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Aproximacion en torno a adecuacion del esfuerzo
terapéutico en pacientes pediatricos con patologia
neurologica grave y dependientes de ventilacion
mecanica cronica (II parte)

HUGO A. CERDA B.*

Fitness of therapeutic effort in pediatric patients with severe neurological pathology
and depending on mechanical ventilation (Part II)

Pediatric patients dependent on mechanical ventilation may be classified into 5 groups: Group
1: Patients with deep ischemic brain damage, unconnected with the environment. Their condition
should facilitate the fitness of therapeutic effort by excluding them from admission to a pediatric inten-
sive care unit (PICU) and from cardiopulmonary resuscitation. Group 2: Patients similar to group 1,
but their condition arose from an accidental event in their medical care. Parental grief and mistrust
hinder any approach on fitness of therapeutic effort. Group 3: Patients with a neuromuscular disease
on mechanical ventilation, in stable condition and interaction with their family is feasible. Fitness of
therapeutic effort approach may be raised. This approach should be applied only to the most extreme
measures, it is limited to pathology that cause exacerbation. Group 4. Patients with a eventual neuro-
muscular disease, but without a certain diagnosis. Lack of accurate diagnosis hampers the approach
to a bioethics committee and efforts should be oriented to clarify this issue. Group 5: Patients with a
neuromuscular disorder without current use of mechanical ventilation. It should not differ substantially
from the group on mechanical ventilation. Conclusion: Progress should be made in efforts to joint a
common criteria on admission of these patients in a PICU and to determine when to initiate an adap-
tation of therapeutic effort.

Key words: Adaptation of therapeutic effort, limitation of treatment, proportionality, quality of life,
neuromuscular disease, mechanical ventilation unit.

Resumen

Los pacientes pediatricos dependientes de ventilacion mecanica pueden ser clasificados en 5 gru-
pos: Grupo 1) Daiio cerebral isquémico profundo, sin conexion con el medio. Su condicion facilita la
adecuacion del esfuerzo terapéutico (AET), sin entrada a la unidad de cuidados intensivos pediatricos
(UCIP) y sin reanimacion cardio-pulmonar (RCP). Grupo 2) Similares al grupo anterior, pero son el
resultado de episodios accidentales en su atencion médica. En ellos el duelo de los padres y la des-
confianza entorpecen el didlogo hacia el planteamiento de AET. Grupo 3) Patologia neuromuscular y
ventilacion mecanica, en condicion estable, con posibilidades de interaccion con su familia. En ellos se
puede plantear la AET, solo en las medidas mas extraordinarias, y acotadas en base a la patologia que
cause la exacerbacion. Grupo 4) Eventual patologia neuromuscular, pero sin diagnostico de certeza.
El no tenerlo, dificulta el planteamiento ante un comité de bioética y los esfuerzos debieran orientarse
hacia aclarar este punto. Grupo 5) Patologia neuromuscular sin uso actual de ventilacion mecanica.
No debiera diferenciarse sustancialmente del grupo con ventilacion mecdnica. Conclusion: Debe avan-
zarse en los esfuerzos para aunar criterios comunes respecto al ingreso a UCIP en estos pacientes, y
determinar el momento de iniciar una adecuacion del esfuerzo terapéutico.

Palabras clave: Adecuacion del esfuerzo terapéutico, limitacion del esfuerzo terapéutico, propor-
cionalidad, calidad de vida, patologia neuromuscular, dependencia ventilacion mecdnica.

*  Pediatra Broncopulmonar, Diplomado en Bioética, Miembro de la Comision de Etica, Sociedad Chilena de Enfer-
medades Respiratorias.
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Pacientes con patologia neurologica crénica,
dependientes de ventilacion mecanica

Estos nifios presentan un grupo heterogéneo de
patologias, habitualmente analizadas en comités
de ética de distintos centros de salud, porque se
encuentran en unidades de cuidados intensivos
pediatricos (UCIP), o, estando en unidades de
menor complejidad, se analiza su eventual ingre-
so a UCIP.

Aceptando el hecho que la patologia neurolo-
gica involucra muchos diagndsticos, nos referi-
mos a aquellos pacientes en que su movilidad se
encuentra comprometida en forma grave y persis-
tente. Tal condicion altera la mecénica ventilato-
ria, resultando en insuficiencia respiratoria, con
hipoventilacion cronica, lo que obliga a mantener
ventilacion artificial cronica. La recomendacion
en la mayoria de estos casos, y es lo que se hace
en la practica, es aportar dicha ventilacion por
medio de una traqueotomia.

