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Nota del editor

La historia clinica que se presenta a continuacion fue discutida
por los alumnos del Master de Bioética de la Universidad
Complutense de Madrid que dirige el Profesor Diego Gracia
Guillén. Como todo juicio de valores, representa Unicamente el
estado de opinion de los participantes en el debate. La exposi-
cion que sigue no pretende ser un compendio de conocimientos
en el campo de la Bioética, sino tan sélo un foro de debate que
cree inquietud y discusion entre los profesionales, a partir de
casos obtenidos de la practica clinica diaria. Con este objetivo
se ha disefiado esta seccion de la revista.

Sesidn clinica (4-4-95)
Isolina Riano Galan

Resumen de la historia clinica

Antecedentes Familiares

Padres, sanos. Diabetes tipo | en familia paterna. Es el
cuarto de 4 hermanos. Los dos mayores, sanos. Una hermana
(la 32) tiene retraso psicomotor leve, microftalmia, atrofia ce-
rebral y poliquistosis renal (fue exitus en el afio 1988 por insu-
ficiencia renal terminal tras ser tratada con Diélisis Peritoneal
Ambulatoria y posteriormente hemodidlisis). Viven en nucleo
rural, minero, distante unos 150 km de Oviedo; vivienda rural,
tienen un bar. Nivel econémico medio y cultural bajo.

Antecedentes personales

Embarazo bien tolerado, parto eutécico. No preciso reani-
macioén. Peso al nacimiento 3.900 gr. Recibid lactancia mater-
na 3 meses, después lactancia artificial. Recibié profilaxis
antirraquitica diaria.

A'los 7 meses (17-10-80) es hospitalizado en el Hospital
Covadonga (Oviedo) por cuadro febril y quejido, con mal estado
general, hipotonia generalizada, siendo diagnosticado de:

— Retraso psicomotor (no sostiene la cabeza, no sigue los

objetos, sonrie).

— Atrofia cerebral (TAC craneal: mas evidente interhemis-
férica y occipital).

— RiAén poliquistico (por ecografia y urografia; funcién re-
nal normal).

— Otitis y muguet.

— Hipernatremia (Na 157 mEg/l, Cl 130 mEg/I: recibia
alimentacién hiperconcentrada).

Hexadactilia en pie derecho.

Se realizan estudios para descartar infeccion congénita o
metabolopatia siendo negativos.

Alos 17 meses (8-9-81). Consulta a Genética: persiste la
hipotonia generalizada, exoftalmos, fontanela amplia, hipotrofia
genital, retraso ponderoestatural. Se realiza Cariotipo que es
masculino normal (46,XY). En el Electroencefalograma (EEG)
muestra lentificacion difusa (expresién del retraso psiquico del
nifio). No se encaja el cuadro en ninguno de los conocidos, por

lo que dado que lo padecen 2 de 4 hermanos, siendo los afec-
tos de diferente sexo, se piensa en una enfermedad hereditaria,
tipo autosémico recesivo, con riesgo de repeticion para futuros
hermanos del 25% en cada embarazo. Se realiza consejo
genético a la madre (solicita ligadura trompas).

A los 35 meses (9.3.83) reingresa por fiebre y vémitos,
con deshidratacion isoténica, con insuficiencia renal aguda e
infeccion urinaria por E. coli.

No acude a revision hasta mayo del 86, en que se ingresa
para estudio y actualizacién de su proceso nefrolégico. Persiste
el retraso psicomotor y ponderoestatural. Acidosis metabdlica
(pH 7.20, bicarbonato 18,7), Filtrado Glomerular Renal (F.G.R.)
por la talla 72,14 ml/min, urea 0,64.

Ecografia renal: rifones grandes con pérdida de la diferen-
ciacién cortico-medular, imagenes de pequefos quistes.

Revisado nuevamente en julio de 1990, presenta retraso
psicomotor evidente, manteniendo bipedestacién con ayuda.
Hipotonia generalizada, pies planos-valgos. Emite Unicamente
monosilabos, consigue utilizar un tenedor y bebe de un vaso.
No controla esfinteres. Es valorado por S. de Rehabilitacion
proponiéndose tratamiento integral con logoterapia, terapia
ocupacional y cinesiterapia, que no se efectla.

