociales y espirituales) del nifio y su familia (16,19).

3.2.1 Caracteristicas de los cuidados paliativos en nifios

Los aspectos que caracterizan y distinguen los cuidados paliativos dirigidos a los nifios son:
- Poblacién de pacientes mas reducida.
- Amplia variedad de enfermedades, de duracion impredecible.

- Disponibilidad limitada de tratamientos farmacologicos especificos para la

poblacién infantil.

- Aspectos relacionados con el desarrollo: los nifios estan en continuo desarrollo

fisico, cognitivo y emocional, lo que afecta a cada aspecto de sus cuidados.

- El papel de la familia: los padres estdn profundamente involucrados como

cuidadores y responsables en la toma de decisiones.

- Falta de personal médico cualificado debido a que se trata de una rama de la
medicina relativamente nueva, en la que los profesionales que trabajan con nifios

y adolescentes no han sido formados.

- Gran implicacién emocional.
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- Dificultades a la hora de manejar la afliccién y el duelo: existe un riesgo mayor de
desarrollar un duelo complicado.

- Cuestiones legales y éticas: los referentes legales son los padres o tutores y
pueden llegar a no respetarse los derechos legales del nifio, sus deseos y su
participacion a la hora de elegir. Pueden existir dificultades importantes a la hora

de definir cuestiones juridicas y morales.

- Impacto social (16,20).

3.2.2 Pacientes tributarios de Cuidados Paliativos Pediatricos

La Association for Children with Life-threatening or Terminal Conditions and their Families
(ACT) (21) propone cuatro categorias de pacientes que podrian recibir Cuidados Paliativos

Pediatricos:

e Grupo 1: Niflos en situacion de amenaza para la vida en los que un tratamiento
curativo es posible pero puede fracasar y, para los cuales, el acceso a los cuidados
paliativos puede ser necesario junto al tratamiento curativo y/o si el tratamiento

fracasa. Ej.: cancer, fallo hepatico, renal o cardiaco irreversible.

e Grupo 2: Niflos en situaciones en que la muerte prematura es inevitable, pero que
pueden pasar largos periodos de tratamiento intensivo dirigido a prolongar la vida y
tener la posibilidad de participar en actividades normales. Ej.: fibrosis quistica,

distrofia muscular.

e Grupo 3: Nifios con progresién de su enfermedad, sin opciones de tratamiento
curativo, en los cuales el tratamiento es exclusivamente paliativo y puede
prolongarse, frecuentemente, varios afios. Ej.. enfermedad de Batten,

mucopolisacaridosis.

e Grupo 4: Nifios en situacion irreversible pero no progresiva de la enfermedad, con
complejas necesidades frecuentemente, complicaciones y severa y aumentan la

probabilidad de una muerte prematura. Ej.: pardlisis cerebral, lesiones medulares.

Aunqgue en esta clasificacion se intentan recoger y clasificar los nifios susceptibles de recibir
cuidados paliativos, esto no quiere decir que todos los pacientes a lo largo de su evolucion
deban recibir atenciébn por equipos especificos de cuidados paliativos pediatricos.
Dependiendo de la complejidad y del momento de la vida en el que se encuentre el nifio,
éste puede necesitar diferentes recursos asistenciales. Para ello es importante reconocer el
punto de inflexion, ya que se trata de un momento en el que ha de cambiar el planteamiento

de diagndstico, monitorizacion, tratamiento y cuidados del paciente y se hace necesaria la
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atencion por equipos de cuidados paliativos pediatricos especificos. En este sentido se

recomiendan tres niveles de complejidad:

e Nivel 1- Enfoque de cuidados paliativos: Dirigido a nifios con patologias
relativamente frecuentes y menos graves, en los que los principios de los cuidados

paliativos deben ser aplicados por todos los profesionales sanitarios.

e Nivel 2- Cuidados paliativos generales: Dirigido a casos mas complejos en los que la
atencion se lleva a cabo por profesionales que, aunque no dediquen todo su tiempo

a este trabajo, tienen formacion especifica y experiencia en cuidados paliativos.

¢ Nivel 3- Cuidados paliativos especiales: Dirigido a enfermedades y situaciones muy
complejas que precisan de la atencion por servicios especializados en cuidados

paliativos pediéatricos (16,19-21).

Para que esto pueda llevarse a cabo, es fundamental que exista educacion y formacién en
cuidados paliativos como nucleo fundamental en el curriculum de todos los profesionales
sanitarios de atencion pediatrica, asi como en las subespecialidades relacionadas (19).
Existe una carencia considerable de conocimiento y formacion siendo esto especialmente
evidente en el manejo del dolor y otros sintomas, la derivaciéon a servicios de cuidados

paliativos y en la comunicacién con los nifios y sus familias (16).

3.2.3 Cuidados Paliativos Pediatricos en el paciente cronico complejo

Existe evidencia que demuestra que la mayoria de nifios con enfermedades incurables
fallecen sin haber recibido cuidados paliativos durante su enfermedad. A pesar de que en
los dltimos afios se han ido desarrollando programas e iniciativas en cuidados paliativos
pediatricos, la prestacion actual es insuficiente y desigual, tanto entre paises como entre las
regiones de un mismo pais y los recursos suelen ir dirigidos principalmente a nifios con
cancer, a pesar de que éstos solo constituyen un tercio del total de nifios tributarios de
atencion paliativa. Con todo esto se considera urgente programar, organizar y desarrollar
servicios de cuidados paliativos pediatricos que valoren adecuadamente las necesidades de
los nifios y sus familias, que sean accesibles y que proporcionen la atencién y cuidados
donde el nifio y su familia elijan estar: en el hogar, en el hospital o en un hospice (16,19,20).
La Academia Americana de Pediatria establece como una prioridad el desarrollo de

programas de cuidados paliativos pediatricos en centros terciarios (22).
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4 Justificacion

Como consecuencia de los avances médicos en las ultimas décadas se ha producido un
descenso de la mortalidad infantii y un aumento de la supervivencia de nifios con
enfermedades graves. Este grupo constituye una poblaciéon de pacientes con enfermedades
cronicas, muchos de ellos con pluripatologia, dependencia de tecnologia y alta complejidad,
lo que los coloca en una situacién de mayor vulnerabilidad y fragilidad. A pesar de tratarse
de una poblacion creciente con alta morbimortalidad y un elevado consumo de recursos
sanitarios existen pocos estudios a nivel internacional, y ninguno a nivel nacional, sobre las
caracteristicas de los nifios con patologia crénica compleja que fallecen y su manejo al final

de la vida.