Es posible clasificar estos pacientes, agrupan-
dolos de la siguiente forma. Ello es util ya que
permite definir acerca de la necesidad de adecuar
el esfuerzo terapéutico.

Grupo uno

a) Dafio neurolédgico severo. Consecuencia de un
evento hipoxico isquémico cerebral grave por
un paro cardio-respiratorio u otro evento simi-
lar. Derivan en estado vegetativo persistente
con nula conexién con el medio.

b) Malformaciones congénitas severas del sis-
tema nervioso central que derivan en estado
vegetativo persistente con nula conexion con
el medio.

En ellos es fundamental tener la certeza del
mal prondstico neuroldgico, verificando la irre-
versibilidad de su patologia, y la inexistencia de
alternativas terapéuticas para cambiar el curso de
la enfermedad de base.

En este tipo de pacientes existe dafio cortical
grave, que se traduce en un impedimento para
la comunicacion con sus padres, familiares y
cuidadores. Al existir esta situacion establecida,
se facilita la aceptacion de medidas de adecua-
cion terapéutica, las que por sus caracteristicas,
empobrecerdn aun mas el vinculo existente
previamente, si es que lo habia. Por otra parte,
la mala calidad de vida presente y futura, su
total dependencia externa y escasa proyeccion
en avanzar en hitos del desarrollo psicomotor,
justifican claramente la adecuacion del esfuerzo
terapéutico'. Por ende, la atencion médica que se
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otorga en estas circunstancias resulta proporcio-
nada y coherente con los principios basicos de la
bioética.

No obstante lo anterior, existe un minimo
de cuidados a los cuales no puede renunciarse
en estos pacientes, por lo que es ineludible la
mantencion de asistencia ventilatoria, apoyo de
oxigeno y alimentacion.

En cuanto al apoyo ventilatorio, nuestro
pensamiento es que no debiera aumentarse los
parametros ni el modo ventilatorio en futuras
exacerbaciones. El retiro de la ventilacion puede
obtenerse frente a estabilizaciones de la funcion
respiratoria; ello permitiria bajar algunos para-
metros, pero el sentido es intentar no volver a
subirlos en el futuro.

El apoyo de oxigeno debe correlacionarse
con los requerimientos de oxigeno segun satu-
rometria. Para casos de dafio pulmonar croénico,
debiera limitarse a saturaciones entre 90 a 93%,
evitando la retencion de CO, plasmatico por hi-
poventilacion.

Los accesos venosos debieran considerar s6lo
vias periféricas para otorgar hidratacion en forma
extraordinaria o para medicamentos endovenosos
en las exacerbaciones. En estos pacientes, los
catéteres venosos centrales debieran considerarse
medida desproporcionada.

En cuanto a la alimentacion, se ha discutido
recientemente su suspension en estos pacientes,
planteando que el hambre no traeria repercusio-
nes (dado el dailo neuroldgico ya existente), aun-
que nos parece que este argumento es altamente
discutible’*. Pensamos que brindar alimento (in-
cluyendo el aportado por una sonda nasogastrica
o gastrostomia, cuando esta ultima ya existe) es
un minimo que exige la condicion de ser humano,
a menos que se quiera cuestionar este punto. Un
hecho distinto lo constituye la nutricién parente-
ral, que exige accesos venosos centrales, con las
complicaciones propias de ellos. Constituyen una
forma limitada de aportar nutrientes, debido prin-
cipalmente al problema surgido con venas que se
obliteran o infectan. En todo caso, al depender
exclusivamente de ellos, se acorta notablemente
la sobrevida. Esta situacion, a nuestro juicio, debe
resolverse caso a caso.

Por otra parte, el uso de antibidticos de segun-
da o tercera linea, debiera reservarse exclusiva-
mente para el tratamiento contra microorganis-
mos estudiados con cultivo y antibiograma y no
de manera empirica.

