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Puntos clave

El objetivo de la atencion

a nifos con necesidades
especiales es proporcionar una
atencion accesible, continua y
coordinada centrada en el nifo
y su familia que les permita su
integracion social y una vida plena
segun sus potencialidades.

La medida de la calidad de vida

incorpora en la practica clinica
el punto de vista del paciente, no
solo los datos biolégicos sino sus
valores, necesidades y expectativas.

Los padres y los nifios con

enfermedades crénicas deben
recibir informacién apropiada y
apoyo emocional durante todo el
proceso para participar activamente
en la toma de decisiones.

El papel del profesional

sanitario ante la muerte de un
nifio cumple una funcién de ayuda
con la familia muy importante ya
que durante el ingreso se establece
un vinculo especial que facilita la
elaboracién de las emociones.

 El pediatra de atencién primaria
es clave en la atencio6n al

nino con necesidades especiales,

en el apoyo a la familiay en la

coordinacién interdisciplinar.

~ La sociedad tiene obligacién

moral de dar respuesta a las
necesidades de los nifnos que no
pueden desarrollar todo su potencial
sin la ayuda de otros.
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Introduccion

Los avances tecnolégicos han mejorado la supervivencia de ni-
fios con enfermedades potencialmente mortales, aumentando
los nifios que viven con enfermedades crénicas (EC). La falta
de criterios uniformes dificulta cuantificar su prevalencia. Se
define como problema crénico de salud aquel que interfiere
con las actividades cotidianas de los menores, por un periodo
superior a 6 meses y que requiere recursos especificos y com-
plejos. El actual modelo de atencién a nifios con EC se funda-
menta en el reconocimiento de las necesidades especiales que
la afeccién de salud genera. El objetivo fundamental es propor-
cionar una atencién accesible, continua y coordinada centrada
en el nifio y su familia. Son nifios con necesidades especiales
aquellos que presentan un proceso crénico de tipo fisico, del
desarrollo, conductual o emocional o que estin expuestos al
riesgo de padecerlo, y requieren mds servicios sanitarios y com-
plementarios que los habituales’.

Algunas caracteristicas de las
enfermedades cronicas

Las EC incluyen un grupo muy heterogéneo: algunas son en-
fermedades hereditarias que se manifiestan en la edad infantil,
otras son secuelas de problemas agudos. Su complejidad etio-
l6gica, diagndstica, prondstica y terapéutica requiere un equipo
multidisciplinar para su manejo y seguimiento. Algunas llevan
asociado un pronéstico fatal, otras permiten una vida con limi-
taciones mds o menos graves. Muchas se acompafian de algin
tipo de discapacidad. Entre las clasificaciones y modelos sobre
discapacidad destaca el de la diversidad que desplaza el andlisis
desde el concepto de capacidad hacia el de dignidad®. Todas
ellas comparten una situacién de vulnerabilidad.

El proceso crénico influye en la vida diaria del nifio, caracte-
rizada por interacciones frecuentes con el sistema sanitario,
hospitalizaciones ocasionales, y mayor dependencia de los pa-
dres y del personal sanitario. Las EC repercuten en los nifios
de forma diferente segin la fase de desarrollo. En la adoles-
cencia, pueden perjudicar el desarrollo de la independencia,
de una mayor sensibilidad en el cuidado de si mismo y de una
intimidad creciente, asi como los planes de futuro®. La enfer-
medad o su tratamiento pueden afectar a la imagen corporal,
clave en esta etapa. A menudo, se ponen a prueba los limites
de la enfermedad y el cumplimiento de los tratamientos re-
comendados. La tabla 1 resume la interaccién entre EC y
desarrollo del nifio y adolescente*.

El desarrollo cognitivo influye en la percepcién del concepto
salud-enfermedad. Los nifios mayores disponen de mids re-
cursos para afrontar los sintomas y limitaciones, y tienen una
comprensién compleja de la enfermedad frente a los peque-
fios con un concepto mégico.