Hasta 1991, es controlado periédicamente en Nefrologia
Infantil (Hospital Comarcal de Asturias, Oviedo), manteniendo
cifras de creatinina en sangre normales.

En diciembre del 91 presenta agravacion de su proceso
siendo ingresado en nuestro hospital, presentando distrofia se-
vera, con funcién renal de 8 ml/min/1,73 m? con creatinina
plasmatica 6,5 mg/dl, Hgb 5,1 g/dl, calcio 6,2 mg/dl, fosforo
8,0 mg/dl. Recibe transfusion de concentrado de hematies.

De acuerdo con su familia y teniendo en cuenta la situa-
cién neurolodgica del nifo, se instaura tratamiento conservador
(quelantes del fésforo, derivados de vitamina D3 y dieta hipo-
proteica). Asimismo para mejorar su anemia, se inicia (tras supe-
rar trabas administrativas) tratamiento con Eritropoyetina subcu-
tanea en régimen hospitalario, con controles quincenales.

Es revisado por Ultima vez el 15-6-92, esta obnubilado y
agitado, con mdltiples hematomas en miembros inferiores. Pre-
senta epistaxis, precisando taponamiento nasal.

Examenes complementarios: Hgb 6,6 g/dl, urea 666 mg/
dl, creatinina 21 mg/dl, acido drico 15,6 mg/dl; PT 8,4 g/dl,
calcio 5,4 mg/dl, fésforo 13,8 mg/dl.

Radiografia huesos largos: signos de osteodistrofia renal asf
como osteomalacia a nivel de partes proximales de ambos fémures.
Ligera neostosis periostea a nivel distal de ambos radios.

Se decide de acuerdo con la familia, actitud expectante,
ofreciéndoseles la posibilidad de ingreso si la situacion terminal
progresa.

Es exitus en su domicilio, pocos dias después.

Diagnésticos
— Poliquistosis y renal tipo infantil
— Insuficiencia renal terminal
— Anemia
— Osteodistrofia renal
— Atrofia cerebral
— Retraso psicomotor
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Aclaraciones a la historia clinica (4-4-95)

1. Inicialmente no acuden a Rehabilitacion con el nifio por
la inaccesibilidad (gran distancia), aunque cuando se
construye el hospital comarcal (méas proximo a su domici-
lio, pero alin a 1 hora de distancia) no acuden tampoco.

2. No se conoce ninglin sindrome en que se asocie Poliquis-
tosis renal infantil (enfermedad autosémica recesiva) y
dafo neurolégico. Parece ser una asociacién casual.

3. Su hermana inicié tratamiento sustitutivo de la insufi-
ciencia renal terminal (IRT) a los 10 afios (1° median-
te diélisis peritoneal y luego hemodiélisis, haciendo ml-
tiples complicaciones), falleciendo a los 12 afios cuando
venia en ambulancia a dializarse por paro cardiaco
secundario a hiperpotasemia. Su retraso neurolégico
era significativamente menor que el de su hermano.

4. Se le indico tratamiento con Eritropoyetina; con el fin
de mejorar la calidad de vida, como tratamiento sinto-
mético (uso “compasivo”).

5. El diagnostico de Poliquistosis Renal Infantil se le rea-
liz6 a su hermana después del nacimiento de pacien-
te, que era el hermano mas pequefio. Por ello, no
hubo ocasion de realizar consejo genético antes.

6. La madre después de la muerte del nifio, solicitd recana-
lizacién de trompas, que le fue denegada.

Identificacion de problemas éticos

1. Competencia del paciente.

2. Discriminacion por el lugar apartado donde vive (pro-
blema de justicia).

3. No didlisis en paciente en insuficiencia renal terminal.

4. Retraso mental como criterio de no inclusion en pro-
grama de dialisis.

5. Actuacion de la familia, éen beneficio propio o del nifio?

6. Distribucion de recursos: criterios de inclusion en didlisis
y transplante.

7. Influencia en la toma de decisiones de la experiencia
previa de su hermana.

8. Ligadura de trompas de la madre.

9. Deseo de recanalizacién de trompas.

10.Medicina alternativa. Curanderismo.

11.Indicacién del tratamiento con eritropoyetina.
12.Rehabilitacién tardia.

13.Seguimiento médico.

14.Coordinacién entre atencién primaria y especializada.

Se decide discutir el problema: retraso mental como cri-
terio de no inclusién en programa de dialisis.