En este contexto, se plantea la necesidad de analizar las caracteristicas de los pacientes
fallecidos durante su seguimiento por una unidad de patologia compleja. Para ello se
analizaran las condiciones cronicas complejas de cada paciente (principal y secundarias), la
necesidad de soporte tecnificado, el tiempo de seguimiento, el acuerdo de medidas de
adecuacion del esfuerzo terapéutico, el lugar y la causa de fallecimiento. Ademas, dentro de
los pacientes que fallecen en nuestra Unidad, se analizaran las caracteristicas del ingreso
en el que se produce la muerte en términos de duracion de la estancia hospitalaria, motivo
del fallecimiento, consumo de recursos sanitarios (necesidad de medidas de reanimacion
cardiopulmonar, soporte respiratorio, hemodindmico, cirugias u otros procedimientos
invasivos, ingreso en unidades de cuidados intensivos), uso de sedacion paliativa y
acompafamiento familiar en el momento de la muerte. Se pretende, asimismo, analizar el
Gltimo afo de vida de estos pacientes con objeto de determinar cuanto tiempo de este Ultimo

afio transcurre en el hospital, asi como en unidades de cuidados intensivos.

Con la informacion obtenida se espera sentar la base para el desarrollo de herramientas que
ayuden a la deteccion precoz de pacientes que se podrian beneficiar de la atencién por
equipos de cuidados paliativos pediatricos, asi como descubrir puntos de mejora, tanto en el
enfoque paliativo, como en el manejo al final de la vida, por parte de los médicos
responsables de estos pacientes. Todo ello tendria como fin mejorar la atencion de estos

pacientes y sus familias.
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5 Objetivos

5.1 Primario

Describir las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de los pacientes fallecidos entre
enero de 2014 y diciembre de 2016, que se encontraban en seguimiento por la Unidad de
Patologia Compleja del Hospital Universitario Infantil La Paz.

5.2 Secundarios

e Comparar estas caracteristicas con las de los nifios no fallecidos con patologia

cronica compleja atendidos en la Unidad.

e Conocer las causas de la muerte de los pacientes fallecidos durante su seguimiento
por la Unidad de Patologia Compleja, asi como los motivos de ingreso en el caso de

aguéllos cuyo fallecimiento ocurrié en el Hospital Universitario Infantil La Paz.

e Conocer en qué lugares fallecen estos nifios y si se encuentran acompafnados por su

familia en el momento de la muerte.

e Describir en el ingreso del fallecimiento, la duracién del mismo, asi como el manejo
hospitalario atendiendo a la necesidad de ingreso en unidades de cuidados
intensivos 'y su duraciéon, al requerimiento de medidas de reanimacion
cardiopulmonar, soporte hemodinamico, respiratorio, nutricional, vias para la
administracion parenteral de medicacion y/o fluidos, cirugias y otros procedimientos

invasivos.

e Describir el uso de sedacioén paliativa en situacion de altimos dias de vida durante el

ingreso en nuestro centro.

e Determinar el nimero de ingresos, tiempo de hospitalizacion y de estancia en

unidades de cuidados intensivos de este grupo de pacientes en el ltimo afio de vida.

e Analizar los factores que se asocien con el fallecimiento de los nifios con patologia

crénica compleja.
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6 Metodologia

6.1 Diseno del estudio

Estudio observacional descriptivo retrospectivo de los pacientes fallecidos durante su
seguimiento por la Unidad de Patologia Compleja del Hospital Universitario Infantil La Paz,
desde Enero de 2014 a Diciembre de 2016.

Criterios de inclusién:

e Pacientes atendidos en al menos una ocasién por la Unidad de Patologia Compleja
del HULP que cumplan con la definicién de paciente con patologia crénica compleja
establecida por Feudtner et al. y modificada por Simon et al. (9) mediante el uso de
cédigos CIE-9 CM.

6.2 Variables

e Sociodemogréficas: fecha de nacimiento, de inicio de seguimiento y de fallecimiento,

sexo, servicio de procedencia, hospital de referencia.

e Condiciones crénicas complejas: Se ha diferenciado entre categoria crénica compleja
principal, definida como aquélla correspondiente a su enfermedad de base, y
categorias cronicas totales, en las que se encontrarian englobadas la principal y sus
comorbilidades. De acuerdo a la clasificacién de Feudtner et al. (17) se dividen en:
cardiovascular, respiratoria, neurolégica y neuromuscular, renal y uroldgica,
gastrointestinal, hematolégica o inmunoldgica, metabdlica, otros defectos congénitos
0 genéticos, prematuridad y neonatal, malignidad, trasplante y dependencia de

tecnologia.

e Patologia créonica compleja. Se clasificé en: malformaciones cerebrales y de la
médula espinal, retraso mental, enfermedad degenerativa SNC, pardlisis cerebral
infantil, epilepsia, distrofias musculares y miopatias, malformaciones corazén y
grandes vasos, cardiomiopatias, trastornos conduccion y arritmias, malformaciones
respiratorias, enfermedad respiratoria cronica, fibrosis quistica, anomalias congénitas
respiratorias, insuficiencia renal crénica, anomalias congénitas renales, hepatopatia
cronica y cirrosis, enfermedad infamatoria intestinal, anemia células falciformes,
anemias hereditarias, inmunodeficiencia hereditaria, inmunodeficiencia adquirida por
el VIH, metabolismo aminoacidos, metabolismo hidratos de carbono, metabolismo

lipidos, enfermedades depdésito, otros trastornos metabolicos, anomalias
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cromosOmicas, anomalias 0seas y articulaciones, anomalias del diafragma y pared

abdominal y otras anomalias congénitas.

e Soporte tecnificado: tipo de soporte (oxigenoterapia, aspiracion de secreciones,
traqueostomia, ventilacibn mecanica no invasiva, ventilacion mecanica invasiva,
marcapasos diafragmatico, sonda nasogastrica, sonda transpilérica, gastrostomia,
gastroyeyunostomia, yeyunostomia, sondaje vesical, vesicostomia, VDVP, VDVA,
bomba de baclofeno, catéter venoso central de larga duracién, marcapasos
cardiaco), fecha de inicio y fin de cada soporte.

e Clasificacion de los nifios fallecidos segun las categorias publicadas por la ACT o
«Asociacién para nifios con situaciones que amenazan la vida o en situacion de

terminalidad y sus familias».
e Fallecimiento: lugar y causa de la muerte.

e Cuidados paliativos: Atencion por la Unidad de Cuidados Paliativos de la Comunidad
de Madrid, “adecuaciéon de medidas del esfuerzo terapéutico” planteadas al

paciente/familia.
e Ingreso del fallecimiento en el HULP:
- Fecha de ingreso y de alta.

- Causa de ingreso: respiratoria, digestiva, neurolégica, cardioldgica,
infecciosa, descompensacion metabdlica, complicacién del soporte, cirugia

programada, otros.

- Causa de exitus: respiratoria,  cardioldgica, infecciosa, renal,

descompensacion metabolica, complicacién del soporte, desconocida.
- Acompafamiento familiar en el momento del fallecimiento.

- Fechas de ingreso y de alta de unidades de cuidados intensivos (neonatales y

pediatricos).

