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Presentacion

Documentar la variabilidad de la préctica clinica, analizar sus causas y adoptar estrategias
orientadas a eliminarla, han demostrado ser iniciativas que fomentan la toma de decisio-
nes efectivas y seguras, centradas en los pacientes, por parte de los profesionales sanitarios.
Entre dichas estrategias destaca la elaboracion de Guias de Practica Clinica (GPC), «con-
junto de recomendaciones basadas en una revision sistematica de la evidencia y en la eva-
luacion de los riesgos y beneficios de las diferentes alternativas, con el objetivo de optimi-
zar la atencion sanitaria a los pacientes».

Entre las prioridades del Ministerio de Sanidad se encuentra consolidar la elabora-
cion de GPC, coordinada desde GuiaSalud, en el marco de la Red Espafiola de Agencias
de Evaluaciéon de Tecnologias Sanitarias y Prestaciones del Sistema Nacional de Salud
(SNS). Es en este contexto en el que se enmarca la Guia de Préctica Clinica sobre Cuida-
dos Paliativos en Pediatria.

La muerte prematura en la infancia y adolescencia sigue siendo una realidad. Los
avances tecnoldgicos han reducido las tasas de mortalidad neonatal y pedidtrica, pero tam-
bién han dado lugar a una mayor supervivencia de pacientes pedidtricos con una enferme-
dad incurable y caracteristicas de alta fragilidad y vulnerabilidad que requieren una res-
puesta adecuada por parte del sistema sanitario. Por este motivo, el SNS reconoce el valor
de los cuidados paliativos pediatricos (CPP) como parte esencial de la atencion prestada a
los nifios, nifias y adolescentes, y sus familias, que han entrado en una fase avanzada de la
enfermedad o en situacion final de vida.

La amplia variedad de enfermedades amenazantes para la vida o de prondstico letal
en la infancia, el reducido ndmero de casos pedidtricos que requieren este tipo de cuidados
que, junto con la amplia distribuciéon geografica, puede plantear problemas de organiza-
cion, la variabilidad en la edad de los pacientes, la disponibilidad limitada de algunos far-
macos en formulacién pedidtrica y el impacto social y familiar son algunos de los elemen-
tos especificos y distintivos de los CPP.

Estos pacientes y sus familias requieren de una atencion integral, individualizada,
multidisciplinar y continuada que identifique las fuentes de sufrimiento y su relacién con
aspectos fisicos, psicoldgicos, sociales y espirituales, los cuales deben ser tratados de manera
integral para lograr que el paciente permanezca asintomético o con los menores sintomas
posibles. La adecuada comunicacién es un elemento fundamental en los CPP. Permite al
paciente, la familia y el equipo de atencion establecer la relacion de confianza necesaria
para trabajar en un objetivo comun: el cuidado del ser querido. En este sentido, deben
respetarse los derechos del menor, sus deseos y su participacion en la toma de decisiones
sobre cuestiones que afectan a su propia salud.

El objetivo de esta GPC es ofrecer una herramienta ttil a los profesionales, los pa-
cientes y sus familias que dé respuesta a las preguntas clinicas més relevantes relacionadas
con la atencién paliativa en la edad pedidtrica y les ayude en la toma de decisiones. Ofrece
recomendaciones sobre el tratamiento farmacolédgico del dolor, la evaluacidn de los sinto-
mas, la comunicacion, la participacién del menor en la toma de decisiones, o el lugar prefe-
rido para los cuidados al final de la vida.
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Esta guia es fruto del esfuerzo de un amplio grupo de profesionales expertos implica-
dos en los cuidados paliativos pediatricos y de representantes de pacientes.

Desde la Direccion General de Salud Publica, agradecemos a todas estas personas el
trabajo realizado y esperamos que pueda ayudar a profesionales y pacientes en la toma de
decisiones, mejorando la asistencia en cuidados paliativos en la infancia y la adolescencia.

PILAR APARICIO AZCARRAGA
Directora General de Salud Publica
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Preguntas para responder

TRATAMIENTO FARMACOLOGICO DEL DOLOR MODERADO O GRAVE
EN CUIDADOS PALIATIVOS PEDIATRICOS

1. ¢Qué analgésicos y a qué dosis son mds efectivos y seguros para el tratamiento
del dolor moderado o grave en cuidados paliativos pedidtricos?

QUIMIOTERAPIA Y RADIOTERAPIA PALIATIVA

2. El uso de quimioterapia/radioterapia paliativa en nifios, nifias y adolescentes en
CPP ;aumenta la supervivencia, calidad de vida, y/o mejora el control de los sin-
tomas?

PARTICIPACION DEL MENOR EN LA TOMA DE DECISIONES Y CUIDADOS
AL FINAL DE LA VIDA

3. (Cudles son los facilitadores y las barreras para que el nifio, nifia 0 adolescente
en situacion final de vida participe en la toma de decisiones terapéuticas (incluso
en contra de la opinion de los padres o cuidadores)?

COMUNICACION CON EL PACIENTE Y LA FAMILIA

4.  ;Qué aspectos de la comunicacion se perciben como ttiles al plantear a los pa-
cientes y familiares la adecuacion de las medidas terapéuticas a la situacion clini-
ca del nifo, nifia o adolescente en CPP?

LUGAR PREFERIDO PARA LOS CUIDADOS AL FINAL DE LA VIDA

5. (Qué preferencias tienen los nifios, nifias y adolescentes en CPP y sus familiares
o cuidadores respecto al lugar donde reciben los cuidados?

EVALpACION DE LOS SINTOMAS EN CUIDADOS PALIATIVOS
PEDIATRICOS

6. (Como podemos evaluar qué sintoma fisico y/o emocional causa mds malestar al
paciente en CPP? ;Cudles son percibidos como los mas angustiosos por el pa-
ciente y su familia o cuidadores?
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Niveles de evidencia y fuerza
de las recomendaciones

Sistema GRADE (Grading of Recommendations
Assessment, Development and Evaluation)

Clasificacion de la calidad de la evidencia en el sistema GRADE

Importante (-1)
Muy importante (-2)

Imprecision:
Importante (-1)
Muy importante (-2)

Sesgo de publicacién:
Alta probabilidad (-1)

Calit_:!ad d? & Diseﬁo.del Disminuir la calidad si: Aumentar la calidad si:
evidencia estudio
Alta ECA Limitacion en el disefo: Asociacion:
Importante (-1

Moderada - M&, importént)e -2) Evidencia cientifica de una fuerte

Baja Estudios . . asociacion (RR>2 o <0,5) basa-
observacionales :;%%ﬂ?ﬁf:??;a: do en estudios observacionales

Muy baja Otros tipos Muy importante (-2) sin factores de confusion (+1)
de disefio . - Evidencia cientifica de una muy
metodolégico Evidencia directa: fuerte asociacion (RR>5 o <0,2)

basado en estudios sin posibili-
dad de sesgos (+2)

Gradiente dosis respuesta (+1)

Consideracion de los posi-
bles factores de confusién:
los posibles factores de confu-
sién podrian haber reducido el
efecto observado (+1)

Implicaciones de la fuerza de recomendacién en el sistema GRADE

Implicaciones de una recomendacion fuerte

Pacientes y familiares

Clinicos

Gestores/Planificadores

La inmensa mayoria de las per-
sonas estarfan de acuerdo con
la accion recomendada y Unica-
mente una pequefia parte no lo
estarian.

La mayoria de los pacientes debe-
rian recibir la intervencion recomen-
dada.

La
ad

recomendacion puede ser
optada como politica sanitaria en

la mayoria de las situaciones.

Implicaciones de una recomendacién débil

Pacientes y familiares

Clinicos

Gestores/Planificadores

La mayoria de las personas es-
tarfan de acuerdo con la accion
recomendada, pero un ndmero
importante de ellos no.

Diferentes opciones seran apropia-
das para diferentes pacientes y el/
la médico/a tiene que ayudar a cada
paciente a llegar a la decision mas
consistente con sus valores y prefe-
rencias.

Ex

iste necesidad de un debate im-

portante y la participacion de los
grupos de interés.
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Recomendaciones de buena practica clinica (BPC)*

BPC

Practica recomendada basada en la experiencia clinica y el consenso del
equipo elaborador.

* En ocasiones, el grupo elaborador se percata de que existe algtin aspecto préctico sobre el que se quiere
hacer énfasis y para el cual, probablemente, no existe evidencia cientifica que lo soporte. En general, estos
casos se relacionan con algin aspecto del tratamiento considerado como buena préctica clinica y que nadie
cuestionaria. Estos aspectos son valorados como puntos de buena practica clinica.
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Recomendaciones de la GPC

Tratamiento farmacoldgico del dolor moderado o
grave en cuidados paliativos pediatricos

BPC

En la atencién al dolor en CPP se propone un abordaje integral, con medi-
das farmacolégicas y no farmacoldgicas, que tenga en cuenta la etiologia del
dolor, su fisiopatologia (dolor nociceptivo, neuropatico o mixto), su intensi-
dad, y las caracteristicas particulares del paciente y su familia.

BPC

Se propone el uso de analgésicos opioides mayores para aliviar el dolor mo-
derado o intenso en pacientes en CPP.

BPC

Se propone la morfina como opioide mayor de primera eleccion para tratar
el dolor persistente moderado o intenso en pacientes en CPP.

BPC

No usar opioides menores (tramadol, codeina) para tratar el dolor modera-
do en pacientes en CPP. En pacientes en CPP con dolor moderado valorar el
uso de analgésicos opioides mayores a dosis bajas.

BPC

Si el tratamiento con un opioide no proporciona un alivio adecuado del
dolor, o si causa efectos adversos no tolerables, se propone cambiar a otro
opioide.

BPC

Las dosis de analgésicos opioides deben ajustarse (titularse) de forma in-
dividualizada y progresiva hasta que se encuentre la dosis minima eficaz.
Se deben monitorizar la respuesta al tratamiento y la aparicion de efectos
adversos.

BPC

El tratamiento debe pautarse a intervalos regulares para proporcionar una
analgesia de base, con dosis a demanda si hay exacerbaciones (dolor intercu-
rrente), y por via oral/enteral siempre que sea posible.

BPC

Ante la sospecha de dolor neuropdtico, considerar el tratamiento con gaba-
pentinoides, dosis bajas de antidepresivos triciclicos, inhibidores selectivos
de la recaptacion de serotonina (ISRS) o un agente anti-NMDA (ketamina).