Por otra parte, cuanto mds pequefio sea el nifio, mayor es
su dependencia de los adultos para las actividades de la vida
diaria, por ello, la autosuficiencia no es importante para ellos.
Se debe ayudar al nifio con una EC a su integracién social
y a valerse por si mismo hasta donde sus limitaciones se lo
permitan. Debe ser escolarizado, ya sea en régimen normal,
en aulas de apoyo o bien en una escuela especial o domicilia-
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El actual modelo de atencién a nifios con enfermeda-
des crénicas se fundamenta en el reconocimiento de sus
necesidades especiales. El objetivo fundamental es pro-
porcionar una atencién accesible, continua y coordinada
centrada en el nifo y su familia.

Las enfermedades crénicas repercuten de forma diferen-
te en los nifios dependiendo de la fase de desarrollo. La
informacion y apoyo emocional a los padres es esencial y
necesaria durante todo el proceso. Ademas, se informara
al nino seglin su madurez.

Tanto padres como nifios participaran en la toma de deci-
siones. La medida de la calidad de vida permite determinar
sus necesidades y explorar sus valores y expectativas.

ria segun su problema. Adolescentes con EC experimentan
bienestar cuando se les permite prepararse para una vida nor-
mal y logran vivir integrados en la sociedad®.

La toma de decisiones

Los padres o los tutores legales tienen de forma natural la patria
potestad para decidir por representacién de sus hijos. Los muy
pequefios no tienen ain un sistema de valores propio y no pue-
den definir su propia beneficencia y ejercer su autonomia. En el
horizonte siempre debe estar la busqueda del mayor beneficio de
ese nifio concreto, que no es algo objetivo que pueda ser definido
con certeza, sino un juicio prudencial acorde con el sistema de
valores y proyecto de vida. Sin embargo, el derecho a decidir de
los padres no es absoluto. Si no actian en beneficio del nifio,
la sociedad puede quitarles esa potestad. Serd el juez a quien se
debe apelar para salvaguardar y proteger el bien del paciente. El
deseo de evitar cargas emocionales, econémicas o de otro tipo
no puede justificar la negativa a un cuidado médico claramente
beneficioso para un nifio enfermo. Por el contrario, en ocasiones
algunos padres exigen medidas desproporcionadas que unica-
mente prolongan la agonia del nifio. Cuando surgen conflictos,
puede ayudar la consulta a un Comité de Etica Asistencial. En
nuestro dmbito, muchos padres suelen solicitar consejo, dando
un protagonismo a los médicos que favorece el paternalismo en
el proceso de toma de decisiones. Por otra parte, se ha de evitar
el llamado «imperativo tecnolégico». Es deseable una adecua-
ci6n de la tecnologia disponible, tanto para el diagndstico como
para el tratamiento, de forma prudente y racional®’.

Los nifios y los adolescentes tienen derecho a participar en las
decisiones relativas a su cuidado en la medida de su madurez
y a expresar sus preferencias. Para que eso sea posible, deben
recibir informacién en funcién de su desarrollo y capacidad.
La calidad de vida adquiere especial relevancia en los procesos
crénicos de salud, desde una perspectiva doble: la objetiva
(centrada en lo que el individuo puede hacer) y la subjetiva que
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La atencién integral y continuada requiere coordinacién en-
tre niveles asistenciales y los ambitos social y educativo.

Los pediatras de Atencién Primaria desempenan un papel
primordial en la asistencia a estos nifos y en el apoyo a
sus familias. Se debe realizar una planificacion anticipada
de cuidados individualizada.