¢ Procedimientos y medidas de soporte durante el ingreso: maniobras de reanimacion
cardiopulmonar, vias para la administraciébn parenteral de farmacos/fluidos (via
periférica, catéter venoso central, catéter venoso central de insercion periférica
(PICC), via subcutadnea, via intradsea), soporte ventilatorio (tipo de soporte:
oxigenoterapia de alto flujo, ventilacion no invasiva, ventilacibon mecanica invasiva;
ultimo soporte utilizado y fecha de fin de soporte de ventilacion), soporte
hemodinamico (expansion de la volemia con cristaloides o coloides, perfusién de

farmacos inotropicos/vasoactivos, ECMO), numero y tipo de procedimientos
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quirargicos (cirugia cardiaca, plastica, traumatolégica, del aparato digestivo,
urolégica, colocacién de acceso venoso central de larga duracién), niamero de
procedimientos de radiologia intervencionista, nimero de endoscopias (digestivas,
fibrobroncospias), ndmero de cateterismos, uso de técnicas de depuracion
extrarrenal, uso de hemoderivados, necesidad de colocacién de drenajes, uso de
sedacion paliativa (farmacos en perfusion continua, fecha de inicio y fecha de fin de
la sedacion paliativa).

6.3 Ambito de estudio

El trabajo se ha realizado en la Unidad de Patologia Compleja, que forma parte del Servicio
de Pediatria Hospitalaria, Enfermedades Infecciosas y Tropicales del Hospital Universitario
La Paz (Madrid). Se trata de un hospital de tercer nivel con elevada complejidad asistencial.

La Unidad de Patologia Compleja cuenta con 4 pediatras con actividad en planta de
hospitalizacién y consulta externa. La planta cuenta con 6 habitaciones para el paciente y un
acompafante y con personal de enfermeria con un ratio enfermera/paciente de 1:4. Ademas
se dispone de una enfermera de enlace para la coordinacion del traslado de los pacientes a

sus domicilios y del contacto con atencion primaria para el suministro de material.

Desde la creacion de la Unidad en el afio 2008 el niumero de pacientes se ha ido
incrementando, con un total de 238 nifios con patologia crénica compleja atendidos durante

el periodo de este estudio.

6.4 Tamano de la muestra

Se incluyeron un total de 238 pacientes. De éstos, 20 fallecieron durante su seguimiento por

la Unidad de Patologia Compleja en el periodo de estudio.

El grupo de fallecidos que es objeto de este estudio esta constituido Unicamente por los
nifos que han fallecido durante su seguimiento por la Unidad de Patologia Compleja. No se
han incluido dentro del grupo de fallecidos aquéllos pacientes que hayan fallecido después
de haber sido dados de alta de la Unidad por motivos diferentes al exitus, como pueden ser:
traslado a su hospital de referencia, transicion a servicios de adultos, traslado a cuidados

paliativos, etc.

La informacién de los pacientes utilizada en este trabajo se ha obtenido a partir de una base
de datos de la Unidad, en la que estan incluidos todos los nifios atendidos desde 2014, afio
desde el que se dispone de un registro especifico de la Unidad de Patologia Compleja.
Ademas, se ha ampliado la informacion contenida en dicha base con datos especificos de
los pacientes en seguimiento por la Unidad que habian fallecido en el Hospital La Paz
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mediante la revision de las historias clinicas (en formato papel e historia clinica electrénica)
gue los pacientes poseen en dicho centro. Estos nuevos datos se han recogido en forma de
tabla Excel. Para mantener la confidencialidad, los datos clinicos se han manejado
desagregados de los datos de identificacion personal.

6.5 Analisis estadistico

La descripcion de los datos cualitativos se realiza en forma de frecuencias absolutas y
porcentajes y los datos cuantitativos mediante media + desviacion tipica, o, si la distribucién

es asimétrica, mediante mediana, minimo y maximo.

De manera general, los datos cualitativos se han comparado usando el test de la Chi-

cuadrado de Pearson. Si se comparaban tablas de 2x2 se usé el test exacto de Fisher.

En la comparacion de datos cuantitativos (edad al exitus) entre dos grupos (cada condicién

cronica), se utilizé el test de la U de Mann-Whitney.

En la comparacion de datos cuantitativos (edad al inicio del seguimiento, tiempo de
seguimiento) entre dos grupos (fallecidos vs. no fallecidos), se utiliz6 un test de la t-Student
para datos independientes como prueba paramétrica y el test de la U de Mann-Whitney

como prueba no paramétrica, dependiendo de la distribucién de los datos.

En el caso del n° de condiciones crénicas y n° de soportes técnicos frente a exitus (si, no),
se ha usado el test de la Chi-Cuadrado para tendencia lineal cuando se han considerado
esas variables como cualitativas con categorias ordenadas. Cuando se han considerado
como ordinales se describen mediante la mediana y se comparan con el test de la U de

Mann-Whitney.

Todas las pruebas estadisticas se han considerado bilaterales y como valores significativos,

aquellos p<0.05.

Los datos se han analizado con el programa estadistico SAS 9.3 (SAS Institute, Cary, NC,
USA) con la colaboracién de Seccion de Bioestadistica del Instituto de Investigacion del

Hospital La Paz.
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7 Resultados

En primer lugar se expondran los resultados correspondientes al conjunto de nifios fallecidos
con patologia cronica compleja. A continuacion se describira como ha sido el manejo
durante el ingreso en el que se produjo la muerte de aquellos pacientes fallecidos en el
Hospital Infantil La Paz. Posteriormente se tratardn aspectos relacionados con el uso
hospitalario en el Ultimo afio de vida de estos nifios y, por Ultimo, se comparardn los

pacientes fallecidos con los no fallecidos.

7.1 Caracteristicas de los nifios fallecidos con patologia
cronica compleja

De 2014 a 2016 fallecieron 20 de los 238 pacientes que se encontraban en seguimiento por
la Unidad de Patologia Compleja del Hospital La Paz. 11 mujeres y 9 varones.

La mayoria (17/20) tenia como centro de referencia el Hospital La Paz. En 2 casos los
centros de referencia eran hospitales de otras comunidades autbnomas y en 1 caso otro
hospital de la Comunidad de Madrid.

La mayoria de los pacientes fueron derivados a la Unidad desde Urgencias (45%, 9/20) y
Cuidados Intensivos (30%, 6/20) (Grafico 1).

= Urgencias

® Cuidados Intensivos

= Neonatologia
Neurologia

® Cirugia

= Hematooncologia

Gréfico 1. Servicios de procedencia de los pacientes atendidos.

La mediana de edad al inicio del seguimiento fue de 14 meses (0-261 meses) y la mediana

de tiempo de seguimiento fue de 12 meses (0-293 meses).
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7.1.1 Condiciones crdnicas complejas

La categoria crénica principal mas frecuente fue la neuroldgica/neuromuscular (7/20),
seguida por la metabdlica (4/20). El resto de categorias junto con las patologias principales
se detallan en la Tabla 1.