BPC

Informar al paciente y su familia sobre los beneficios y los potenciales efec-
tos adversos del tratamiento del dolor. Elaborar el plan terapéutico tenien-
do en cuenta las preferencias personales y las necesidades Unicas de cada
paciente y su familia.
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Quimioterapia y radioterapia paliativa

Débil a
favor

En la atencidn a los sintomas en CPP se propone una evaluacién individua-
lizada para diagnosticar y, en la medida de lo posible, tratar las causas espe-
cificas. En pacientes pedidtricos con cdncer avanzado en cuidados paliativos
deberia valorarse en cada caso concreto, segin la localizacion y el tipo de
tumor, el uso de la radioterapia paliativa.

BPC

Los profesionales sanitarios deben explicar al paciente (segtn su nivel de
desarrollo), y a la familia, los beneficios, los riesgos, y la posibilidad de
presencia de sufrimiento asociado a las opciones de tratamiento (radiote-
rapia paliativa, quimioterapia paliativa, o medidas de soporte), de manera
honesta, sencilla, cercana, accesible, y coherente, expresando toda la in-
formacion pertinente para que participen en la decision. Ademas de una
escucha activa y silencios apropiados, para poder conocer sus necesidades
en cada momento.

BPC

Los profesionales sanitarios deben reforzar la informacion sobre el pronds-
tico del paciente en CPP y las opciones de tratamiento disponibles en cada
momento del curso de la enfermedad, adaptdandose a las necesidades indivi-
duales del paciente y la familia, con la finalidad de generar unas expectativas
realistas.

Participacion del menor en la toma de decisiones
(TDD) y cuidados al final de la vida

BPC

Todos los profesionales sanitarios que atienden al paciente candidato a reci-
bir CPP deben reconocer que tiene un papel central en el proceso de toma
de decisiones.

BPC

Los profesionales deberian explicar a los nifios, nifias o adolescentes, y a sus
familias, que su contribucion en la TDD sobre los cuidados al final de la vida
es muy importante, y que no tienen que decidir ellos solos, sino que el equi-
po multidisciplinar participard y les asistird en todo momento, asumiendo la
responsabilidad en funcién de su competencia profesional.

BPC

Los profesionales deben determinar la competencia o madurez del paciente
para tomar decisiones teniendo en cuenta la complejidad e importancia de
la decision y sus circunstancias personales y familiares, ademds del marco
normativo y legal.

BPC

Consultar a los pacientes sobre cdmo quieren participar (grado de implica-
cidn) en la toma de decisiones terapéuticas y con quién quieren compartir el
proceso de TDD. Repetir la consulta en cada TDD porque las preferencias
del paciente pueden variar segin el momento de la enfermedad y el alcance
de la decision.
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BPC

Registrar de manera sistemadtica las decisiones terapéuticas consensuadas
con el paciente y su familia en la historia clinica del paciente en CPP.

BPC

Para facilitar que el paciente participe en la TDD se sugiere que el profesio-
nal tenga en cuenta lo siguiente:

* Generar la maxima cercania y confianza posibles.

¢ Dirigirse directamente al paciente, para hacer patente que es el centro
de la conversacion.

¢ Dar informacion clara y honesta, expresada en un lenguaje facilmente
comprensible, adaptado a la madurez del paciente. Valorar el uso de
apoyos visuales y soportes tecnoldgicos.

e Asegurarse de que el paciente entiende y comprende la informacion
recibida, manteniendo una actitud de escucha activa. Las explicacio-
nes orales pueden acompafarse con informacion adicional por escrito.

* Propiciar un didlogo abierto y honesto, sobre todo si se trata de una
decisién compleja o existe incertidumbre sobre el prondstico.

BPC

Apoyar a los padres para que faciliten la participacién de los pacientes en
laTDD:

e Ayudarles a identificar sus propios temores y sufrimiento y a distin-
guirlos de los de sus hijos e hijas.

¢ Aconsejarles que busquen activamente y con frecuencia los sentimien-
tos y opiniones de sus hijos e hijas.

e Sugerirles que el paciente puede estar presente en las conversaciones
con el equipo sanitario.

BPC

Se recomienda la formacién de los profesionales en el proceso de toma de
decisiones compartidas con los pacientes.

BPC

En ausencia de contraindicaciones médicas, durante el proceso de toma de
decisiones, se sugiere explorar el deseo de donacion de 6rganos y tejidos
como parte de los cuidados al final de la vida.

Comunicacion con el paciente y la familia

BPC

Los profesionales deben esforzarse para que la comunicacion con el pacien-
te y la familia se desarrolle en un ambiente de maxima cercania y confianza.
El paciente y la familia deberian percibir la implicacién y voluntad del equi-
po en el tratamiento y cuidado del paciente.

BPC

En la medida de lo posible, identificar y asignar profesionales de referencia
dentro del equipo sanitario para la comunicacion con el paciente y su familia.

BPC

Los clinicos deben investigar las preferencias de los pacientes y la familia
sobre qué informacién quieren recibir y cémo (interlocutor/es, frecuencia,
nivel de detalle y complejidad), preguntandoles y adaptando la comunica-
cién a sus necesidades, a sus valores y a su cultura en cada momento.
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BPC

Las necesidades de informacion y las preferencias del paciente y la familia
deben valorarse regularmente.

BPC

Tratar de conocer los pensamientos y sentimientos del paciente y la fami-
lia, haciéndoles preguntas y escuchando respetuosamente sus respuestas. El
equipo debe poner en valor y respetar el conocimiento tinico que los padres
tienen de su propio hijo o hijja.

BPC

Mostrar compasion y empatia, expresando preocupacion por el paciente y re-
conociendo el estrés emocional y las dificultades familiares que se producen.

BPC

Cuando se informa al paciente en CPP y a la familia, los hechos deben pre-
sentarse de forma clara y honesta, utilizando un lenguaje facilmente com-
prensible. Es aconsejable transmitir la informacion clave en frases cortas. A
continuacion, es importante permanecer en silencio, dando tiempo al pa-
ciente y a la familia para expresar emociones, y compartir sus pensamientos.

BPC

Las reuniones con el paciente en CPP y su familia deben planificarse, prepa-
rando los siguientes aspectos con antelacion:

e Buscar un lugar cémodo, tranquilo, con privacidad, preferentemente
sin barreras fisicas entre los interlocutores y sin interrupciones, dedi-
cando el tiempo necesario.

e Animar al paciente y la familia a preparar la reunién escribiendo con
antelacién las dudas, preocupaciones o ideas que deseen plantear du-
rante la misma.

¢ Identificar, abordar y, si es posible, resolver cualquier discrepancia en-
tre los profesionales sanitarios antes de la reunién. Si el consenso no
es posible, decidir como presentar la diferencia de opiniones a la fami-
lia y al paciente, e informarles acerca de las acciones futuras dirigidas
a resolver la falta de consenso.

BPC

Las emociones que pueden experimentar el paciente y la familia pueden
dificultar la comprension y retenciéon de la informacién; por tanto, puede
ser necesario repetir la informacién varias veces, preguntando si se ha com-
prendido. Se recomienda emplazar al paciente y la familia a un siguiente
encuentro, y ofrecer disponibilidad para reiterar y reforzar los mensajes, y
aclarar nuevas dudas.

BPC

Antes de finalizar cada reunion, el paciente en CPP y la familia deben co-
nocer el momento en el que es probable que reciban mds informacion, y
la préxima ocasion en la que pueden preguntar a los clinicos acerca de las
dudas que les hayan surgido.

BPC

La decision de adecuar las medidas terapéuticas a la situacion clinica del
nifio, nifia o adolescente que ha entrado en una fase avanzada de la enfer-
medad debe ser clara para todos los involucrados en la toma de decisiones
sobre el tratamiento del paciente. Se debe registrar el proceso en la historia
clinica o plan de actuacidn.
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BPC

Tras consensuar la necesidad de adecuar las medidas terapéuticas, se debe
informar al paciente en CPP'y a la familia sobre el nuevo plan de tratamien-
to y cuidados, comunicando que los objetivos son conseguir el maximo con-
fort y bienestar para el paciente, y disminuir el sufrimiento.

BPC Las organizaciones sanitarias deben proporcionar a los profesionales que
trabajan con pacientes pedidtricos que precisan de CPP una formacién ade-
cuada en habilidades para la comunicacion.

BPC Las organizaciones sanitarias y los propios servicios asistenciales deben ga-

rantizar la continuidad de cuidados, durante 24 horas al dia, los 365 dias del
afio y la coordinacion entre los distintos servicios y dmbitos asistenciales.

Lugar preferido para los cuidados al final de la vida

BPC

Se propone que el profesional aborde con el nifio, nifia o adolescente y la
familia sus preferencias en cuanto al lugar de los cuidados y el fallecimiento,
teniendo en cuenta sus valores culturales, espirituales y religiosos.

BPC

Los cuidados deben proporcionarse en el lugar que prefieran el nifo, nifia
o adolescente y su familia, siempre que sea adecuado a sus necesidades de
atencioén y a la disponibilidad de servicios en su area.

BPC

Siempre que sea posible, se debe garantizar una asistencia paliativa pediatri-
ca en el propio hogar, las 24 horas del dia, por ser el lugar de los cuidados que
con mds frecuencia prefieren el nifio, nifia o adolescente y su familia.

BPC

Los pacientes y sus familias deben tener la posibilidad de cambiar de lugar
de cuidado en todo momento, siendo necesaria una adecuada coordinacion
entre los diferentes niveles asistenciales que atienden al paciente. Esta op-
cién se les deberia comunicar desde un inicio.

BPC

Las preferencias del lugar de los cuidados del paciente y su familia deben
quedar registradas en la historia clinica y ser accesibles a los profesionales
implicados en su asistencia.
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Evaluacion de los sintomas en cuidados paliativos
pediatricos

BPC

La valoracién de los sintomas tanto fisicos como psicolégicos del paciente
en CPP debe ser multidisciplinar, individualizada, adaptada al nifio, nifia, o
adolescente y su familia y continuada en el tiempo.

BPC

El reconocimiento y manejo de los sintomas tanto fisicos como psicolégicos
del paciente en CPP deberia llevarse a cabo preferentemente por profesio-
nales especializados en la atencion paliativa pediatrica, especialmente en los
pacientes en situacion de ultimos dias de vida.

BPC

Los profesionales deben conocer los sintomas fisicos y psicoldgicos percibi-
dos por el paciente en CPP y su familia. Se sugiere la bisqueda intencionada
y continua de todos los sintomas, a través de preguntas dirigidas sobre lo que
preocupa o molesta al paciente, ademas de la exploracion fisica, para favore-
cer una valoracion integral.

BPC

La identificacién de los sintomas que sufren los pacientes con dificultades
de comunicacién deberia realizarla personal entrenado, mediante escalas de
valoracién adaptadas y teniendo en cuenta los cambios percibidos por el
cuidador principal respecto a la situacidon basal del paciente.