El alivio del dolor u otras situaciones clini-
cas que hagan sospechar disconfort (frio, calor,
ruidos molestos), debieran estar adecuadamente
cubiertas por el equipo tratante.
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Otro punto es el manejo de convulsiones. En
la mayoria de los casos es suficiente escalar en
la terapia anticonvulsivante y agregar estrategias
de rescate. Sin embargo, en un pequefio nimero
de pacientes esto no sera suficiente y en muchas
ocasiones el estatus epiléptico sera el desenlace
final; en su manejo entendemos desproporcionado
uso de anestésicos 0 medicamentos endovenosos
en goteo continuo. Nos parece mas adecuado una
adecuada sedacion y por cierto un acomparfia-
miento a la familia.

Grupo dos

a) Pacientes con diagndsticos similares al grupo
uno.

b) El origen del dafio hipdxico isquémico se ha
debido a un accidente o quiebre en los proto-
colos de cuidado del paciente, encontrandose
éste en un centro asistencial.

En estos nifios también concurre el mal pro-
ndstico neuroldgico, con irreversibilidad del pro-
ceso, nula conexion con el medio, total dependen-
cia a los cuidados externos y escasa posibilidad
de recuperar hitos del desarrollo psicomotor.

Sin embargo, en ellos, el duelo vivido por
los padres, hace mas dificil el acercamiento a la
familia por parte del equipo de salud. En nuestra
experiencia, luego de un evento de esta magnitud
y con las secuelas vividas, atin plantean espe-
ranzas de recuperacion, que suelen alentar ante
el mas minimo signo de estabilidad. Es en estos
casos donde la relacioén con el equipo tratante
puede llegar a ser de desconfianza y, en general,
plantea menos cercania y menos posibilidad de
aceptar restricciones a la terapia.

Sin embargo, dilatar el planteamiento de
limitacion del esfuerzo terapéutico, con posi-
bilidades de agravamiento a futuro (que haria
infructuoso cualquier terapia) también es un
error. Por ejemplo, la posible estabilizacion del
paciente en un estado de minima conciencia, con
un estado vegetativo persistente, haria aceptable
para los padres este nuevo status quo impidién-
doles comprender el por qué de una limitacién
del esfuerzo terapéutico, especialmente si no
se analizd previamente el tema. En la préctica
clinica, y a modo de solucién nos parece que,
debe plantearse oportunamente el caso desde
distintas aristas, insistiéndose en primer lugar en
forma calma y sincera acerca del prondstico de
las distintas patologias que mantiene el paciente,
no alentando falsas esperanzas para permitir una
alegria (generalmente transitoria) en los padres.
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Esto termina por empobrecer aun mas la genuina
relacion médico-paciente, apartando al médico de
su rol profesional vinculdndose emocionalmente
con la familia pero descuidando el punto de vista
profesional. Uno de los mayores peligros que
apreciamos en este sensible punto, es remitirse a
decir lo que la familia quiere ofr.

Grupo tres

a) Pacientes con patologia neuromuscular (Atro-
fia Muscular Espinal tipo I, Distrofia mioténi-
ca congénita, Miopatia congénita miotubular,
etc.)

b) Traqueotomizados y conectados a ventilacion
mecanica cronica. Alimentados por gastrosto-
mia.

En este grupo de pacientes, las distintas ca-
racteristicas de la enfermedad se hacen evidentes
desde la época de lactante. El diagndstico de la
patologia de base debe ser claro y dado a conocer
concretamente a la familia desde temprana edad.

La dependencia de ventilaciéon mecanica
habitualmente es la resultante de traqueotomias
precoces, realizadas en el periodo menor a los dos
meses de vida (muchas veces en servicios de neo-
natologia). En estos pacientes, lamentablemente,
ya se postergaron las discusiones ético-médicas al
momento de la traqueotomia, resultando implicito
que no hubo ningun tipo de limitacion del esfuer-
zo terapéutico. De esta manera, se aplazaron las
posibles complicaciones y se contextualizo la
existencia futura de estos nifios a una dependen-
cia absoluta de ventilacién mecanica por el resto
de sus dias. En una condicion de esta naturaleza,
ocuparan una cama de UCI por largo tiempo, in-
cluso de por vida, teniendo presente que se trata
de un paciente de alto costo, donde se lesiona
ademas el principio de la justicia.

En estos casos es habitual la duda si la tra-
queotomia™® se hizo sin un diagnodstico claro.
Plantear a posteriori el retiro de la ventilacion
mecanica constituye una decision muy comple-
ja, especialmente en pacientes que tienen larga
sobrevida, no habiendo sobreinfecciones respi-
ratorias.