Categoria cronica principal N° pacientes

Neuroldgico 7
Parédlisis cerebral infantil
Epilepsia
Malformaciones cerebrales y de la médula espinal
Otros trastornos del SNC

Metabdlico

R N S S S S

Enfermedades del metabolismo de los aminoacidos

Enfermedades del metabolismo de los hidratos de
carbono

[EEN

Otros trastornos metabdlicos
Cardiovascular
Malformaciones cardiacas y de grandes vasos
Miocardiopatias
Otras anomalias genéticas/congénitas
Anomalias cromosémicas
Otras anomalias congénitas/genéticas
Renal
Insuficiencia Renal Cronica
Otras enfermedades renales y uroldgicas

Prematuridad/neonatal

P P P P NN P WO PEFEL DN WOWDN

Encefalopatia hipdxico-isquémica

N
o

Total pacientes

Tabla 1. Clasificacion de los pacientes segun la categoria crénica compleja principal y diagndsticos
especificos.

Si atendemos al total de categorias cronicas complejas, todos los pacientes fallecidos
combinaban al menos 3 condiciones crénicas complejas y hasta el 70% (14/20) tenian 5 o

mas (Grafico 2).
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Gréfico 2. Porcentaje de pacientes seglin el nimero de condiciones crénicas complejas.

La CCC mas frecuente segun las condiciones cronicas totales fue nuevamente la
neuroldgica/neuromuscular (95%, 19/20), seguida en este caso por la respiratoria
(90%,18/20) y la condicién de soporte (85%,17/20). Ningun paciente de entre los fallecidos
presentaba la condicion de malignidad, trasplante ni miscelanea.

Grafico 3. Numero de pacientes con cada condicidn crénica compleja.
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7.1.2 Soporte tecnificado

El 95% (19/20) de los fallecidos requeria algun tipo de asistencia tecnolégica y hasta el 65%
de los pacientes necesitaban 3 tipos de soporte tecnificado o mas (Grafico 4).
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Grafico 4. Porcentaje de pacientes seglin el nimero de soportes.

Los tipos de soporte mas empleados fueron el respiratorio (85%, 17/20) y el gastrointestinal
(75%, 15/20) (Gréfico 5).
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Grafico 5. Numero de pacientes con cada tipo de soporte tecnificado.
La mediana de edad de inicio del soporte tecnificado fue de 16 meses (0-262).
Aroa Rodriguez Alonso 18

Master Universitario en Cuidados Paliativos Pediatricos



7.1.3 Clasificacion de los NPCC segun los criterios de la ACT vy

adecuacion del esfuerzo terapéutico.

Utilizando la clasificacion de pacientes tributarios de cuidados paliativos de la ACT, se
obtiene la distribucion representada en el gréafico 6.

E Grupo 1
m Grupo 2
= Grupo 3

Grupo 4

Grafico 6. Distribucion de los pacientes segun las categorias de la ACT.

En el 70% (14/20) de los pacientes se habia consensuado entre los médicos responsables y
la familia la “adecuacién del esfuerzo terapéutico”. Hasta en la mitad de estos casos (7/14),

este acuerdo tuvo lugar durante el ingreso en el que se produjo la muerte del paciente.

La Unidad de Cuidados Paliativos de la Comunidad de Madrid prestaba atencién al 20%

(4/20) de los pacientes fallecidos de esta serie.

7.2 Aspectos relativos al fallecimiento de los NPCC

La mediana de edad a la que ocurrié la muerte fue de 67,5 meses (2-322). Esto varia en
funcién de las diferentes condiciones crénicas complejas. Los pacientes con la CCC
cardiovascular fallecieron a una edad mas temprana (mediana de 16 meses, rango 2-293)

gue aquéllos sin esta condicion (mediana de 105 meses, rango 37-322), p=0,005.

Aroa Rodriguez Alonso 19
Master Universitario en Cuidados Paliativos Pediatricos



La principal causa de exitus fue la respiratoria (45%, 9/20), seguida por la infecciosa y la
cardiolégica. En los dos pacientes fallecidos en domicilio no se dispone de los datos sobre la

causa que produjo la muerte. (Gréfico 7).

= Respiratoria

= Cardiologica
= Infecciosa (no
respiratoria)
Descompensacion
metabolica
m Renal

= Complicacién soporte

m Desconocida

Grafico 7. Causas de exitus.

La mayor parte de los pacientes (18) fallecieron en el hospital y Gnicamente en dos casos la
muerte se produjo en el &mbito extrahospitalario. Los hospitales en los que fallecieron los

pacientes fueron el Hospital La Paz (17 pacientes) y el Hospital Nifio Jesus (1 paciente).

7.3 Ingreso del fallecimiento en el Hospital La Paz

De los 17 NPCC fallecidos en el Hospital La Paz:

e La causa mas frecuente de ingreso fue la respiratoria (53%, 9/17) (Grafico 8).
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Grafico 8. Causas de ingreso.

e La mayoria fallecieron en la planta de hospitalizacién (76,5%, 13/17) (Grafico 9).

m Planta

m Cuidados
Intensivos

m Quirdfano

Grafico 9. Lugar de fallecimiento de los NPCC ingresados.

e EI 88% (15/17) estaban acompafados por sus padres/familiares en el momento de la

muerte.

e Once de ellos (64,7%) recibieron sedacion paliativa para el manejo de sintomas al
final de la vida. Los farmacos utilizados fueron la morfina y el midazolam (Grafico

10). La mediana de dias desde el inicio de la sedacion hasta el exitus fue de 2 (0-16).
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Grafico 10. Sedacidn paliativa en el ingreso.

e EI 47% (8/17) ingresaron en cuidados intensivos pediatricos durante su estancia en
el hospital. En éstos la mediana de dias de ingreso en CIP fue de 9 (1-159). Dos de
los 17 pacientes ingresados en el HULP ingresaron en CIN, con estancias en esta
unidad de 74 y 200 dias.

e La mediana de dias de ingreso hospitalario fue de 15 (0-307).

7.3.1 Técnicas y procedimientos en el ingreso terminal

Se han estudiado las diferentes intervenciones que se han realizado sobre los pacientes en
su ultimo ingreso y se han clasificado en 6 grupos: soporte hemodinamico, ventilacion,
accesos vasculares, cirugias, RCP y otros. Si analizamos el porcentaje de pacientes que
precisaron al menos un procedimiento de alguno de los grupos, observamos que hasta en el

76,5 % de los pacientes se ha realizado alguna técnica de 3 0 mas grupos.
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Grafico 11. Porcentaje de NPCC segln el n2 de grupos de procedimientos en el ingreso terminal.
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Los procedimientos y técnicas que se realizaron durante el ingreso se detallan en el gréfico
12.
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Grafico 12. Procedimientos y técnicas en el ingreso terminal.

De los NPCC que necesitaron soporte para la ventilacién durante el ingreso (16), éste se
mantuvo hasta el dia de la muerte en 14 pacientes mediante los siguientes dispositivos: VNI
(8), OAF (3) y VMC (3).

Se realizaron un total de 18 intervenciones quirlrgicas en 5 pacientes. Las cirugias con

mayor nimero de intervenciones (5/18) fueron la cardiaca y la del aparato digestivo.