BPC

Los profesionales sanitarios deben comunicar con antelacion al paciente en
CPP y a la familia, los sintomas fisicos y psicoldgicos que pueden aparecer
al final de la vida, en particular los signos y sintomas relacionados con la
agonia.

BPC

Se debe instruir a los padres acerca del uso de medidas de confort efectivas
para aliviar o atenuar el sufrimiento del nifio, nifia o adolescente en el final
de la vida, como usar una esponja para humedecer la zona oral, posiciones
anatOmicas, mantas para dar calor, o que pueda tener cerca sus juguetes u
objetos preferidos.

22

GUIAS DE PRACTICA CLINICA EN EL SNS



1. Introduccidon

1.1 Definicion y poblacion diana de los cuidados

paliativos pediatricos. Particularidades de los
cuidados paliativos pediatricos

La Organizaciéon Mundial de la Salud (OMS) define los cuidados paliativos pediatricos
(CPP) como el “cuidado total activo del cuerpo, la mente y el espiritu del nifio, nifia o
adolescente, y la prestacion de apoyo a la familia”!. La definicién se completa con los si-
guientes principios:

Comienzan cuando se diagnostica una enfermedad amenazante para la vida y
prosiguen al margen de si el nifio, nifia o adolescente recibe o no tratamiento
especifico de la propia enfermedad.

Los profesionales sanitarios deben evaluar y aliviar el sufrimiento fisico, psicolo-
gico y social del nifio, nifia o adolescente.

Para que los cuidados paliativos sean eficaces es preciso aplicar un enfoque mul-
tidisciplinar amplio que incluya a la familia y recurra a los recursos disponibles
en la comunidad; pueden ponerse en practica con eficacia incluso si los recursos
son limitados, y dispensarse en centros de atencion terciaria, en centros de salud
comunitarios e incluso en el propio hogar.

Los cuidados paliativos para nifios son tnicos y especificos; requieren habilidades,
organizacion y recursos diferentes a los de los adultos. Uno de los aspectos que distinguen
la atencidn paliativa en la edad pedidtrica es la amplia variedad de enfermedades amena-
zantes para la vida o de pronostico letal que son candidatas a ser objeto de CPP. Los pa-
cientes se clasifican en 4 grupos segtn su enfermedad?:

Grupo 1. Sufren enfermedades graves, para las cuales el tratamiento curativo
existe, pero puede fracasar. Ejemplo: cancer, transplante por fallo de 6rganos
vitales (corazon, higado y pulmon),

Grupo 2. Sufren enfermedades en las que la muerte prematura es inevitable,
pero, con el tratamiento adecuado, se prolonga la vida durante largos periodos
de tiempo. Ejemplo: fibrosis quistica, distrofia muscular de Duchenne, epidermo-
lisis bullosa.

Grupo 3. Sufren enfermedades progresivas sin opciones de tratamiento curativo,
sOlo paliativo. Ejemplos: trastornos neuromusculares o neurodegenerativos, tras-
tornos metabdlicos progresivos, cincer avanzado con metdstasis en el momento
del diagnostico.

Grupo 4. Sufren procesos irreversibles, pero no progresivos, asociados con disca-
pacidad grave, que conllevan una extrema vulnerabilidad de padecer complica-
ciones que den lugar a una muerte prematura. Ejemplo: paralisis cerebral grave,
sindromes polimalformativos.
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Otras caracteristicas distintivas, responsables de la complejidad de la atencién palia-
tiva en la edad pediatrica, son*:

¢  El ntimero de casos que requieren cuidados paliativos pedidtricos es inferior al
de los adultos. Esto, unido a la dispersion geografica, influye de manera impor-
tante en el disefio y organizacion de los CPP y en la dotacién de recursos necesa-
rios.

e La disponibilidad de farmacos especificos para menores de edad es muy limita-
da. En ausencia de alternativas adecuadas, el tratamiento se prescribe al margen
de la ficha técnica. La presentacion en forma de suspension, mas facil de admi-
nistrar, raramente esta disponible (por ejemplo, opioides de liberacién prolonga-
da para el tratamiento del dolor).

¢ Aunque los referentes legales son los padres o tutores, deben respetarse los de-
rechos del nifio, nifia 0 adolescente, sus deseos y su participacion en la toma de
decisiones sobre cuestiones que afectan a su propia salud. Puede haber conflictos
entre la ética, la conducta profesional y la legislacion, especialmente en lo que
concierne a los menores de edad.

e Eldesarrollo fisico, cognitivo, emocional y social en la etapa infantil es constante.
Las distintas etapas del desarrollo madurativo afectan a todo lo relacionado con
el cuidado del paciente, desde la dosis de la medicacion, a la forma de comunica-
cién, educaciéon y apoyo.

e Laimplicacién emocional de la familia, los cuidadores y los profesionales hace
mas dificil aceptar la irreversibilidad de la enfermedad y la muerte. Tras la
muerte, es mas probable que el duelo sea prolongado y que, en ocasiones, se
complique.

Debe enfatizarse el enorme impacto emocional que supone para el paciente y su fa-
milia afrontar un acontecimiento que no es habitual en esta etapa de la vida. Es necesario
prestar la atencion psicoldgica adecuada a cada uno de los integrantes de la unidad fami-
liar con el fin de facilitar la adaptacién a la nueva situaciéon (cambios en las funciones
propias de la familia, en sus roles y nivel de comunicacién) y atender la posible aparicion
de alteraciones psicopatoldgicas secundarias, asi como el afrontamiento al final de la vida.
Los cuidados paliativos pueden resultar una labor gratificante y, a la vez, muy exigente,
por lo que atender al cuidado psicoldgico de los profesionales que trabajan en este &mbito
es también necesario.

1.2 Epidemiologia

En los tltimos afios, el mundo desarrollado ha asistido a un aumento en la prevalencia
de enfermedades incurables y discapacidades. Los avances médicos y tecnoldgicos han
reducido la mortalidad en la infancia y han mejorado la supervivencia de los pacientes en

edad pedidtrica con patologias graves y potencialmente letales, que requieren cuidados
paliativos complejos.

Los CPP pueden comenzar en la etapa prenatal y, en algunos casos, prolongarse mds
alla de los 18 afios, cuando dan soporte en la transicion a los cuidados paliativos en adul-
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tos. Abarcan toda la trayectoria de la enfermedad, generalmente desde el diagndstico has-
ta los cuidados al final de la vida, y se mantienen durante el proceso de duelo (apoyo a la
familia). El rango de posibles diagnésticos es muy amplio (mas de 300); sin embargo, una
proporcion significativa de pacientes con necesidad de CPP (hasta un 15%) no tienen un
diagnéstico de base definitivo®.

La mayoria de las muertes ocurren dentro del primer afio de vida (un tercio de las
cuales tienen lugar en los primeros 28 dias de vida) debido, principalmente, a malforma-
ciones congénitas, deformidades y anomalias cromosdmicas. Después del primer afio de
vida es més probable que la causa de la muerte sea una enfermedad neurodegenerativa o
neoplasica’.

Segun un estudio que investiga las necesidades de CPP a nivel global, asumiendo una
prevalencia similar a paises de nuestro entorno, en Espafia se estima una prevalencia de
25-30 menores con enfermedades que limitan o amenazan sus vidas por cada 10.000 nifios®.
De ellos, mueren al afio entre 930 y 1.500. El cancer es responsable del 30% de las muer-
tes, mientras que el 70% de las muertes es debido a enfermedades neurodegenerativas,
metabdlicas y genéticas™’.

Disponer de datos epidemioldgicos precisos y exhaustivos que ayuden a estimar las
necesidades de cuidados paliativos en todos los ambitos de edad (perinatal y neonatal,
infancia y adolescencia), es un aspecto clave para poder organizar la atencién paliativa
pedidtrica especializada.

1.3 Niveles de atencion en cuidados paliativos
en pediatria

El paciente pedidtrico en cuidados paliativos y su familia constituyen la unidad de aten-
cion. La asistencia debe prestarse por un equipo multidisciplinar de profesionales de di-
ferentes especialidades que cooperen desde una perspectiva integral y multidimensional
para asegurar los objetivos terapéuticos consensuados entre el equipo, el paciente y su
familia. La complejidad de cuidados y la multiplicidad de especialistas hace imprescindi-
ble la figura del médico responsable, “profesional que tiene a su cargo coordinar la infor-
macion y la asistencia sanitaria del paciente o del usuario, con el caracter de interlocutor
principal del mismo en todo lo referente a su atencion e informacion durante el proceso
asistencial, sin perjuicio de las obligaciones de otros profesionales que participan en las
actuaciones asistenciales” (Ley 41/2002, de 14 de noviembre, basica reguladora de la
autonomia del paciente y de derechos y obligaciones en materia de informacién y docu-
mentacion clinica)®’.

Los CPP deben comenzar de forma temprana, tras el diagndstico de la enfermedad
incapacitante o amenazante para la vida y continuar a lo largo de toda la enfermedad. Esto
significa que la atencidn paliativa estd indicada, incluso, en fases de tratamiento activo.
Agotar todos los recursos curativos antes de emplear los cuidados paliativos, supone que
éstos se iniciaran demasiado tardes.

Los CPP se dividen en niveles de atencion segin la complejidad de los cuidados y el
grado de especializacion en atencién paliativa'®.
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e  El primer nivel o enfoque paliativo, compete a todos los profesionales sanitarios.
Hace referencia a la aceptacion de la irreversibilidad del proceso y la posibilidad
de fallecimiento, proporcionando al paciente y su familia los cuidados que nece-
siten para estar bien, en cualquier &mbito de atencion.

¢ Elsegundo nivel o cuidados paliativos generales, corresponde a los profesionales
con especialidades que atienden a un mayor nimero de pacientes al final de su
vida (Cuidados Intensivos, Oncologia, Neuropediatria, Enfermeria Pedidtrica,
etc.). Estos profesionales tienen formacion especifica en cuidados paliativos.
Aunque no se dediquen a la atencidon paliativa de forma exclusiva, los pacientes
y sus familias pueden beneficiarse de su experiencia y conocimientos en el con-
trol de sintomas, implicacion en la toma de decisiones y atencion al final de la
vida.

e FEl tercer nivel o cuidados paliativos especificos, esta dirigido a enfermedades o
situaciones muy complejas que requieren de los cuidados continuados de un
equipo multidisciplinar especializado, que dedica su actividad asistencial exclusi-
vamente a los cuidados paliativos.