valora la influencia del estado de salud, los cuidados sanitarios
y la promocién de la salud, y sobre la capacidad del individuo
para mantener un nivel de funcionamiento que le permite
realizar aquellas actividades importantes para él, y que afectan
a su bienestar®. La calidad de vida relacionada con la salud
(CVRS) es un concepto multidimensional. La tabla 2 describe
algunos de los cuestionarios disponibles en Espafia, asi como
las dimensiones incluidas’. El concepto de salud difiere en

adultos y nifios, pues tanto las expectativas como las funciones
y actividades son distintas'®. En los nifios tiene que contemplar
la habilidad de participar en funciones y actividades fisicas, so-
ciales y psicosociales apropiadas para cada edad'2. La medida
de la CVRS permite determinar las necesidades de los nifios
y adolescentes con EC y sus familias porque incorpora en la
prictica clinica el punto de vista del paciente, no solo los datos
biolégicos sino sus valores, necesidades y expectativas. Ayuda
a promover la autonomia y la participacién de los nifios y ado-
lescentes en el proceso. Adolescentes con EC al cumplimentar
un cuestionario de CVRS expresan que nunca nadie se habia
interesado por «cémo se sentia»'. Todo ello supone un cambio
de estilo en la asistencia sanitaria, desde la escucha y dando voz
a los nifios y los adolescentes, que pasan a ser los protagonistas
y el centro de la atencién.

Por su componente subjetivo, resulta complejo asumir la
valoracién de la calidad de vida de otra persona'. Por ello,
la aplicacién de la calidad de vida como criterio ético para la
limitacién del esfuerzo terapéutico en nifios con problemas
crénicos de salud exige una deliberacién prudente y un ana-
lisis particular de cada caso, en una busqueda de la decisién

Tabla 1. Interrelacion entre las enfermedades cronicas y el proceso de desarrollo del nifio y el adolescente

Efectos de la enfermedad crénica sobre el desarrollo del nifio y adolescente

1. Biolégicos

Talla baja

Retraso o alteracién del desarrollo puberal

Disminucién de la masa ésea

2. Psicolégicos Infantilizacién

Adopcién del rol de nifio enfermo

Egocentrismo

Alteracién del desarrollo del sentido de la sexualidad

3. Sociales

Reduccién de la independencia

Fallo en la relacién con sus iguales

Aislamiento social

Fallo en las habilidades para vivir de forma independiente

Fracaso académico y vocacional

Efectos del desarrollo del nifio y adolescente sobre la enfermedad crénica

1. Biolégicos

El incremento de los requerimientos energéticos por el crecimiento pueden tener un

impacto negativo en la enfermedad

Las hormonas de la pubertad pueden influir negativamente en el control de la

enfermedad

2. Mala adhesién y control de la enfermedad

Escaso desarrollo del pensamiento abstracto y de la planificacién

Dificultades en proyectar el futuro

Rechazo a los profesionales sanitarios

Comportamientos exploratorios (asuncién de riesgos)

3. Comportamientos de riesgo para la salud

Tabaco, alcohol, drogas

Trastornos de la conducta alimentaria

Conductas de riesgo sexual, al tener esperanza de vida limitada

Modificada de Suris et al, Arch Dis Child 2004;89:938-42
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Tabla 2. Principales cuestionarios genéricos de calidad de vida relacionada con la salud para nivios y adolescentes creados o adaptados en Esparia