7.4 Uso hospitalario en el ultimo afio de vida de los NPCC

Si analizamos el tiempo que los Niflos con Patologia Cronica Compleja pasaron en el
hospital en el Ultimo afio de vida vemos que el 50% de los pacientes estuvo ingresado

durante 40 dias o0 mas. Al menos 4 dias de esta estancia fueron en cuidados intensivos.

Media D. Estandar Mediana Minimo Maximo

N° ingresos 19 2,79 2,394 2 0 10
N° ingresos CIP 19 0,79 0,918 1 0 3

Dias de ingreso 19 65,68 69,097 40 0 231
Dias de ingreso CIP 12 10,08 11,204 4 0 31

Tabla 2. Numero de ingresos y estancia hospitalaria y en cuidados intensivos en el ultimo afio de
vida.
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7.5 Comparacion entre pacientes fallecidos y no fallecidos

No se encontraron diferencias estadisticamente significativas entre los NPCC fallecidos y los
no fallecidos en relacion al sexo, hospital de referencia y servicio de derivaciéon. Tampoco se
encontraron diferencias en la edad al inicio del seguimiento, el tiempo de seguimiento por la
Unidad de Patologia Compleja ni en la edad de inicio del soporte tecnificado entre ambos
grupos.

En el analisis del n°® de condiciones crénicas y n° de soportes técnicos frente a exitus (si,
no), considerando estas variables como cualitativas con categorias ordenadas, se encontro
gue existia asociacion estadisticamente significativa entre estas variables y la muerte de los

pacientes (p=0,048 para n° CCC, p=0,004 para n° soportes) (Graficos 13 y 14).
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Grafico 13. N2 de CCC en vivos vs. muertos.
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Grafico 14. N2 de tipos de soporte tecnificado en vivos vs. muertos.

Cuando se consideraron el n°® de CCC y el de soportes como variables ordinales, descritas
mediante la mediana, minimo y maximo, media y desviacion tipica y se compararon frente a
exitus (si, no) se demostré asociacion entre el n° de soportes y el exitus (p= 0,004). En el

caso del n°® de CCC se encontré que podria haber asociacion estadisticamente significativa

entre esta variable y el fallecimiento (p=0,049).

Media D. tipica Mediana Minimo Maximo
Vivos 1,97 1,817 1 0 8
N° soportes :
o Fallecidos 3,2 1,795 4 0 7
tecnificados
Total 2,07 1,844 2 0 8
Vivos 4. 56 1,48 5 2 9
N° de CCC Fallecidos 5,25 1,446 5 3 8
Total 4,62 1,487 5 2 9

Tabla 3. N2 de tipos de soporte tecnificado y de CCC en vivos vs. muertos.

Al analizar la presencia/ausencia de cada Condicion Cronica Compleja en el grupo de
fallecidos frente al de vivos, se observdé que los pacientes con la condicion crénica

Aroa Rodriguez Alonso 25
Master Universitario en Cuidados Paliativos Pediatricos




renal/uroldgica tenian una mayor mortalidad (16,2%, 9/20) que aquéllos que no poseian esa
condicién (5,3%, 11/20), p=0,01.
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Grafico 15. Condiciones crénicas complejas en vivos vs. muertos

Al comparar la presencia/ausencia de cada tipo de soporte tecnificado en el grupo de
fallecidos frente al de vivos, se encontré que los NPCC con soporte respiratorio tenian una

mortalidad mayor (13,7%, 17/20) que los que no tenian ese soporte (2,6%, 3/20), p=0,002.

Al estudiar la existencia/ausencia de un acuerdo de “adecuacion del esfuerzo terapéutico”
en los fallecidos vs. los no fallecidos, se vio que los pacientes en situacion de “adecuacion
del esfuerzo terapéutico” tenian una mayor mortalidad (33,3%) que aquéllos en los que no
se habian acordado estas medidas (2,1%), (p< 0,001).
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8 Discusion

En este trabajo se realiza por primera vez en Espafia una descripcion de los nifios fallecidos
a cargo de una Unidad de Patologia Compleja. Para ello se analizaron los datos de
pacientes fallecidos durante su seguimiento por la Unidad de Patologia Compleja del
Hospital Infantil La Paz de Madrid desde el afio 2014 al 2016. Los NPCC de nuestra serie
fueron pacientes con pluripatologia y alta dependencia de tecnologia. Tanto el nimero de
condiciones crénicas complejas como el numero de tipos de soporte tecnificado empleados
en estos pacientes se asociaron con una mayor mortalidad. Casi la totalidad de los NPCC
fallecieron en el hospital, en su mayoria en la planta de hospitalizacién, con estancias
prolongadas, tanto hospitalarias como en cuidados intensivos, y con un elevado namero de
procedimientos invasivos. En mas de la mitad de los pacientes fallecidos se habia acordado
con los padres la “adecuacion de medidas del esfuerzo terapéutico”, siendo el ingreso del
fallecimiento el momento en el que se establecieron hasta la mitad de estas adecuaciones.
Los NPCC atendidos por nuestra Unidad, permanecieron ingresados, tanto en el hospital
como en unidades de cuidados intensivos, una gran cantidad de tiempo durante su ultimo

ano de vida.

Entre los NPCC fallecidos en nuestro trabajo las condiciones cronicas complejas totales mas
prevalentes fueron la neuromuscular (95%), respiratoria (90%) y soporte tecnificado (85%).
Estos resultados difieren de los publicados en trabajos anteriores, en los que las condiciones
cronicas mas frecuentes fueron la cardiovascular (22-34%), malignidad (12-27%) y
neuromuscular (15-18%) (1,2,11,13,14,23). Esto puede deberse a varios factores. En primer
lugar, al referirnos Unicamente a pacientes de la Unidad de Patologia Compleja no se
incluyen pacientes que cumpliendo los criterios de NPCC no son atendidos por la Unidad,
sino que mantienen su seguimiento por otras subespecialidades pediatricas. Esto explica la
ausencia de pacientes con categorias de tanta relevancia como las enfermedades
oncoldgicas. Ademas, en nuestro estudio todos los pacientes tienen mas de una condicion
crénica compleja, lo que hace que sean tan elevados los porcentajes de la mayoria de
condiciones. Esto no ocurre en los trabajos previamente referenciados, en los que el n® de
pacientes y el n° de condiciones crénicas coinciden y no se hace alusién a la existencia de
pacientes con mas de una categoria crénica compleja. No obstante, en el trabajo publicado
por Ananth et al. (2) si se describen pacientes con mas de 1 CCC y las mas frecuentes son:
neuromuscular (46,4%), cardiovascular (45%), malignidad (36,3%). Comparando nuestro
trabajo con éste, en nuestra serie existen porcentajes mas elevados por cada categoria
cronica. Esto refleja una mayor pluripatologia en nuestra serie; asi en el trabajo de Ananth et
al. (2) el 34% de los pacientes tenia 1 CCC, el 31,6% tenia 2 y el 34,4% tenia 3 0 mas,
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mientras que en nuestro trabajo el 100% de los pacientes tenia al menos 3 CCC. Esta
mayor pluripatologia puede deberse a que, por un lado, tnicamente son referidos a nuestra
Unidad aquéllos pacientes en los que la enfermedad afecta a diferentes sistemas, con
necesidad de varios especialistas para su manejo. Por otro lado, la Unidad de Patologia
Compleja se encuentra dentro de un hospital de tercer nivel de elevada complejidad, con
especialidades y subespecialidades pediatricas de referencia autonémica y nacional, por lo
gue es posible que esto contribuya a que se seleccionen pacientes mas complejos, con mas
comorbilidades y pluripatologia.