Debe existir una relacion fluida entre los tres niveles, con una comunicacion cons-
tante. En este sentido es fundamental el trabajo activo de los responsables de la asisten-
cia sanitaria del menor para establecer y mantener mecanismos de coordinacién y de
intercambio de informacion entre todos los niveles y recursos implicados. Conviene te-
ner presente que la atencion paliativa debe cumplir objetivos dirigidos a respetar el me-
jor interés para el paciente tales como: permanecer asintomético o con los menores sin-
tomas posibles, vivir en el domicilio, mantener la escolarizacion y las relaciones con los
seres queridos’.

El paciente pedidtrico precisa la atencion especifica de un equipo de cuidados palia-
tivos cuando su trayectoria clinica alcanza el punto de inflexién, manifestado como una
aceleracion en el empeoramiento clinico, disminucidn de los intervalos libres de sintomas,
incremento de los ingresos hospitalarios y ausencia de respuesta a la escalada de trata-
mientos'!. Es importante reconocer que el paciente ha iniciado la fase final de su enferme-
dad para adaptar los objetivos terapéuticos, que se orientardn a reforzar o instaurar cuida-
dos que aseguren el alivio y el confort del paciente cuando se acerca el final de su vida®’.

1.4 Prestacion de CPP en el Sistema Nacional
de Salud

La publicacién en 2014 del documento Cuidados Paliativos Pedidtricos en el Sistema Na-
cional de Salud: Criterios de Atencién’ supone un punto de inflexion en la historia reciente
de los CPP en Espafa. Este documento define un marco de referencia para la atencién
de los pacientes en edad pedidtrica con necesidades de cuidados paliativos. Propone un
modelo de atencion integral que contempla las esferas fisica, psicoldgica, espiritual y social
del paciente y su familia. En lo referente a la organizaciéon de los CPP, formula una serie
de criterios que tienen en cuenta la diversidad entre Comunidades Auténomas (CCAA)
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respecto a poblacion infantil, dispersion y organizacion de los recursos. A continuacion, se
describen algunos de los criterios mas relevantes:

e Seinsta alas CCAA al desarrollo de un apartado especifico de Cuidados Palia-
tivos Pedidtricos dentro de los Planes Integrales de Cuidados Paliativos.

e (Cada CCAA debe contar, al menos, con un equipo interdisciplinar pedidtrico de
referencia con formacion especifica. Existe la posibilidad de establecer redes con
equipos de otras CCAA limitrofes para atender a estos pacientes y sus familias.

e La atencidon domiciliaria se realizard por medio de equipos especificos pedidtri-
cos u otros recursos asistenciales como pueden ser los equipos avanzados con
formacién en CPP.

e  Se ofrecera, al menos, atencion telefénica 24 horas al dia, los 365 dias del afio,
para pacientes, familias y profesionales.

En nuestro medio, existen distintos recursos asistenciales de atencién especializada
en CPP como los equipos de atencidon domiciliaria y hospitalizacién a domicilio, los equi-
pos de soporte hospitalarios o las unidades de CPP (UCPP). Las UCPP son unidades de
hospitalizacion especificas de CPP, atendidas por un equipo interdisciplinar compuesto,
como minimo, por un profesional médico y otro de enfermeria con formacién especifica
en CPP, un/a psicélogo/a clinico/a y un/a trabajador/a social. Con frecuencia, las UCPP
realizan también labores de equipo de soporte hospitalario, atenciéon domiciliaria y con-
sulta externa'?.

Tras la publicacion del documento de criterios de atencion en CPP?® algunas comuni-
dades auténomas han actualizado o puesto en marcha recursos destinados a cubrir la aten-
cion paliativa pedidtrica. Sin embargo, todavia existe una importante heterogeneidad or-
ganizativa y en recursos asistenciales!>13,
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2. Alcance y Objetivos

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 diag-
nostica una enfermedad amenazante para la vida y contindan independientemente de si el
nifio recibe o no tratamiento de la propia enfermedad”™.

Objetivos

1. Objetivo general

El objetivo de la GPC sobre Cuidados Paliativos en Pediatria es ofrecer un conjunto de
recomendaciones basadas en la evidencia cientifica para mejorar la atencién integral pres-
tada a la poblacion infantil y adolescente con enfermedad amenazante y/o limitante para
la vida, desde su inicio, y a su familia.

2. Objetivos especificos

e  Disminuir la variabilidad injustificada en la practica clinica en aspectos clave del
manejo terapéutico de los sintomas en CPP.

®  Ofrecer al profesional recomendaciones basadas en la evidencia cientifica para
mejorar la asistencia en los distintos niveles de atencién de los CPP.

e  Proporcionar informacién util para mejorar la comunicacién entre el paciente,
los familiares y/o cuidadores y los profesionales relacionados con la atencién en
CPP en alguno de sus aspectos.

e Detectar dreas para las que es necesario generar evidencia cientifica y establecer
recomendaciones para futuras lineas de investigacion en CPP.

Alcance

1. Poblacion diana

La poblacién diana de la guia son los nifios, niflas y adolescentes hasta la edad de 18 afios
con enfermedad amenazante y/o limitante para la vida, sus familiares y/o cuidadores. En-
tre estas situaciones se encuentran un amplio rango de enfermedades neuroldgicas, meta-
bdlicas, digestivas, cromosdmicas, cardioldgicas, respiratorias e infecciosas, oncoldgicas,
complicaciones por prematuridad, y trauma®.

2. Aspectos contemplados en la GPC

Esta GPC aborda cuestiones relacionadas con el control de sintomas en CPP y con la
comunicacién de los profesionales sanitarios con el paciente y su familia y/o cuidadores.
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No se abordan aspectos organizativos de los CPP. Tampoco es objeto de la GPC la
afliccion y duelo después de la muerte, ni el abordaje de las consecuencias fisicas y emo-
cionales que sufren los profesionales involucrados en el cuidado de estos pacientes.

3. Niveles asistenciales

La GPC se centra en el ambito del Sistema Nacional de Salud, en Atencién Primaria y
Atencion Especializada y en todos los dmbitos donde se proporcionan CPP.

4. Usuarios a los que va dirigida la GPC

La GPC se dirige a todos los profesionales que atienden en un determinado momento a
la poblacion diana: Pediatras de Atencion Primaria y Hospitalaria, Médicos de Familia,
Psicélogos/as Clinicos/as y Psic6logos/as Generales Sanitarios/as, Enfermeros/as de Aten-
cién Primaria y Hospitalaria y de centros sociosanitarios, Farmacéuticos/as, Paliativistas
de adultos, Trabajadores/as Sociales, Acompafiantes Espirituales, Terapeutas ocupacio-
nales, Fisioterapeutas, Rehabilitadores, Traumatdlogos y Profesionales que trabajan en
Cuidados Paliativos de Adultos (que atiendan poblacion pediatrica).

Asimismo, esta guia estd dirigida a los pacientes y a sus familiares, a sociedades cien-
tificas y asociaciones de pacientes, asi como a gestores sanitarios.
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3. Tratamiento farmacologico
del dolor moderado o grave en
cuidados paliativos pediatricos

Pregunta a responder:

e ;Qué analgésicos y a qué dosis son més efectivos y seguros para el tratamiento
del dolor moderado o grave en cuidados paliativos pediatricos?

Contexto

Mais del 70% de los pacientes en cuidados paliativos pedidtricos (CPP) presentan dolor
moderado o grave que disminuye su calidad de vida'4. Administrar una medicacién anal-
gésica eficaz y adecuada es clave para un buen control del dolor. Idealmente esta practica
deberia fundamentarse en estudios fiables realizados en poblacion pediétrica.

Los opioides mayores son esenciales en el tratamiento del dolor infantil (agudo,
crénico, recurrente e intercurrente) moderado a intenso®. No administrar estos farma-
cos cuando estan indicados puede depender de factores como la falta de formacién y
hébito de uso por parte de los profesionales, el miedo a los efectos adversos, la persis-
tencia de mitos y creencias erréneas entre los pacientes y familiares (miedo a la adiccion,
asociacion de morfina con muerte inminente), o barreras legales para la dispensacion de
estos farmacos!®.

La pregunta investiga la efectividad clinica y seguridad del tratamiento farmacolégico
del dolor moderado o grave en pacientes en edad pediatrica (hasta 18 afios) con una enfer-
medad amenazante para la vida que han entrado en una fase avanzada o en situacién final
de vida'. Los farmacos considerados para responder a la pregunta se enumeran a conti-
nuacion:

1.  Opioides mayores como morfina, metadona, fentanilo, oxicodona o hidromorfona.

2. Analgésicos adyuvantes, que se emplean junto a los analgésicos primarios (opioi-
des) en el tratamiento de diversos tipos de dolor, aunque su indicacion primaria
no es la analgesia. En esta categoria se incluyen los antidepresivos triciclicos,
anticonvulsivantes como gabapentina, pregabalina o carbamazepina, relajantes
musculares y antiespasmoédicos como baclofeno, tizanidina, esteroides, clonidina
(agonista adrenérgico), ketamina (antagonista del receptor N-metil-D-asparta-
to), bifosfonatos y toxina botulinica A que se utiliza para reducir el tono muscu-
lar en pacientes con pardlisis cerebral, espasticidad o distonias.

3. Anestésicos locales por via oral o parenteral como la lidocaina.
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Recomendaciones

1. En la atencién al dolor en CPP se propone un abordaje integral, con medidas
farmacoldgicas y no farmacoldgicas, que tenga en cuenta la etiologia del dolor, su
fisiopatologia (dolor nociceptivo, neuropatico o mixto), su intensidad, y las ca-
racteristicas particulares del paciente y su familia [BPC].

2. Se propone el uso de analgésicos opioides mayores para aliviar el dolor modera-
do o intenso en pacientes en CPP [BPC].

3. Se propone la morfina como opioide mayor de primera eleccién para tratar el
dolor persistente moderado o intenso en pacientes en CPP [BPC].

4. No usar opioides menores (tramadol, codeina) para tratar el dolor moderado en
pacientes en CPP. En pacientes en CPP con dolor moderado valorar el uso de
analgésicos opioides mayores a dosis bajas [BPC].

5. Siel tratamiento con un opioide no proporciona un alivio adecuado del dolor o
si causa efectos adversos no tolerables, se propone cambiar a otro opioide [BPC].

6. Las dosis de analgésicos opioides deben ajustarse (titularse) de forma individua-
lizada y progresiva hasta que se encuentre la dosis minima eficaz. Se deben mo-
nitorizar la respuesta al tratamiento y la aparicion de efectos adversos [BPC].

7.  El tratamiento debe pautarse a intervalos regulares para proporcionar una anal-
gesia de base, con dosis a demanda si hay exacerbaciones (dolor intercurrente),
y por via oral/enteral siempre que sea posible [BPC].