Un paciente de estas caracteristicas, que se
comporta con estabilidad clinica bajo estas me-
didas de sostén, merece mantener los cuidados
mencionados en el grupo uno. Las considera-
ciones de AET, surgen de las exacerbaciones
respiratorias u otras complicaciones, que pongan
en riesgo la vida del paciente; el como manejar-
las dependera de las potenciales secuelas y su
reversibilidad.
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Nuestra reflexion bioética apunta a encontrar
respuestas verdaderas respecto del sentido de
prolongar la vida de estos nifios.

(Lo hacemos en virtud de una calidad de vida
aceptable? ;Quién puede determinarlo sabia-
mente? Frente a un padre que se niega sistemati-
camente a toda posibilidad de limitacion del es-
fuerzo terapéutico, se hace infructuosa cualquier
participacion y analisis del caso por un comité de
bioética. Esto viene a entrabar, indudablemente,
la o las decisiones que se podrian tomar, incluso
con repercusiones desde la perspectiva legal. Por
ello el acompafiamiento de los padres por parte
del equipo tratante debe ser fluido y sincero, per-
mitiendo una comunicacion eficaz de las distintas
complicaciones, y posibilidades terapéuticas y
sus alcances objetivos.

Por otra parte, muchos de estos pacientes cro-
nicos mantienen un fuerte vinculo con su familia.
Son capaces de demostrar sentimientos, mediante
gestos que son interpretados facilmente por sus
padres. Para dimensionar mas aun la dificultad
en la toma de decisiones acerca de limitaciones
terapéuticas, debemos mencionar que han apare-
cido tecnologias de reconocimiento de motilidad
ocular (por ejemplo Toddi®, Head Mouse®, my
Eye Project®, eViavam®), las que permiten un
entrenamiento de respuesta (si o no), pero ademas
mejoran habilidades cognitivas y de expresion de
emociones. Ademas muestran conciencia de si
mismos e intentan definir su parecer en relacion a
su entorno, lo que hace que estos pacientes disten
bastante de ser considerados como en un estado
vegetativo persistente.

Creemos oportuno plantear la inquietud en
el sentido de ;Qué sucederia si a ello sumamos
sistemas robotizados tipo exoesqueletos?

Cada caso de esta naturaleza constituye por si
mismo un dilema bioético para el cual no exis-
ten protocolos generales en ningln centro. Sin
embargo, la adecuacion del esfuerzo terapéutico
cabria plantearsela cuando se aproximan medidas
extremas como ventilacién de alta frecuencia,
ECMO (oxigenador de membrana extracorporeo),
uso de 6xido nitrico o hemodialisis. Aun asi, su
uso debe estar en consonancia con el pronéstico
dado por las futuras exacerbaciones y la reversi-
bilidad al estado previo.

Por otra parte, el concepto de “hipercapnia
permisiva” debe limitarse a las exacerbaciones,
con el fin de evitar un alza de las presiones usa-
das en la ventilacion, donde se arriesga incluso
la produccion de un neumotorax. Sin embargo,
debemos advertir que en fase de estabilizacion, la
hipercapnia muchas veces so6lo traduce hipoven-
tilacion, es decir, falta de asistencia ventilatoria
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adecuada. La traduccién clinica es compromiso
de conciencia, con lo que empeora la conexion
con el medio. En este punto recalcamos que no
es correcto plantear que “no existen pacientes
retenedores de CO,”, sino que, en estricto rigor
se trataria de pacientes mal ventilados. La conse-
cuencia de la hipercapnia se traduce en un peor
estado cognitivo. Ante esto, el paciente vera dis-
minuidas sus posibilidades, pudiendo ser consi-
derado como merecedor de un mayor niimero de
limitaciones o abandono de medidas terapéuticas
por parte del equipo tratante, transformandose en
un verdadero circulo vicioso.

Grupo cuatro

a) Pacientes sin diagnostico neuroldgico de cer-
teza.

b) Pacientes con sindrome hipotdnico claro, de
inicio connatal o de evoluciéon progresiva.
Movilidad escasa de extremidades, sin sostén
cefalico, no se sientan con hipomimica facial
marcada. Pueden dirigir la mirada, sin clara
intencionalidad.

¢) Evaluacion neurologica sugiere la posibilidad
de atrofia espinal u otra patologia similar.

d) Traqueotomizado cercanamente al nacimiento
y ventilado en forma crénica. Alimentado por
gastrostomia.