Desde el punto de vista técnico, este tipo de pacientes
plantea serios problemas al ser incluidos en programa de didlisis
(dificultad para garantizar un adecuado manejo del acceso
vascular durante al menos 4 horas tres veces a la semana, a
menudo es necesario sedacién o sujecion del nifio) pues la hemo-

dialisis es una técnica que requiere la colaboracién activa del
paciente.

La inclusién en un programa de dialisis (peritoneal o hemodia-
lisis) no va a mejorar su situacion basal en relacién con su cuadro
neurolégico de grave retraso psicomotor. En cambio, se afiadiran
multiples problemas derivados de la propia terapéutica (hipo-
tensiones, trombosis de la fistula arterio-venosa, infecciones...).

Tanto la familia como el equipo médico de Nefrologia Infan-
til valoraron que los riesgos e inconvenientes no justificaban el
potencial beneficio derivado de la inclusiéon en un programa de
dialisis. Por tanto, en el ambito de lo privado/particular no se
plantean conflictos (principios éticos de autonomia/beneficencia).

El tratamiento con diélisis no esta contraindicado, pero su
indicacion es dudosa en este paciente con grave retraso psico-
motor y con mala calidad de vida. Se consideré que la inclusién
en programa de diélisis podria ser maleficente, ¢seria encarni-
zamiento terapéutico o futilidad?. No existen criterios explicitos
para inclusién en dialisis, ni en adultos ni en nifos.

Para la mayoria de los nifios en situacién de insuficiencia
renal terminal (IRT), la eficacia y relativa seguridad de la diélisis
y el transplante hace que estos tratamientos puedan conside-
rarse actualmente como estandares. Sin embargo, se presen-
tan con relativa frecuencia casos conflictivos (por pronédstico,
por enfermedades concomitantes, por dafo cerebral irreversi-
ble...) en los que la indicacién de diélisis puede ser, cuando
menos, incierta y podrian justificar una excepcién. Si bien cada
grupo suele tener una “filosofia comin” para decidir qué nifios
en IRT pueden beneficiarse y cuales pueden no ser susceptibles
de inclusién en programa de diélisis, no parecen existir criterios
explicitos. Se han publicado algunos de estos criterios referidos
a adultos, invitando a que se reflexione, se discuta y se llegue a
un consenso. Este nifio cumple tres de los criterios de exclusién
de introduccién en diélisis en adultos:

- enfermedad neuroldgica grave,

— necesidad de sedacion o sujecion del paciente durante
las sesiones de hemodialisis,

— demencia no urémica.

Sin embargo estos criterios no estan explicitados ni con-
sensuados.

Siempre que sea precisa la optimizacion de recursos esca-
sos (de érganos, de dinero) hay que explicitarlo. El principio de
equidad tiene que venir siempre en sentido descendente. Todo
lo que se justifica en virtud del criterio de justicia tiene que ser
explicitado y ser equitativo y hecho por los gestores publicos.
Son decisiones politicas, de gestion que tienen que llegar a los
ejecutores (los médicos...). Asi, por ejemplo los criterios de
transplante son correctos y no discriminantes. Es necesario tam-
bién, consensuar los criterios de diélisis. En las diversas unida-
des de dialisis se tienen criterios implicitos pero es preciso
explicitarlos y consensuarlos, para evitar situaciones injustas y
arbitrarias. Antes existia cierto racionamiento en didlisis, pero
ahora préacticamente ya no existe.

Conclusiones

1.Los criterios de no inclusién en tratamiento sustitutivo
renal deberian ser explicitos y consensuados de modo
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general. En este sentido, un grave defecto neuroldgico
podria ser un criterio de no inclusién debido a la dificultad
para llevar a cabo la técnica con suficientes garantias, la
mala calidad de vida previa a la didlisis y el posible em-
peoramiento de la misma por problemas sobreanadidos.

2.La optimizacion de recursos escasos (6rganos/donantes
o bien de tipo econémico) también exige el estableci-

miento de criterios explicitos para ofertar una terapéuti-
ca restringida. Estas decisiones deben establecerse de
arriba a abajo, desde el politico/legislador al médico,
con el fin de minimizar las injusticias.

Uno de los objetivos de la Bioética es dotar de raciona-
lidad a la toma de decisiones para que sea correcta y
justa.
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