8. Ante la sospecha de dolor neuropético, considerar el tratamiento con gabapen-
tinoides, dosis bajas de antidepresivos triciclicos o inhibidores selectivos de la
recaptacion de serotonina (ISRS) o un agente anti-NMDA (ketamina) [BPC].

9. Informar al paciente y su familia sobre los beneficios y los potenciales efectos
adversos del tratamiento del dolor. Elaborar el plan terapéutico teniendo en
cuenta las preferencias personales y las necesidades tnicas de cada paciente y su
familia [BPC].

Justificacion

Justificacion breve de las recomendaciones, destacando los juicios del GEG en cuanto a los
criterios clave que motivaron las recomendaciones finales.

El grupo elaborador de la GPC (GEG) ha decidido formular una serie de consideraciones
précticas generales porque entiende que no es posible recomendar intervenciones concre-
tas a partir de la evidencia encontrada, escasa y de muy baja calidad.

El GEG ha tenido en cuenta las directrices de la OMS sobre el tratamiento farmaco-
l6gico del dolor persistente en nifios con enfermedades médicas, ademds de su propia ex-
periencia clinica. El tratamiento analgésico de los pacientes en CPP sigue una estrategia
bifésica basada en la intensidad y duracién del dolor.

El GEG reconoce que el manejo del dolor en estos pacientes es complejo por su
etiologia diversa y por los factores biolégicos, cognitivos, psicoldgicos, socioculturales y
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espirituales que influyen en la percepcion del dolor en el nifio. Aunque no son objetivo
de la pregunta, considera necesario recordar la importancia de las medidas no farmaco-
légicas como garantizar un ambiente tranquilo, cambios posturales, calor o frio local,
fisioterapia, etc.

Justificacidn detallada

Justificacion mds detallada de los juicios del GEG sobre cada uno de los criterios mds im-
portantes para las recomendaciones formuladas.

La certidumbre sobre el efecto de las intervenciones se valor6 como muy baja. Esto es
consecuencia de las limitaciones metodoldgicas inherentes al disefio de los estudios. La
evidencia identificada se limita a 8 estudios observacionales sin grupo control que compa-
ran los resultados obtenidos antes y después de llevar a cabo la intervencion'’?*. La inter-
vencion consiste en la modificacion del tratamiento analgésico en pacientes pedidtricos
con dolor moderado o grave que no tienen un control adecuado del dolor y/o presentan
efectos adversos graves asociados al uso de opioides. En concreto, investigan el cambio de
un opioide oral (morfina u otro) a fentanilo transdérmico!’!® o metadona oral?'?*; el cam-
bio desde paracetamol o AINEs a fentanilo intravenoso® o buprenorfina transdérmica®
como analgésico principal; y el tratamiento del dolor neuropatico mediante la adicién de
ketamina al régimen analgésico®. Por udltimo, un estudio investiga la efectividad y seguri-
dad de la monoterapia con pregabalina en el tratamiento del dolor neuropatico inducido
por quimioterapia®”. El GEG concluyé que las limitaciones de la evidencia no permiten
formular recomendaciones en base a ella.

El GEG ha tenido en cuenta las recomendaciones de la Organizacién Mundial de la
Salud (OMS)% sobre el tratamiento farmacoldgico del dolor persistente en nifios con en-
fermedades médicas. Estas recomendaciones se basan en evidencia indirecta procedente
de estudios realizados en adultos con dolor crénico no oncolégico y en comparaciones
entre diferentes opioides y vias de administracion en el dolor agudo y el dolor postopera-
torio en nifios. El panel de expertos de la GPC de la OMS recomienda la morfina como
opioide potente de primera eleccidn para tratar el dolor persistente moderado a intenso
(recomendacion fuerte). En esta recomendacion tienen en cuenta la amplia experiencia
clinica con su uso en nifios, el hecho de que estd disponible hace tiempo, los riesgos estan
bien descritos y que es poco probable que aparezca nueva evidencia de gran calidad. Se
indica que no hay datos suficientes para recomendar ningiin otro opioide alternativo a la
morfina como opioide de primera eleccién. Entre los fAirmacos adyuvantes, no recomien-
dan el uso de corticosteroides ni bifosfonatos (recomendacion débil) y alegan falta de in-
formacion para las otras clases de farmacos adyuvantes (antidepresivos, anticonvulsivan-
tes, etc.).

Se han tenido en consideracion aspectos relacionados con la aceptabilidad. Los estan-
dares de buenas pricticas en CPP sugieren limitar al méximo el uso de la via intravenosa,
intramuscular o subcutdnea al dar el tratamiento analgésico. Los procedimientos invasivos
pueden provocar ansiedad en el nifio.
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De la evidencia a la recomendacion

En este apartado se presenta el contenido de la tabla de formulacion de recomendaciones
(Evidence to Decision framework) creada por el grupo GRADE, que estructura la informa-
cion que debe considerar el GEG para pasar de la evidencia a la formulacion de recomen-
daciones. Para cada criterio se hace constar el juicio del GEG sobre el mismo, la evidencia
procedente de la investigacion y las potenciales consideraciones adicionales.

a) ¢Es prioritario este problema?
e Juicio: Si.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

Existe cada vez més evidencia de que el dolor en los pacientes en CPP no se maneja ade-
cuadamente. Un estudio transversal en poblacién pedidtrica con céancer en cuidados palia-
tivos observa que el 91,5% de los 164 pacientes del estudio experimentaron dolor en el
ultimo mes®. En otro estudio, el 87% de 47 pacientes con cancer sintieron dolor durante
el ‘estadio final’*®. En otro estudio, el 60-70% de los padres consideraron que el alivio del
dolor de sus hijos e hijas al final de la vida no fue adecuado?’.

Estos datos indican que los pacientes en CPP con frecuencia sufren innecesariamente
por falta de un buen control del dolor.

Aunque en Espafia no conocemos datos concretos al respecto, el GEG considera que
estos datos serian extrapolables a nuestro entorno. La practica clinica nos dice que el dolor
estd infravalorado, sobre todo cuando la atencién paliativa no se lleva a cabo en unidades
especializadas en CPP.

e Consideraciones adicionales:

El1I Plan Estratégico Nacional de Infancia y Adolescencia 2013-16 aprobado en Consejo
de Ministros en abril de 2013 propone de forma explicita: “Proporcionar a la poblacion
infantil y adolescente con enfermedad en fase avanzada y a sus familiares, una valoracion
y atencion integral adaptada en cada momento a su situacion, en cualquier nivel asistencial
y a lo largo de todo su proceso evolutivo.”

Los Cuidados Paliativos son una de las estrategias de salud del SNS.

b) ¢ Cual es la magnitud de los efectos deseables esperados?

e Juicio: Desconocida.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

En este apartado se presentan los resultados por desenlace o variable de resultado (dolor,
calidad de vida, analgesia de rescate), indicando el niimero de estudios en cada caso.
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Variable de resultado: dolor (8 estudios)

1.

Un estudio realizado en pacientes pedidtricos con cancer (n=132) o enfer-
medad no maligna (n=67) muestra una disminucién en la escala visual ana-
l16gica (EVA) desde 3,7 + 0,26 (puntuacién basal media) a 3,1 + 0,26 (pun-
tuacion media del dia 16) al cambiar el tratamiento analgésico con opioide
oral a fentanilo transdérmico’®.

Un estudio en pacientes pedidtricos con cancer o enfermedad neuroldgica o
neuromuscular consigue un buen control del dolor (segtin escala propia) en
el 73% (n=19) de los pacientes a los 15 dias de cambiar a fentanilo transdér-
mico, frente al 61,5% (n=16) con morfina oral'’.

Un estudio realizado en 16 pacientes pedidtricos con cdncer observa un
68,75% (n=11) de respuesta (puntuacion escala Wong-Baker faces <2 y me-
dicacion de rescate <2 al dia), al cambiar de opioide oral a buprenorfina
transdérmica, a las 2 semanas del cambio?®,

Un estudio encuentra una disminucion estadisticamente significativa en la
puntuacion media, tanto en la escala EVA (68,5 + 0,2 frente a 40; p<0,001)
como en la Affective Facial Scale (6,5 + 0,8 frente a 4,18; p<0,001), después
de 48 horas de analgesia intravenosa con fentanilo, en pacientes pedidtricos
(n=18) con cancer avanzado que no responden a paracetamol ni a AINEs®.

Un estudio observé mejoria analgésica en 16 (94%) pacientes pediatricos
con cancer al cambiar el tratamiento previo (otro opioide) a metadona?..

Un estudio observé una disminucién estadisticamente significativa en las
puntuaciones medias (escala ‘ad hoc’) a los 17 dias (n=33) (3,59 + 0,61 vs.
1,80 = 1,13, p<0,0001) y 55 dias (n=20) (3,59 + 0,61 vs. 1,15 + 1,27) del inicio
del tratamiento con metadona?.

Un estudio observod, en 8 de 11 (73%) pacientes pedidtricos con cdncer
avanzado, un mejor control del dolor y la necesidad de menos dosis de
opioides al anadir dosis bajas de ketamina (0,1 mg/kg/h a 0,2 mg/kg/h) al
tratamiento analgésico®.

Un estudio que evalda la monoterapia con pregabalina oral (dosis media de
225 mg/dia) del dolor neuropatico inducido por quimioterapia, muestra una
disminucion del 59% respecto a la basal, en la puntuacion EVA media
(p<0,001)%.

Variable resultado: calidad de vida (4 estudios)

1.

Un estudio realizado en pacientes pediatricos con cancer (n=132) o enfer-
medad no maligna (n=67), observa un incremento respecto a la puntuacién
basal, en las puntuaciones de 11 de los 12 dominios del Child Health Ques-
tionnaire realizado por los padres o cuidadores (n=36), al mes y a los 3 me-
ses del cambio de opioide oral a fentanilo transdérmico!.

Un estudio en pacientes pedidtricos con cdncer o enfermedad neuroldgica o
neuromuscular muestra mayor “capacidad de realizar su actividad habitual”
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en 26 pacientes a los 15 dias de cambiar el tratamiento con morfina oral a
fentanilo transdérmico'’.

3. Un estudio realizado en 16 pacientes pedidtricos con cdncer muestra mejo-
ria (segln escala de medicién propia) en la calidad/cantidad del suefio, ali-
mentacion, juego, habla y llanto (p<0,001) durante el tratamiento con bu-
prenorfina transdérmica®.

4. En un estudio, al afiadir dosis bajas de ketamina (0,1 mg/kg/h a 0,2 mg/kg/h)
al tratamiento analgésico, los pacientes parecian més alerta e interacciona-
ban mads, segtin los padres y el personal sanitario'.