En estos casos, a pesar de no poseer diagnos-
tico de certeza, su examen fisico y la evolucion
son claramente de una limitacion severa de las
facultades neurologicas, con deterioro grave de
la comunicacion y de la autonomia.

Los tiempos actuales exigen certezas en los
diagndsticos. Paradojalmente este hecho -no
disponer de un diagndstico claro- permite alen-
tar esperanzas en el contexto de angustia de los
padres. Sin embargo, para el médico, el hecho de
no disponer de un diagnéstico claro, impide tener
todos los elementos de juicio para realizar un
abordaje terapéutico eficaz, o al contrario, decidir
que no hay terapia adecuada.

En estos casos es un poco mas comprensible la
espera. En nuestra opinion, esto genera un nudo
bioético que cuesta resolver. Ello se debe al com-
plejo tema de la disposicion de medios. Algunos
de ellos no estan disponibles en la red publica, y
otros, tampoco en el pais. Este punto es de nota-
ble interés, pero escapa aqui la posibilidad de un
analisis mayor.

Explicando estos problemas en el contexto de
una adecuada relacion médico-familia, se torna
mas facil comprender la relevancia de escuchar la
opinién de un comité de ética asistencial
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Grupo cinco

a) Paciente con sindrome hipotonico, compatible
con patologia neuromuscular. El diagndstico
puede haberse realizado en forma presuntiva o
sin todos los examenes suficientes. Sin embar-
g0, se les planted a los padres como definitivo
y de certeza.

b) Asociaciéon con patologia pulmonar intercu-
rrente (displasia broncopulmonar, malacia de
via aérea, bronquitis recurrente, etc.).

c¢) Pese a lo anterior su evolucion es favorable,
con retirada progresiva de ventilacion meca-
nica. Reinician movilizacion de extremidades
con recuperacion de hitos del desarrollo psico-
motor.

En el presente caso, lo central es que pese
al diagnostico existe un avance, incluyendo la
posibilidad de retirada de ventilacion mecanica.

Esto permite una situacion de mas independen-
cia y ciertamente una alegria a la familia.

Sin embargo, se debe tener presente que el
paciente pueda ser portador de una variante
mas benigna de su enfermedad, no eliminando
necesariamente en forma total la posibilidad de
reiniciar la ventilacion en un futuro cercano.
Debe reconocerse que futuras exacerbaciones
respiratorias, haran factible la utilizacién de ven-
tilacién mecanica. Aunque se trate de un paciente
que mueve los brazos y piernas, que moviliza la
cabeza para mostrar disgusto, surge ciertamente
la duda. ;Es suficiente para sus padres?, ;Por
cuanto tiempo?. El hecho de dudar del diagnos-
tico o de su mal prondstico permite a los padres
replantearse expectativas, que de alguna manera
los hace aparecer como mas impermeables a
las recomendaciones médicas. Serd necesario
entonces insistir adecuadamente y con cercania,
haciendo comprender lo que la evolucién neuro-
légica hace evidente. Una vez mas la comunica-
cion sincera entre las partes es clave para tomar
decisiones acerca de lo que se considera mejor
para el paciente.

Conclusiones

» Existe una realidad heterogénea de los pacien-
tes que obliga a intentar sistematizar criterios
para la derivacién adecuada a unidades de
cuidados intensivos.

» La patologia con compromiso cerebral profun-
do con estado vegetativo persistente, provoca
consenso en su limitacion del esfuerzo tera-
péutico.
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* Los pacientes con patologia neuromuscular y
conexion a ventilacién mecanica por traqueo-
tomia logran en su mayoria establecer un vin-
culo con sus familias, ya sea con movimientos
de extremidades, o movimientos oculares. Son
merecedores de limitaciones sélo en casos
extremos de terapias excesivamente costosas
y siempre que sea viable una reversibilidad a
su estado basal previo.

* La no existencia de un diagnoéstico clinico de
certeza impide tomar una decision de limita-
cion, dado que atn no se aclara el prondstico.

* En todos los casos la participacion de los
padres es fundamental, siendo una condicion
ineludible para una efectiva y oportuna presen-
tacion a un comité de ética asistencial.

* Es necesario avanzar en esfuerzos comunes
con la red asistencial, para definir adecuada-
mente las condiciones de limitacion o adecua-
cion del esfuerzo terapéutico.
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