La necesidad de soporte tecnificado también es elevada en nuestra serie. Diecinueve de los
20 pacientes necesitaba algun tipo de asistencia tecnoldgica domiciliaria y hasta 13 casos
precisaban de 3 dispositivos 0 mas de soporte tecnificado. Esto puede traducir un mayor
deterioro funcional de nuestros pacientes, bien por una mayor gravedad de su patologia de
base o bien porque se encuentre en un estadio avanzado de su evolucion que produzca

afectacion en diferentes aparatos o sistemas.

Tanto la pluripatologia como la elevada dependencia de tecnologia presentes en esta serie
de NPCC nos sitian ante un conjunto de pacientes con alta fragilidad médica. Se encontré
asociacion significativa entre el n°® de CCC y el n° de soportes y la muerte. Asimismo, se vio
gue los pacientes con necesidad de soporte respiratorio tenian una mortalidad mayor que
aquéllos que no lo precisaban. Esto, teniendo en cuenta los diagnosticos principales de
nuestros pacientes, podria deberse a que la necesidad de dispositivos de asistencia
respiratoria es mas frecuente en los pacientes neuroldgicos en fases avanzadas de su
enfermedad y en aquellos pacientes con cardiopatias y/o patologias renales mas graves o

evolucionadas con mal manejo de liquidos y por tanto, con afectacion a nivel respiratorio.

Al analizar las CCC totales se observé asociacion entre la presencia de CCC renal/urolégica
y la muerte. Esto podria ser debido a que la afectacidn renal se encuentra como
comorbilidad asociada en enfermedades en fases avanzadas, de gravedad, o dentro de
sindromes con afectacion multiorganica, lo que hace que estos pacientes sean mas
vulnerables y tengan mas riesgo de presentar descompensaciones que terminen con su

vida.

Se demostré que los pacientes con la CCC cardiol6gica fallecian a una edad menor
(mediana de 16 meses) que aquéllos que no padecian dicha condicion (p<0,05). Esto puede
deberse a que los nifios con cardiopatias que se remiten a nuestra Unidad son
fundamentalmente aquéllos con cardiopatias congénitas complejas de mal pronéstico y/o

con comorbilidades multiples y de gravedad.
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Practicamente todos los NPCC fallecieron en un hospital (18/20, 90%). Estos datos
coinciden con los de estudios anteriores, en los que el hospital es el lugar principal en el que
fallecen los NPCC. La proporcion de NPCC que muere en hospitales se sitta entre el 66 y el
84% (11,12,23,24). Dentro de los fallecidos en el HULP, la mayoria fallecieron en la planta
de hospitalizacion (13/17, 76,5%), similar a lo recogido en el trabajo de Jamorabo et al. (24),
en el que de las muertes de NPCC que se producian en el medio hospitalario, el 85,8%
ocurria en la planta. Solamente 3 pacientes de nuestra serie fallecieron en cuidados
intensivos. De los fallecidos en el Hospital La Paz, 15 estaban acompafiados por sus
familiares en el momento del fallecimiento y sélo 2 pacientes fallecieron, en quiréfano y CIP,
sin la compafiia de su familia. El hecho de que la mayoria de los hospitalizados fallezcan en
la planta en lugar de en la UCI ayuda a que los nifios fallezcan en un ambiente mas intimo y
acompafados por sus familiares y seres queridos. Aunque en nuestra serie 2 de los 3
fallecidos en cuidados intensivos estuvieron acompafnados por sus familiares en el momento
de la muerte, este acompafiamiento no se realiza del mismo modo en una Unidad de
Cuidados Intensivos que en la planta, donde los nifios y sus familias se encuentran en una
habitacién individual, con cama para un acompafiante y con la posibilidad de acompafiar al
nifio en su agonia las 24 horas del dia, en un clima mas tranquilo y con las minimas

interrupciones posibles.

La proporcion de pacientes con patologia cronica compleja que fallecen en sus casas se
encuentra entre el 14-18% (11,12,24). En los ultimos afios el lugar donde mueren
predominantemente los nifios con CCC estd cambiando, disminuyendo la proporcion de
pacientes que fallecen en el hospital y aumentando los que fallecen en casa. En nuestra
serie fallecieron en domicilio 2 pacientes (11,8%) y, en ambos, la muerte se produjo de
manera inesperada, sin haber sido producto de una planificacion previa orientada a la
atencion en domicilio. Los motivos por los que el porcentaje de fallecidos en domicilio es
algo menor en nuestro trabajo a lo descrito en la literatura y, por lo que ademas, ninguno de
estos fallecimientos fue fruto de una planificacién anticipada de cuidados, puede ser debido
a dos razones fundamentales. Por un lado, nuestra Unidad no dispone de atencion en
domicilio, por lo que los pacientes no pueden beneficiarse de una asistencia centralizada en
el hogar por nuestra parte. El equipo de Cuidados Paliativos Pediatricos de la Comunidad de
Madrid, con sede en el Hospital Nifio Jesus, si realiza asistencia en domicilio en aquellos
pacientes que se encuentran en el nivel 3 de atencion. Debido a que en este estudio sélo se
han incluido pacientes que habian fallecido durante su seguimiento por nuestra Unidad, no
se han contabilizado aquéllos que dejamos de seguir por un motivo diferente al alta, como
pueden ser los pacientes derivados para su atencién completa por el equipo de paliativos y

gue pueden haber fallecido en sus casas. Por otro lado, teniendo en cuenta que hay
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pacientes que han mantenido un seguimiento conjunto por ambas Unidades, la inexistencia
de NPCC que fallecen de manera electiva en casa puede ser resultado de una derivacion
insuficiente de pacientes que podrian beneficiarse de la asistencia por un equipo especifico
de cuidados paliativos pediatricos. Esto no quiere decir que todos los nifios que se
encuentren dentro de un programa de cuidados paliativos pediatricos fallezcan o deban
fallecer en casa (en nuestra serie, 4 pacientes recibian atencion por la Unidad de Cuidados
Paliativos Pediatricos de la Comunidad de Madrid y, todos ellos fallecieron en el hospital),
pero al menos, la familia cuenta con esa opcién, se les ofrece esa posibilidad.