Variable resultado: analgesia de rescate (2 estudios)

1. Un estudio realizado en pacientes pedidtricos con cdncer (n=132) o enfer-
medad no maligna (n=67), observa un incremento en la proporcién fentani-
lo transdérmico/dosis total de opioides de 0,88 + 0,01 mg/kg a 0,91 + 0,01
mg/kg (dia 16)8.

2. En un estudio observacional en pacientes pedidtricos con cdncer tratados
con buprenorfina transdérmica, 14 (87,5%) pacientes necesitaron medica-
cién de rescate al 4° dia frente a 6 (46,2%) pacientes a las 4 semanas de
tratamiento. (p=0,087)%.

c) ¢/ Cual es la magnitud de los efectos indeseables esperados?

¢ Juicio: Desconocida.

e Evidencia procedente de la investigacion: (8 estudios)

36

1.

Un estudio realizado en pacientes pedidtricos con cdncer (n=132) o enfermedad
no maligna (n=67), observo los siguientes efectos adversos relacionados con el
uso de fentanilo transdérmico (seguimiento: rango 15 dias a 3,5 meses): vomitos
(16,1%), nduseas (10,6%), prurito (7,5%), reaccién en el sitio de aplicacién del
parche (7,5%), cefalea (7% ), estrefiimiento (6% ),y somnolencia (5,5%). E19,5%
(n=19) de los pacientes presento efectos adversos graves relacionados con el tra-
tamiento, que incluyeron véomitos, dolor, disnea, y somnolencia grave (un caso
que cedio al retirar el tratamiento)'®,

Un estudio registré sintomas neurolégicos en el 32% (n=13) de los pacientes en
edad pediatrica durante los 15 dias de tratamiento con fentanilo transdérmico!’.

En un estudio, el cambio de opioide oral a buprenorfina transdérmica redujo el
porcentaje de pacientes pediatricos en tratamiento antiemético de 50% a 7,7%
(dia 60) (p=0,125), y aumenté la necesidad de laxantes al final del mismo
(p=0,039)%.

Un estudio registré efectos adversos leves en 7/18 (38%) pacientes pediatricos
con cancer avanzado después de 48 horas de analgesia intravenosa con fentanilo.
No se registraron efectos adversos graves ni estrefiimiento®.
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5. Un estudio registré un abandono de tratamiento (6% ) por los efectos adver-
sos y falta de eficacia, al cambiar el tratamiento previo (otro opioide) a me-
tadona?!.

6. Un estudio no registro efectos adversos secundarios al tratamiento con metado-
na durante el periodo de seguimiento, como somnolencia, alucinaciones, mioclo-
nfas, o arritmias cardiacas®.

7. Un estudio no observa ni alucinaciones ni efectos adversos psicotrépicos (profi-
laxis con lorazepam 0,025 mg/kg cada 12 horas) al afiadir dosis bajas de ketamina
(0,1 mg/kg/h a 0,2 mg/kg/h) a pacientes pedidtricos con cancer avanzado en tra-
tamiento con opioides'.

8. Un estudio que evaltia la monoterapia con pregabalina oral (dosis media de 225
mg/dia) del dolor neuropético inducido por quimioterapia, observa efectos ad-
versos en 4 pacientes en edad pediatrica (14%), transitorios y de intensidad leve
o moderada (nduseas y somnolencia)?.

d) ¢ Cual es la certeza global en la evidencia sobre los efectos?
¢ Juicio: Muy baja.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

Son estudios observacionales sin grupo control que comparan los resultados obtenidos an-
tes y después de llevar a cabo la intervencion. La intervencion consiste en la modificacion
del tratamiento analgésico en pacientes pediatricos con dolor moderado o grave que no
tienen un control adecuado del dolor y/o presentan efectos adversos graves asociados al
uso de opioides.

La calidad global de la evidencia es muy baja. Esto es consecuencia de las limita-
ciones metodoldgicas inherentes al disefio de los estudios. En dos estudios existen,
ademds, problemas relacionados con la aplicabilidad (de los resultados) ya que inclu-
yen pacientes sin enfermedades amenazantes para la vida'® o que no recibian cuidados
paliativos®. El tiempo de seguimiento de un estudio?, inferior a una semana, fue insu-
ficiente para detectar la aparicion de estrefiimiento como complicacién del tratamien-
to con fentanilo.

e Consideraciones adicionales:

Al formular las recomendaciones el GEG ha tenido en cuenta algunas de las directri-
ces de la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) sobre el tratamiento farmacolégico
del dolor persistente en nifios con enfermedades médicas, coherentes con su practica
clinica.

Las recomendaciones de la OMS?® sobre el tratamiento farmacolégico del dolor
persistente en niflos con enfermedades médicas, entendiéndose por dolor persistente
todo dolor de larga duracion, se basan en evidencia indirecta procedente de estudios
realizados en adultos con dolor crénico no oncoldgico y en comparaciones entre diferen-
tes opioides y vias de administracién en el dolor agudo y el dolor postoperatorio en ni-
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nos. El panel de expertos de la GPC recomienda la morfina como opioide potente de
primera eleccién para tratar el dolor persistente moderado a intenso (recomendaciéon
fuerte). En esta recomendacion tienen en cuenta la amplia experiencia clinica con su uso
en nifios, el hecho de que esta disponible hace tiempo, los riesgos estdn bien descritos y
que es poco probable que aparezca nueva evidencia de gran calidad. Se indica que no
hay datos suficientes para recomendar ningin otro opioide alternativo a la morfina
como opioide de primera eleccién. Por otra parte, el GEG no recomienda el uso de
opioides de potencia intermedia (codeina, tramadol) en la poblacion pedidtrica siguien-
do las directrices de la OMS que, aunque reconoce los riesgos de los opioides potentes,
los considera aceptables en comparacion con las incertidumbres relacionadas con la res-
puesta a la codeina y al tramadol en nifios.

Entre los farmacos adyuvantes, no recomiendan el uso de corticosteroides ni bifosfo-
natos (recomendacion débil) y alegan falta de informacion para las otras clases de farma-
cos adyuvantes (antidepresivos, anticonvulsivantes, etc.).

e) ¢ Existe incertidumbre o variabilidad importante sobre coémo
valoran los pacientes los desenlaces principales?

¢ Juicio: La incertidumbre o la variabilidad probablemente no sean importantes.

¢ Evidencia procedente de la investigacion:

Se ha identificado un estudio® que describe como valoran los nifios y nifias con cancer
avanzado el impacto de sintomas emocionales y fisicos en la calidad de vida relacionada
con la salud. Entre estos ultimos se incluyeron dolor, fatiga, somnolencia, nduseas, anore-
xia, tos, diarrea, vomitos, prurito, estrefiimiento, disfagia, sequedad de boca, entumecimien-
to, sudoracion, disnea y disuria.

Diez sintomas se asociaron con reducciones significativas en las puntuaciones del
Cuestionario de Calidad de Vida Pediétrica (Peds QL): dificultad para concentrarse, pre-
ocupacion, sequedad de boca, dolor, tristeza irritabilidad, insomnio, fatiga, vomitos y ano-
rexia. Destacar que, en las subescalas, varios sintomas mostraron reducciones significati-
vas superiores al umbral minimo de significacion clinica. En concreto, dolor y sequedad de
boca en el PedsQL fisico; y preocupacion, alteracidon del suefio e irritabilidad en el Peds-
QL emocional.

f) El balance entre los efectos deseables e indeseables esperados,
¢favorece a la intervencion o a la comparacion?

e Juicio: Desconocido.

¢ Evidencia procedente de la investigacion: consultar los criterios b) y c).
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g) ¢,Cual es la magnitud de los recursos requeridos (costes)?
e Juicio: Baja.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

La revision sistemadtica no ha identificado estudios que respondieran a la pregunta.

e Consideraciones adicionales:

Estos pacientes reciben con frecuencia un tratamiento individualizado lo que hace dificil
realizar estimaciones generales sobre los recursos utilizados y su valoraciéon monetaria.

No obstante, se ha estimado el coste unitario (por miligramo o microgramo) y coste
diario total de diferentes estrategias con analgésicos opioides mayores: morfina, fentani-
lo, oxicodona, hidromorfona y metadona. Se asumieron dosis diarias totales de morfina
oral de 15, 30, 45, 60, 90, 120, 180 y 360 mg y sus dosis equivalentes del resto de opioides.
En el anexo I se desarrolla de forma detallada la metodologia y asunciones para el ana-
lisis.

La tabla 1 muestra el coste total diario (en € 2019) de diferentes niveles de morfina
oral y sus equivalencias correspondientes. Los opioides incluidos en esta tabla tienen pre-
sentaciones en forma de comprimidos, cdpsulas o parches transdérmicos.

Tabla 1. Coste por dia de morfina oral y dosis equivalentes (PVL IVA € 2019)

Pacientes sin dificultades de deglucién
Morfina sulfato Oxicodona Hidromorfona Hidromorfona
DOSIS sl Fentanilo hidrocloruro hidrocloruro hidrocloruro Metadona
Morfina de Iil?eracién (parches (comprimidos (comprimidos de (capsulas duras hidrocloruro
oral e maal transdérmicos) de liberacion liberacion de liberacion (comprimidos)
P 9 sprolongada) prolongada) modificada)

15 mg 0,18 - - - - -
30 mg 0,32 0,31 0,27 - 0,36 0,15
45 mg 0,44 0,65 - - - 0,23
60 mg 0,60 0,65 0,54 1,08 0,72 -
90 mg 0,91 0,65 0,81 - 1,08 -
120 mg 1,10 0,65 1,09 2,16 1,44 -
180 mg 1,69 1,95 1,63 3,15 2,16 -
360 mg 3,15 3,90 3,26 6,30 4,38 -

La tabla 2 muestra el coste total diario (en € 2019) para opioides con presentaciones en
forma de solucién oral comprimidos efervescentes o parches transdérmicos, para pacien-
tes con dificultades de deglucion, disfagia, etc.
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Tabla 2. Coste por dia de morfina oral y dosis equivalentes (PVL IVA € 2019)

Pacientes con dificultades de deglucién
posIs | Morfinasutato | CEIRSRED | AR | reciomro | Metadona
I ] BT T ) efervescentes)’ | transdérmicos) (solucion oral) (e el @)
15 mg 0,18 - 0,14
30 mg 0,36 0,31 0,27 0,38
45 mg 0,54 0,65 - 0,57
60 mg 0,72 0,65 0,54
80 mg 0,76
90 mg 1,08 0,65 0,82
120 mg 1,43 1,14 0,65 1,09
180 mg 2,15 1,95 1,63
360 mg 4,30 3,90 3,26
§ Para el caso de morfina sulfato (comprimidos efervescentes). se asumieron tnicamente dosis diarias tota-
les de 80 mg y 120 mg, correspondiente a 20 mg cada 4-6 horas, dado que la dosis maxima recomendada por
toma es de 30 mg y los comprimidos no deben dividirse para ajustar la dosis.