Nombre complefo Avtor/a Edad
Cuestionario S g Autor/afio =0 aplicacién  Dimensiones Quién responde
versiones Version espanol =
(afios)
AUQUEI AUQUEI Manificat et al, Garcia etal, 4-12 Vida familiar Ninos
(Autoquestionaire [ 1998 Vida social
S&g:ﬁgig\/g- Actividades (colegio/ocio)
Salud
QUALIN QUALIN Manificat et al, Manificat et 3 m-l Comportamiento/comunicacioén; Padres y
. 1999 al, 1999 capacidad de estfar solo; ambiente  cuidadores/
(Infant Quality S B !
3 familiar; sinfomas psicolégicos o pediatras
of Life) e '
13 sociabilidad/sométicos
Desarrollo psicomotor; elementos
psicopatolégicos; sociabilidad;
contexto familiar
CHIP CHIP-AE Starfield et al, Rajmil et al, 12-19 Bienestar; satisfaccion; Adolescentes
. 1993, 1995 2003 enfermedades; consecuciéon de
(Child Health ——e ——
and lliness Profile. funciones; resistencia; riesgos
Adolescent
Edition)
CHIP-CE/CRF Rebok et al, Raijmil et al, 6-11 Bienestar Nifos
(Child Health el 2 Satisfaccion
and lllness Riley et al, 2004 Funci
Profile- Child 1ones
Edition) Resistencia
Riesgos
CHIP-CE/PRF Rebok et al, Rajmil et al, 6-11 Bienestar Padres
(Child Health e e Satisfaccién
and lliness Riley et al, 2004 Funci
Profile- Child RS
Edition) Resistencia
Riesgos
CHQ CHQ (Child Landgraf et al, Inocencio et 517 Salud general; funcién fisica; Padres
Health 1996, al, 2001 limitaciones; salud mental y
Questionnaire) emocional; cohesién familiar;
1997 . .
Cambios en la salud; dolor
CHQ-PF : e
g corporol, autoestima; limitaciones
50 (versién tividades famili
reducidal actividades familiares
KIDSCREEN  Screening for Ravens-Sieberer et Realizado 8-18 Bienestar fisico; bienestar Versién para
and promotion al, 2001, 2005 simultane- psicolégico; estado de &nimo nifios
of Health Related —> amente en y emociones; autonomia; y padres
Quality of Life Rajmil et al, 2004 5 paises autopercepcién; relacién con
in children and Tebé, 2004 europeos, los padres y vida familiar;
Adolescents i incluido amigos y apoyo social; enforno
Aymerich, 2005 Espaiia escolar; rechazo social; recursos
econdmicos
KINDL KINDL Ravens-Sieberer &  Rajmil et al, Kid: Bienestar fisico; bienestar Nifos
Bullinger, 1998 2004 8-12 emocional; autoestima; familia;
Gigos colegio Adolescentes
Kiddo: !
13-16
VSP-A Vécu et Santé Simeoni et al, Serra-Sutton 12-18 Vitalidad; bienestar psicolégico;  Adolescentes
Percue de I’ 2000 et al, 2002, B fisico; autoestima; relaciones
Adolescent Sapin et al, 2005 2005 conFlego's; con podresl; con
profesores; con personal sanitario
actividades escolares; ocio
YQOLS Youth Quality of  Topolski, 2001; Erhart, 2003 11-18 Escala Onica (escala visual Adolescentes

life Instrument

Edwards, 2003

analégica 0-10)
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Las asociaciones de padres, el voluntariado, los grupos
de ayuda mutua permiten compartir problemas
y experiencias.

En situaciones de muerte anticipada, las personas
implicadas tienen la oportunidad de compartir sus sen-
timientos con el equipo y prepararse para la despedida
en la fase final. La aproximacion a estas familias es dis-
tinta, ya que a lo largo del proceso de la toma de deci-

siones tendran lugar distintos encuentros entre el perso-
nal sanitario y los padres que brindaran la oportunidad
de determinar cémo estan afrontando la situacion.

El planteamiento de los cuidados al final de la vida cuando
hay tiempo para su planificacién incluye la toma de decisio-
nes centrada en la unidad familia/paciente, la comunicacion
con la familia, la continuidad en los cuidados y el soporte en

el momento de la muerte.

mis correcta desde un ejercicio continuo de la responsabili-
dad®. No debemos olvidar la enorme capacidad de adapta-
ci6én de los nifios.

El nino y su familia como una
unidad

El impacto que la EC de un nifio tiene en su familia es un
proceso de interaccién entre el nifio, la enfermedad, la propia
familia y el entorno. La orientacién y la ayuda a la familia
debe ser continuada y la adaptacién nunca es completa, pues-
to que los problemas van cambiando a medida que el nifio
crece y sigue dependiendo de ellos. Al llegar a la pubertad,
la familia suele plantearse los posibles riesgos genéticos de
la enfermedad, la esperanza de vida, la capacidad sexual y la
integracién social y laboral.

Informacion

La informacién constituye el primer acto terapéutico de gran
significado ético y muchas veces va a ser determinante de la
actitud de los padres. Es fundamental nuestra empatia en to-
do el proceso'®. Podemos distinguir 3 momentos':

1. Un primer periodo de sospecha mds o menos largo, a la
busqueda del diagndstico, que suele generar incertidumbre y
angustia en la familia.