En 14 de los 20 pacientes del estudio (70%) se habia consensuado con la familia la
“adecuacion de medidas del esfuerzo terapéutico”. Cuatro de estos pacientes eran
atendidos por la Unidad de Cuidados Paliativos Pediatricos de la Comunidad de Madrid. De
los 14 pacientes en los que se habia establecido la “adecuacion del esfuerzo terapéutico”
llama la atencién que hasta la mitad de estos acuerdos se produjeron durante el ingreso del
fallecimiento. La toma de decisiones es un proceso individualizado, en el que la familia y el
médico responsable tienen como objetivo buscar el mejor interés del paciente. Las medidas
terapéuticas deben adaptarse a las necesidades del paciente y éstas seran diferentes segun
la fase de la enfermedad en la que se encuentre. Si bien con los datos de los que
disponemos no podemos asegurar si la “adecuacibn de medidas” deberia haberse
establecido con anterioridad, si parece posible que en algunos pacientes esta adecuacion se
haya planteado a las familias de forma tardia, en un momento muy préximo a la muerte.
Mejorar la identificacién del punto de inflexién dentro de la trayectoria vital del nifio, ayuda a
identificar que el paciente ha entrado en otra fase de su enfermedad, a hablar con el nifio y
su familia sobre la nueva situacion y a identificar qué es lo mejor para el paciente en ese

momento, adaptando las medidas diagndsticas y terapéuticas a los nuevos objetivos.

En los pacientes que fallecieron en el HULP (17) se analizaron la duracion de la estancia, la
necesidad de ingresos en cuidados intensivos, la necesidad de soportes, cirugias u otros
procedimientos invasivos y el uso de sedacion en los ultimos dias de vida durante el ingreso

terminal.

La mediana de dias de duracién del ingreso terminal fue de 15, similar a lo descrito por
Feudtner et al. (14) (media de 21 dias) y casi el doble de lo publicado por Ananth et al. (2)
en un estudio mas reciente. El 47% de los NPCC (8/17) ingresaron en la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos (CIP) en algin momento de su ingreso, con una mediana
de estancia de 9 dias, el triple de lo comunicado por Ananth et al. (2). De estos 8 pacientes
con ingreso en cuidados intensivos, llama la atencién que 5 de ellos se encontraban en
situacion de “adecuacién del esfuerzo terapéutico”. Al analizar en qué momento se

consensuan estas medidas se vio que en 3 de los pacientes este acuerdo se produjo bien
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durante su estancia en intensivos o bien posteriormente al ingreso en esta unidad, tras
objetivarse una mala respuesta a los tratamientos empleados y considerando la situacion
clinica y trayectoria de enfermedad de cada paciente de manera individualizada. Sin
embargo los dos pacientes restantes con ingreso en cuidados intensivos eran pacientes con
una adecuacién de medidas acordada previamente al ingreso y en seguimiento por la
Unidad de Cuidados Paliativos Pediatricos de la Comunidad de Madrid. Uno de estos
pacientes ingres6 en CIP hasta hablar con sus médicos responsables al dia siguiente,
momento en el que paso a la planta. El otro paciente ingresé en cuidados intensivos debido
a un desacuerdo de los padres respecto al hecho de que su hijo se encontrase en cuidados
paliativos. En estos 2 ultimos casos, la mejoria de las herramientas de comunicacion, tanto
con los padres, como con el resto de profesionales, podrian haber evitado ingresos
innecesarios en unidades de pacientes criticos. No obstante, a pesar de una buena
comunicacion, siempre pueden darse situaciones dificiles de manejar, con discrepancias

entre los padres y los profesionales, que puedan ser motivo de conflicto.

En cuanto a la necesidad de soportes, técnicas o procedimientos durante el ingreso destaca
un elevado nivel de intervencionismo, con un alto nimero de procedimientos invasivos y un
elevado nimero de procedimientos por paciente. Destaca el alto porcentaje de NPCC que
necesitaron asistencia para la ventilacion: 16/17 (94%) precisaron soporte mediante algun
dispositivo durante su ingreso. Si Unicamente consideramos el uso de ventilacibn mecanica
invasiva y no invasiva y excluimos la oxigenoterapia de alto flujo para comparar nuestros
resultados con los de otros autores, vemos que el 76,5% de los pacientes (13/17) precisaron
ventilacidbn mecanica. Esto coincide con lo publicado por Ananth et al. (2) (76%), aunque en
ambos casos estas cifras son mayores a las descritas en trabajos anteriores, en los que el
porcentaje de NPCC con ventilacion mecanica durante su Ultimo ingreso se situaba en torno
al 37-52% (1,14,23). Este mayor uso de soportes para la ventilacién podria ser debido a un
mayor desarrollo en este tipo de tecnologia en los Ultimos afios (2), a una poblacién con alta
morbilidad respiratoria (el 90% de los pacientes de nuestro trabajo tienen patologia crénica
respiratoria) en los que hasta el 85% de los pacientes tenia algln tipo de terapia respiratoria
domiciliaria y en los que, tanto el motivo de ingreso como la causa de muerte mas frecuente

fue la respiratoria.

El soporte ventilatorio en el ingreso se mantuvo hasta el dia de la muerte en practicamente
todos los casos (14/16). Aunque no podemos asegurar que el manejo haya sido incorrecto,
parece razonable pensar que en algunos pacientes este soporte no estuviese suponiendo
un beneficio para el paciente en la fase de Ultimos dias de vida, sobre todo si tenemos en

cuenta que de estos 16 pacientes, 10 estaban recibiendo sedacién paliativa. Saber
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diagnosticar la agonia es imprescindible para plantear objetivos adecuados en los ultimos
dias de vida y dirigir los tratamientos al cumplimiento de esos objetivos.

Llama la atencién que, en 9 de los 17 pacientes que fallecieron ingresados en el HULP, se
llevasen a cabo maniobras de RCP, teniendo en cuenta que en 13 de estos pacientes se
habia acordado una “adecuacion del esfuerzo terapéutico”. De esos 13 pacientes, en 7 ese
acuerdo no se habia producido hasta el propio ingreso, por lo que podria ser que la RCP
hubiese sido anterior a esa decision o que se llevase a cabo por situaciones clinicas no
derivadas de la progresion de su enfermedad de base. Sin embargo no disponemos de la

informacion necesaria para analizar las circunstancias e indicaciones de estas maniobras.

Se analiz6 el tiempo que los NPCC fallecidos habian pasado en el hospital en el ultimo afio
de vida. La mediana de ingresos en el hospital fue de 2, con una mediana de dias de
estancia de 40, muy superior a lo publicado en la literatura (mediana de 18-27 dias) (1,2,23).
En cuanto a los ingresos en CIP, 11 de los 20 pacientes (55%) ingresaron en cuidados
intensivos en su ultimo afio de vida, la mediana de n° de ingresos fue de 1 y la mediana de
dias de estancia fue de 4, inferior a lo publicado por Ananth et al. (2) (79% de pacientes con
ingreso en CIP, mediana de 7 dias). Los nifios de la Unidad de Patologia Compleja pasan
una gran cantidad de tiempo en el hospital durante su Ultimo afio de vida, con cifras
superiores a lo descrito en la literatura pero con menos ingresos y menor tiempo de estancia

en cuidados intensivos.