Las figuras 1 y 2 representan de forma grafica los datos de las tablas 1 y 2. Comparan los
costes diarios de dosis crecientes de morfina oral con dosis equivalentes de otros opioides.
en pacientes con y sin dificultades de deglucion.

Figura 1. Coste por dia de morfina oral y dosis equivalentes (PVL IVA €2019).
Pacientes sin dificultades de deglucién.

MSComp: Morfina sulfato (comprimidos de liberacién prolongada); FTrans: Fentanilo (parches transdérmi-
cos); OHComp: Oxicodona hidrocloruro (comprimidos de liberacion prolongada); HHComp: Hidromorfona
hidrocloruro (comprimidos de liberacién prolongada); HHCap: Hidromorfona hidrocloruro (cipsulas duras
de liberaciéon modificada)
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Figura 2. Coste por dia de morfina oral y dosis equivalentes (PVL IVA € 2019).

Pacientes con dificultades de deglucion

MSSol: Morfina sulfato (solucion oral); MSEfer: Morfina sulfato (comprimidos efervescentes); FTrans: Fen-
tanilo (parches transdérmicos); OHSol: Oxicodona hidrocloruro (solucién oral); MHSol: Metadona Hidroclo-
ruro (Solucién oral).

h) ¢ Cual es la certeza en torno a la evidencia sobre |los recursos
requeridos?

e Juicio: No hay estudios incluidos.

¢ Evidencia procedente de la investigacion:

La revision sistemadtica no ha identificado estudios que respondieran a la pregunta.

e Consideraciones adicionales:

Para esta pregunta se decidi6 evaluar formalmente el uso de recursos y costes porque se
estim6 que era un factor que podia tener influencia a la hora de formular las recomenda-
ciones. La revision sistemdtica no encontro evidencia econdmica.

) El coste-efectividad de la intervencion,
¢favorece a la intervencion o a la comparacion?

¢ Juicio: Desconocido.

e Evidencia procedente de la investigacion:

La revision sistemdtica no ha identificado estudios que respondieran a la pregunta.
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j) ¢ Cuadl seria el impacto en la equidad en salud?

¢ Juicio: Reducido.

¢ Evidencia procedente de la investigacion:

No se han identificado estudios que respondieran a la pregunta.

K) ¢, Es aceptable la opcion para los agentes implicados?

¢ Juicio: Variable.

¢ Evidencia procedente de la investigacion:

No se han identificado estudios que respondieran a la pregunta.

e Consideraciones adicionales:

Falta de formacion y temor a los efectos adversos por parte de los profesionales. Creencias
erréneas sobre su uso por parte de pacientes y familiares (opioides).

) ¢ Es factible la implementacion de la opcion?

¢ Juicio: Probablemente si.

¢ Evidencia procedente de la investigacion:

No se han identificado estudios que respondieran a la pregunta.

e Consideraciones adicionales:

Segtn la legislacion, los medicamentos aprobados para su uso en nifios en Espafia deben
tener en su ficha técnica la indicacion pediatrica y la dosis ajustada por edad, peso o super-
ficie corporal®. Serd preciso solicitar el uso de medicamentos en condiciones diferentes a
las autorizadas, o fuera de ficha técnica (off-label) en las siguientes situaciones: fairmacos
aprobados en nifios con diferente dosis o intervalos de los recomendados en ficha técnica,
farmacos aprobados en niflos con edad o peso distintos de la indicacién utilizada, fairma-
cos aprobados para administrar por via diferente de la autorizada, firmacos que no estan
autorizados para su uso en pediatria.
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Tabla 3. Indicaciones autorizadas en ficha técnica para el uso de analgésicos en pediatria

Farmaco

Presentacion

Ficha técnica

Morfina
hidrocloruro

Solucioén inyectable

Uso aprobado para todas las edades.

Morfina sulfato

Comprimidos de
liberacién prolongada

No esté indicado en nifilos <1 afio.

hidrocloruro

liberacién prolongada

Solucion oral No se recomienda su utilizacion en nifios <1 afo.

Morfina sulfato | Solucion oral No se recomienda su utilizacion en nifos <1 afio.

pentahidrato
Comprimidos No indicado en nifios menores de cinco anos.

Fentanilo Parche transdérmico No indicado en nifios menores de 2 afios de edad.
Comprimido para No se ha establecido la seguridad y eficacia en nifios de 2 a
chupar con aplicador 16 afos. Por consiguiente no se recomienda su Uso en esta
bucal integrado poblacién de pacientes.

Fentanilo Comprimidos No debe ser utilizado en nifios menores de 18 afos debido a la

citrato sublinguales ausencia de datos sobre seguridad y eficacia.

Oxicodona Comprimidos de Contraindicado en nifios menores de 12 anos.

Cépsulas

No se recomienda en poblacidon <20 afios.

Solucién oral

No se recomienda en poblacion <20 afos.

Solucién inyectable

No se dispone de datos en pacientes <18 anos.

Hidromorfona
hidrocloruro

Comprimidos de
liberacion prolongada

No se ha establecido la seguridad y eficacia en <18 afnos.

Cépsulas duras de
liberacién prolongada

No se recomienda su empleo en niflos <12 anos.

Metadona
hidrocloruro

Solucién oral

Contraindicado en pacientes <18 afos.

Comprimidos

No se recomienda su uso en pacientes <18 anos.

Solucién inyectable

No se recomienda su uso en pacientes <18 afios.

Buprenorfina Parche transdérmico No se recomienda su uso en pacientes <18 afos.
Solucién inyectable Contraindicado en nifios <14 afos.
Buprenorfina Comprimidos Contraindicado en nifios <14 afos.
hidrocloruro sublinguales
Buprenorfina Comprimidos No se ha establecido la seguridad y eficacia en nifos <15 anos.
naloxona sublinguales
Ketamina Solucién inyectable Indicacion no aprobada en las especificaciones del producto.

Gabapentina

Comprimidos/
Capsulas duras

Indicacion no aprobada en las especificaciones del producto.

Pregabalina

Cépsulas/Capsulas
duras

No se ha establecido la seguridad y eficacia en <12 afos ni en
adolescentes.

Fuente: Agencia Espafiola de Medicamentos y Productos Sanitarios (AEMPS) [Consultado el 18 de marzo de 2021].

GUIA DE PRACTICA CLINICA SOBRE CUIDADOS PALIATIVOS EN PEDIATRIA

43






4. Quimioterapia y radioterapia
paliativa

Pregunta a responder:

e El uso de quimioterapia/radioterapia paliativa en nifios, nifias y adolescentes en
CPP ;aumenta la supervivencia, calidad de vida, y/o mejora el control de los sin-
tomas?

Contexto

La indicacién de quimioterapia (QT) paliativa, radioterapia (RT) paliativa o recibir sélo
tratamiento de soporte se fundamenta en el criterio médico, y es consensuada con la fami-
lia y el paciente, teniendo en cuenta sus valores y preferencias. Puede ser una decision di-
ficil de tomar para las familias y los profesionales que atienden a los pacientes pedidtricos
con enfermedad avanzada por un cancer incurable. Llegado a este punto, el objetivo del
tratamiento es maximizar la calidad de la vida del paciente respetando sus preferencias y
las de su familia.

La quimioterapia y radioterapia paliativas se administran con la intencion de propor-
cionar un alivio efectivo de los sintomas en pacientes con cdncer avanzado o metastasico,
entendiendo que este tratamiento no curard la enfermedad. La QT paliativa presenta un
perfil toxico bajo y se administra preferentemente por via oral. La RT paliativa es utiliza-
da para el alivio del dolor oncoldgico localizado y el tratamiento de las metastasis 6seas
localizadas, asi como para la mejora de los sintomas de compresion medular. Es efectiva a
las 2 0 3 semanas de su aplicacion en el 60% de los pacientes y se asocia con pocos efectos
secundarios®. Los cursos de RT paliativa son mas restringidos en cuanto a la extension del
campo, dosis acumulada y duracion®.

El nimero de publicaciones sobre la efectividad de distintos regimenes de QT y RT
paliativa en pacientes adultos es considerable, pero los estudios realizados en poblacién
pediatrica son escasos, y las indicaciones y los resultados tras la administraciéon de QT o
RT paliativa en nifios no se conocen de forma precisa y rigurosa. Por otra parte, mien-
tras que en los pacientes adultos més del 50% de los tratamientos de RT tienen inten-
cién paliativa®, un andlisis de la practica clinica en centros oncoldgicos mostré que la
RT paliativa representaba sé6lo el 11% de todos los tratamientos de RT en pacientes en
edad pediatrica®.

El objetivo de la pregunta es determinar la efectividad y seguridad de la quimiotera-
pia y radioterapia paliativas, cuando no existen opciones de curacion.
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Recomendaciones

1. Enla atencidn a los sintomas en CPP se propone una evaluacién individualizada
para diagnosticar y, en la medida de lo posible, tratar las causas especificas. En
pacientes pedidtricos con cédncer avanzado en cuidados paliativos deberia valo-
rarse en cada caso concreto, segin la localizacién y el tipo de tumor, el uso de la
radioterapia paliativa [Débil a favor].

2. Los profesionales sanitarios deben explicar al paciente (segun su nivel de desa-
rrollo), y a la familia, los beneficios, los riesgos, y la posibilidad de presencia de
sufrimiento asociado de las opciones de tratamiento (radioterapia paliativa, qui-
mioterapia paliativa, o medidas de soporte), de manera honesta, sencilla, cerca-
na, accesible, y coherente, expresando toda la informacién pertinente para que
participen en la decisién. Ademds de una escucha activa y silencios apropiados,
para poder conocer sus necesidades en cada momento [BPC].

3. Los profesionales sanitarios deben reforzar la informacion sobre el prondstico
del paciente en CPP y las opciones de tratamiento disponibles en cada momento
del curso de la enfermedad, adaptiandose a las necesidades individuales del pa-
ciente y la familia, con la finalidad de generar unas expectativas realistas [BPC].

Para los aspectos relacionados con los procesos de comunicacién y de toma de deci-
siones sobre el tratamiento, se sugiere consultar las recomendaciones de los capitulos 5y
6 de la guia.