2. El momento del diagnéstico: la noticia de una EC en
el nifio en ocasiones de evolucién imprevisible, supone
un gran impacto emocional tanto para él como para su
familia. Muchas familias reaccionan con una actitud so-
breprotectora, o bien con sentimientos de culpabilidad y/o
de ambivalencia.
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3. El seguimiento y el acompafiamiento del nifio y su familia
es fundamental. Se debe evaluar y reforzar la capacidad de
adaptacién de los padres, desarrollar sentimientos de com-
petencia en el cuidado, reforzar el apoyo mutuo de la pareja
y de la familia, utilizando recursos alternativos. Es preciso
informar cémo enfocar la situacién aguda, los problemas in-
mediatos que la enfermedad plantea, y también el futuro: el
curso y el pronéstico del proceso.

Por supuesto, se informard también al nifio, explicindole
sin engafios lo que desee saber, segin su edad y capacidad
para entender. Se le debe dejar expresar sus sentimientos
de ira o de culpa, concibiéndolo como una injusticia y, en
los mds pequefios, como un castigo por no ser «un nifio
bueno» (fig. 1). En algunos casos como nifios con diabetes
es clave su implicacién y formacién que les permita un co-
rrecto autocontrol y autonomia para llevar una vida practi-
camente normal.

Los hermanos adecuadamente informados pueden colaborar
activamente en los cuidados.

La coordinacion es esencial. Paradéjicamente, la especializa-
cién ha mejorado la salud y la longevidad de estos nifios pero
con fragmentacién en el sistema asistencial. Asi, tal y como
expresan los padres de Pedro, la comunicacién entre los ser-
vicios médicos, sociales y educativos no es adecuada, aumen-
tando la carga a los nifios y sus familias.

Urge estimular el desarrollo de consultas multidisciplinares
para afecciones crénicas que precisan de la participacién de
varios especialistas promoviendo la atencién en una tUnica
consulta 0 un unico dia de forma coordinada. Este tipo de
consultas facilita la comunicacién entre profesionales, esti-
mula la formacién continuada, potencia la idea de liderazgo y
posibilita la creacién de unidades asistenciales monogréficas.
Los pediatras de atencion primaria desempefian un papel
primordial en la asistencia a estos nifios con EC, siendo el
referente mds cercano para las familias. Estos nifios requieren
una vision interdisciplinar, dentro de un enfoque de atencién
integral y continuada, que implica coordinacién entre los
niveles asistenciales de primaria y especializada y los dmbitos
social y educativo, solo asi avanzaremos hacia su integracién
plena en la sociedad. Sus vidas deben estar focalizadas no en
la discapacidad, sino en el respeto mutuo y en la satisfaccién
de vivir la vida plenamente segtin sus potencialidades.

Conmocién y negacién
Sentimiento de culpa

Ira y hostilidad

Depresion

Equilibrio y reorganizacién

Familia/nifio

Apoyo emocional

Pediatras .,
. . . Informacién
Equipo socio-sanitario

Figura 1. Informacion para la toma de decisiones en Pediatria y

fases por las que pueden pasar la familia y el nifio.
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Las asociaciones de padres de nifios en circunstancias similares
posibilitan compartir problemas y experiencias, obtener estimulo
y son la plataforma adecuada para promover cambios legislativos
y de los programas de salud publica para una mejor atencién.
Asimismo, el voluntariado y los grupos de ayuda mutua propor-
cionan apoyo, méxime en un momento como el actual en que
los servicios dirigidos a nifios y familias estin siendo afectados
por la crisis'™. Hoy en dia, las nuevas tecnologias y redes sociales
abren posibilidades insospechadas para compartir informacién y
conocimientos, asi como experiencias tanto entre profesionales
como con los pacientes y ciudadanos, que pueden ser de gran
ayuda, siempre que las fuentes sean contrastadas y fiables.

Se realizard una planificacion anticipada de los cuidados me-
diante un plan individualizado y global, y se ha de garantizar
ofrecer unos cuidados paliativos competentes'®. Tenemos la
obligacién moral de no abandonar al paciente ni a la familia.