Aunque estos nifios pasan hospitalizados, tanto en su ingreso terminal, como durante el
Gltimo afo de vida, una gran cantidad de tiempo, no podemos establecer si éste ha sido
excesivo o0 no. Al igual que ocurre con el elevado namero de procedimientos invasivos a los
que los NPCC fallecidos en el HULP fueron sometidos en su dltimo ingreso. Las
intervenciones terapéuticas se indican con el objetivo de mejorar la situacion clinica del
paciente. En muchas ocasiones existe la experiencia previa de que el paciente habia
logrado superar un proceso similar con el uso de esas mismas medidas, lo que puede hacer
gue el ingreso se prolongue esperando obtener la misma respuesta que se obtuvo en
ingresos anteriores. Esto puede llevar a situaciones de obstinacién terapéutica, por lo que es
necesario mejorar la formaciéon en cuidados paliativos pediatricos entre los profesionales

implicados en la atencion de este tipo de pacientes.

Este trabajo tiene varias limitaciones. Se ha realizado una revision retrospectiva de las
historias clinicas, lo que ha limitado el acceso a informacién de interés. Se trata de un
estudio unicéntrico, con una muestra de pacientes fallecidos muy pequefia, por lo que los
resultados y conclusiones que se desprenden de este estudio deben de tomarse con

cautela. Los NPCC incluidos son Unicamente los que se encuentran en seguimiento por la
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Unidad de Patologia Compleja, sin incluirse los NPCC en seguimiento por otras unidades sin
la colaboracién de la Unidad. No se han incluido pacientes de la Unidad que hubiesen
fallecido después de haber sido dados de alta, lo que excluye a pacientes derivados para su
seguimiento en exclusiva a servicios de relevancia para la temética del estudio como la
Unidad de Cuidados Paliativos Pediatricos de la Comunidad de Madrid. Para establecer una
Unica causa de la muerte para cada paciente, se ha seleccionado de entre los diagnosticos
de cada informe y tras la lectura del mismo, la que el autor de este trabajo ha considerado
como causa inmediata. Al analizar el ultimo afio de vida Unicamente se han tenido en cuenta
los ingresos en el Hospital La Paz, sin haberse contabilizado ingresos en otros centros, por
lo que el tiempo de hospitalizacion y el n° de ingresos en el dltimo afio de vida podrian estar
infraestimados. En este analisis tampoco se han incluido las visitas a urgencias, el tiempo en
consultas externas. Tampoco se han tenido en cuenta las visitas a los pediatras/médicos de
Atencion Primaria, por lo que s6lo se ha estimado una parte del tiempo que el paciente y sus
familias han consumido en centros sanitarios. Aunque se ha descrito el uso de sedacion
paliativa no se han recogido los sintomas por los que ésta fue indicada ni otras
medicaciones que se utilizasen para el control de sintomas. No se han incluido datos sobre
el manejo de las necesidades psicolégicas ni espirituales. Tampoco se ha estudiado la

calidad de vida del nifio y su familia.

AUln con estas limitaciones, nuestro estudio también cuenta con algunas fortalezas. Se trata
del primer estudio en nuestro pais en el que se describen las caracteristicas de los nifios
con patologia crénica compleja que fallecen. Conocer cOmo son estos pacientes, en qué
circunstancias y lugares fallecen y cémo ha sido el manejo al final de su vida es fundamental
para saber como estamos haciendo las cosas y encontrar puntos de mejora en nuestra
practica diaria en busca del mayor beneficio de los pacientes. Los NPCC son una poblacién
cada vez mas frecuente, con alto consumo de recursos asistenciales, por lo que la

informacién que se desprende de este trabajo puede ser de utilidad para otros profesionales.
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9 Conclusiones

e Los niflos que fallecieron durante su seguimiento por la Unidad de Patologia
Compleja eran pacientes pluripatolégicos, con una elevada dependencia de
tecnologia.

e Las CCC principales mas frecuentes fueron la neurolégica, metabdlica y
cardiovascular. De las CCC totales la neuroldgica fue también la mas frecuente,

seguida, en este caso, por la respiratoria y la condicién de soporte.

e Los tipos de soporte tecnificado mas utilizados fueron el respiratorio, el

gastrointestinal y el cardiovascular.

e El 70% de los fallecidos se encontraba en situacion de “adecuacion del esfuerzo
terapéutico” en el momento de la muerte. La mitad de estas adecuaciones se

consensuaron durante el ingreso terminal.

e La principal causa de exitus fue la respiratoria, seguida por la infecciosa y la

cardiolégica.

e Casila totalidad de los pacientes fallecieron en el hospital, en su mayoria en la planta

de hospitalizacion, en ingresos prolongados.

e Casila mitad de los pacientes ingresaron en algin momento del ingreso terminal en

cuidados intensivos.

e Los NPCC que fallecieron hospitalizados fueron sometidos a un elevado nimero de
técnicas y procedimientos invasivos. Los procedimientos mas frecuentes fueron: la

canalizacién de vias, el soporte ventilatorio y las maniobras de RCP.

e En practicamente todos los NPCC que precisaron soporte para la ventilacion, éste se
mantuvo hasta el dia del fallecimiento, incluso en aquéllos que se encontraban con

sedacion paliativa.

e En mas de la mitad de los pacientes se utiliz6 sedacién paliativa. Los farmacos

empleados fueron la morfina y el midazolam.

e La préctica totalidad de los ingresados se encontraban acompafiados por sus

familiares y seres queridos en el momento de su muerte.

e Los NPCC pasaron una cantidad considerable de tiempo de su ultimo afio de vida

hospitalizados.
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e Se encontrd asociacion estadisticamente significativa entre el namero de CCC y de
soportes y la muerte.

e Los pacientes con necesidad de soporte respiratorio domiciliario tuvieron mayor

mortalidad que aquéllos que no lo precisaban.

e La mortalidad fue mayor entre los nifios con la CCC renal/urolégica que en aquéllos
gue no presentaban esta condicion.
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10 Prospectiva

Este trabajo muestra una descripcion de los pacientes fallecidos a cargo de una Unidad de
Patologia Compleja. Se da informacion de dénde, cuando, porqué y de qué manera fallecen
y cuanto tiempo permanecen hospitalizados estos nifios en su Ultimo afio de vida. Esta
informacion nos va a ayudar a identificar puntos de mejora en nuestra labor asistencial. Se
podrian disefiar actividades dirigidas a mejorar la formacion en aquellos aspectos en los que
se identificasen mas dificultades o se encontrasen lagunas de conocimiento. Posteriormente
se podria analizar si tras la intervencion formativa ha habido cambios en la practica clinica
respondiendo a la pregunta: ¢El uso de un programa de formacion en cuidados paliativos
pediatricos mejora el modo de morir en los pacientes a cargo de una Unidad de Patologia
Compleja? Ademas, con un mayor numero de pacientes fallecidos, se podria analizar la
existencia o no de diferencias en el manejo al final de la vida entre los pacientes con y sin

adecuacion del esfuerzo terapéutico.
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