Transicién a adultos

Muchos nifios con EC alcanzan la edad adulta, por tanto debe-
mos promover la transicién consensuada y programada al espe-
cialista de adultos, garantizando una atencién continuada®. El
paciente y la familia deben sentirse seguros de que su nuevo médi-
co conoce todas las circunstancias de su proceso crénico de salud.

Caso clinico

Pedro tiene 7 afios y estd diagnosticado de pardlisis cerebral por
tetraplejia espastica secundaria a leucomalacia periventricular.
Ademds, presenta fibrosis quistica con colonizacién por Pseudo-
monas aeruginosa 'y Staphylococcus aureus. Esta siendo controlado
por las siguientes especialidades pedidtricas: neumologia, diges-
tivo, endocrinologia, neurologia, rehabilitacién, otorrinolaringo-
logia y odontologfa.

Sus padres describen asi su experiencia y sus necesidades:

«Es un paciente pluripatologico y sin cura. Nuestro objetivo es man-
tener su salud y su calidad de vida... intentamos evitar los ingresos
hospitalarios, reducir las visitas a urgencias y minimizar las rein-
fecciones. Creemos que es muy importante mantener las medidas de
higiene, el control de la alimentacion y realizar adecuadamente la
fisioterapia motora y respiratoria.

Debido a la pardlisis cerebral, Pedro es gran dependiente. Por ello, no
puede realizar por si mismo ni con rapidez las tareas de la vida dia-
ria, precisando de una cuidadora entrenada para ayudarle a tomar la
medicacion, a evitar infécciones, al acceso a bafios piblicos, a evitar el
contacto con personas que expectoren mientras comparten una activi-
dad, usar del gel desinfectante para manos ante la falta de accesibilidad
al lavabo, al control de la posibilidad de deshidratacion, en la toma de
alimentos a los que es infolerante o con niveles altos de glucosa, etc.

Por otro lado, no existe o no conocemos un profesional o servicio médi-
co 0 asociacion que pueda coordinar todas las enfermedades que tiene
Pedro derivadas de su pluripatologia. Hemos tenido casos en los que
2 especialistas nos dan indicaciones opuestas, al no tener en cuenta
todas las enfermedades. .. cada profesional nos solicita por su cuenta
radiografias sin que exista una coordinacion para unificarlas y reducir
la exposicion; obligacion de estar en ayunas toda una maniana para
realizar unas pruebas; falta de accesibilidad en centros hospitalarios de
fibrosis quistica; dietas contradictorias; criterios de vacunacion opues-
tos; negacion del material necesario para realizar correctamente el
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Cuando se reconoce a la familia como unidad de cui-
dados, teniendo en cuenta sus preferencias y valores,
todas las decisiones orientadas a la transiciéon hacia
cuidados de confort seran vividas por la familia como
continuidad en lugar de abandono cuando se retire el
soporte vital.

En estos casos, sera posible planificar la continuidad
de los cuidados orientados al confort del paciente
y ofrecer un soporte adecuado en el momento de la
muerte del nifio.

tratamiento establecido por el hospital; recomendaciones por parte del
médico de familia contrarios a los marcados por los especialistas; etc.
Todos estos cuidados, controles y precauciones, nos supone a los padres,
un gran esfuerzo tanto fisico como psicoldgico y econdmico. El cambio de
alimentacion (intolerancias y alteracion de la tolerancia a la glucosa),
la fisioterapia no tradicional, las medicinas no cubiertas por el Sistema
Piiblico de Salud, comprar las sillas de ruedas, transporte, material de
Jfarmacia no cubierto, esterilizadores, material ortopédico, miiltiples vi-
sitas al hospital, adaptacion del domicilio y el coche. .. supone un sobre-
esfiuerzo economico que solo se puede ver atenuado bajo una buena coor-
dinacion médica y por parte de los servicios sociales. . .» (extracto de una
carta de los padres de Pedro, reproducida con su autorizacién).
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