. ..
Justificacidn

Justificacion breve de las recomendaciones, destacando los juicios del GEG en cuanto a los
criterios clave que motivaron las recomendaciones finales.

El GEG considera que la RT paliativa puede integrarse en el proceso de atencion al final
de la vida de los nifios, nifias y adolescentes con céncer incurable. Aunque la evidencia es
de muy baja calidad, todas las series muestran que la RT paliativa mejora los sintomas en
la mayoria de los pacientes, sin asociarse con una toxicidad significativa.

El GEG ha decidido no formular ninguna recomendacion sobre la QT paliativa a
partir de la evidencia identificada. Serd necesario disponer de mds estudios sobre la efec-
tividad y seguridad de su uso en la edad pedidtrica.

Finalmente, se han formulado consideraciones practicas generales sobre la necesidad
de clarificar el objetivo del tratamiento al paciente y la familia para evitar, en la medida de
lo posible, expectativas poco realistas que resulten en tratamientos innecesarios.

Justificacién detallada

Justificacion mds detallada de los juicios del GEG sobre cada uno de los criterios mds im-
portantes para las recomendaciones formuladas.

La certidumbre sobre el efecto de las intervenciones se valoré como muy baja debido a las
limitaciones metodoldgicas inherentes al disefio observacional retrospectivo y sin grupo
control de la mayoria de los estudios.
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e La evidencia identificada incluye 7 estudios observacionales retrospectivos sin
grupo control***’ que investigan los efectos de la RT paliativa sobre el control de
los sintomas (dolor, sintomas neurolégicos, disnea, etc.), asi como la proporcién
y grado de toxicidad radioinducida, en pacientes pedidtricos con cdncer avanza-
do. También se han identificado un ensayo clinico controlado y aleatorizado
(ECA)* y un estudio observacional prospectivo sin grupo control* que investi-
gan el efecto de la QT metrondmica* en la supervivencia libre de progresion y la
calidad de vida en pacientes pedidtricos con cdncer recurrente o metastasico.

e Al comparar las series entre si se observan amplias diferencias en las medianas
de las dosis de radiacién (oscilan entre 15 Gy y 40 Gy) y en las medianas de los
tiempos de los cursos de RT (oscilan entre 9 y 16 dias). Los pacientes tratados
con QT metrondémica recibieron dosis bajas por via oral de talidomida, celecoxib,
etopodsido y ciclofosfamida en régimen ininterrumpido*2. Los regimenes de tra-
tamiento de los dos estudios difieren en las dosis y la combinacién de farmacos
administrados.

e Los estudios incluyen grupos de pacientes con diferentes tipos de neoplasias,
excepto dos estudios que consideran pacientes con osteosarcoma® y neuroblas-
toma®, respectivamente. Los pacientes presentaban en su mayoria una neoplasia
extracraneal no hematol6gica como neuroblastoma, rabdomiosarcoma, sarcoma
de Ewing, osteosarcoma, etc.

*La quimioterapia metrondmica es un tipo de quimioterapia cuya toxicidad es minima. Consiste

en administrar agentes antineoplésicos habituales a intervalos muy préximos uno del otro y a dosis
relativamente bajas durante un tiempo prolongado y sin periodos de descanso farmacoldgico®.

La evidencia sugiere un balance de los efectos deseables e indeseables favorable a la
RT paliativa. La tasa de respuesta parcial o completa al tratamiento de los sintomas oscila
entre el 60,6%%7 y el 77%%*, frente a una tasa de efectos adversos que se encuentra entre el
6% y el 54%, la mayoria de ellos leves (Grado 1 o 2 y ninguno >3). Cabe sefialar que un
estudio muestra una tasa de respuesta al tratamiento significativamente inferior en los
pacientes que se encontraban en los tltimos 30 dias de vida®.

En el caso de la QT paliativa, el ECA que compara el tratamiento con QT metrono-
mica frente a tratamiento de soporte més placebo no observa diferencias en la superviven-
cia libre de progresion ni en la supervivencia global. La toxicidad grado 3 o 4 mostré los
siguientes resultados (control vs. intervencién): anemia (7,1% vs 11,7%), neutropenia
(0% vs 10,7%), trombocitopenia (0%vs 10,7%), neutropenia febril (0% vs 8,8%). Una
serie de 17 casos observa una mejoria transitoria de la calidad de vida en el 35% (n=7) de
los pacientes. E1 76% de los pacientes presentaron efectos adversos grado III o IV.

Ademds, el GEG tuvo en cuenta la importancia de clarificar el objetivo del trata-
miento a los pacientes y sus familias. Los padres de los nifios, nifias y adolescentes con
cancer tienen respuestas complejas a las recomendaciones de los profesionales sanitarios,
lo que les puede generar dificultades para distinguir entre el tratamiento directo de la en-
fermedad y el dirigido al alivio de los sintomas.
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De la evidencia a la recomendacion

En este apartado se presenta el contenido de la tabla de formulacion de recomendacio-
nes (Evidence to Decision framework) creada por el grupo GRADE, que estructura la
informacion que debe considerar el GEG para pasar de la evidencia a la formulacion de
recomendaciones. Para cada criterio se hace constar el juicio del GEG sobre el mismo, la
evidencia procedente de la investigacion y las potenciales consideraciones adicionales.

a) ¢ Es prioritario este problema?
e Juicio: Si.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

La indicacién de quimioterapia (QT) paliativa, radioterapia (RT) paliativa o recibir sélo
tratamiento de soporte se fundamenta en el criterio médico, y es consensuada con la fa-
milia y el paciente. Es una decisién muy importante y dificil para las familias de los nifios,
nifias y adolescentes con un cdncer avanzado. A pesar de ello, los resultados tras la admi-
nistraciéon de QT o RT paliativa en pacientes en edad pediatrica no se conocen de forma
precisa y rigurosa.

b) ¢, Cudl es la magnitud de los efectos deseables esperados?
¢ Juicio: Variable.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

En este apartado se presentan los resultados por desenlace o variable de resultado (dolor,
calidad de vida, analgesia de rescate), indicando el niimero de estudios en cada caso.

Variable de resultado: control de sintomas (RT paliativa: 5 estudios)

1. Un estudio que incluy6 50 pacientes en edad pedidtrica con cancer avanza-
do observo una resolucién de los sintomas parcial o completa en el 77%
(61/79) de los cursos de RT. La respuesta fue parcial o completa en el 80%
(n=37) de los cursos de RT indicados por dolor, en el 71% (n=10) de los
indicados por sintomas neuroldgicos, y en el 62% (n=5) de los indicados por
disnea. Los pacientes en los ultimos 30 dias de vida respondieron significa-
tivamente peor que los pacientes que sobrevivieron >30 dias tras la RT
[28% (n=4) vs. 89% (n=57), p<0,0001]*.

2. Unestudio realizado en Brasil (39 pacientes) y EEUU (49 pacientes) mues-
tra que el 67% (65/102) de los cursos de RT tuvieron una respuesta favora-
ble, parcial o completa, al tratamiento de los sintomas. El alivio del dolor
tuvo lugar en el 83% (52/63) de los casos, de los cuales el 46% (24/52) dis-
minuyeron o cesaron el uso de opioides*.

3. Un estudio que incluy6 20 pacientes con osteosarcoma observa un 75%
(24/32 cursos de RT) de resolucién de los sintomas, parcial o completa. Res-
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pondio el 75% (n=18) de los casos tratados por dolor; 6 de 17 pacientes in-
terrumpieron el tratamiento con opioides™®.

4. Un estudio que investiga el resultado del tratamiento paliativo con RT hi-
pofraccionada (>1 pero <5 fracciones con >3 Gy por fraccién una vez al dia)
en 62 pacientes pedidtricos con cdncer recurrente o metastasico, muestra
que la respuesta de los sintomas a la RT fue completa o parcial en el 60,6%
(63/104) de las lesiones irradiadas. Por indicacion, el 63,2% (43/68) de los
casos experimentd alivio del dolor, y el 100% (7/7) mejoré los sintomas
neuroldgicos?.

5. Un estudio encuentra una resolucién total o parcial de los sintomas en el
73% (60/82) de los cursos de RT que recibieron 44 pacientes pedidtricos con
cancer avanzado. E180% (n=33) respondio al tratamiento del dolor, el 58%
(n=14) al tratamiento de los sintomas neurolégicos y el 55% (n=6) mejor6
su disnea®.

Variable de resultado: tiempo de control de los sintomas (RT paliativa: 2 estu-
dios)

1. Un estudio que incluy6 20 pacientes con osteosarcoma que recibieron RT
paliativa obtiene una mediana de duracion del control de los sintomas de
140 dias (rango 1-882). La mediana de duracion del alivio del dolor fue de
77 dias (rango 1-785)%.

2. Un estudio (46 pacientes) que analiza los resultados del tratamiento de sin-
tomas con RT paliativa observa que el 58,7% (27/46) mejora durante la RT
y el 56,5% (26/46) a los 0-3 meses. A los 3-6 meses esta cifra desciende a
17,4% (8/46), y a los 6-12 meses so6lo el 6,5% (3/46) permanece estable’.

Variable de resultado: supervivencia libre de progresién (RT paliativa: 1 estudio,
QT paliativa: 1 estudio)

1. Un estudio que investiga el resultado del tratamiento paliativo con RT hi-
pofraccionada (>1 pero <5 fracciones con >3 Gy por fraccion una vez al dia)
en 62 pacientes pedidtricos con cdncer recurrente o metastdsico, observa
una tasa de supervivencia libre de progresion al afio y a los dos afios de 31%
y 20%, respectivamente?’.

2. Un estudio realizado en 108 pacientes con neoplasia extracraneal no hema-
tolégica avanzada que compara el tratamiento con QT metronémica frente
a placebo, obtiene un HR de supervivencia libre de progresion de 0,69
(IC95% 0,47 a 1,03; p=0,07)*..

Variable de resultado: supervivencia global (RT paliativa: 1 estudio, QT paliativa:
1 estudio)

1.  Un estudio que investiga el resultado del tratamiento paliativo con RT hi-
pofraccionada (>1 pero <5 fracciones con >3 Gy por fracciéon una vez al dia)
en 62 pacientes pedidtricos con cdncer recurrente o metastdsico, observa
una tasa de supervivencia global al afio y a los dos afios de 44% y 28 %, res-
pectivamente®’.
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2. Un estudio realizado en 108 pacientes con neoplasia extracraneal no hema-
tolégica avanzada que compara el tratamiento con QT metronémica frente
a placebo, muestra una supervivencia global de 85 dias (IC95% 61 a 123
dias) en el grupo placebo y 85 dias (IC95%, 69 a 113 dias) en el grupo inter-
vencion (p=0,13)*.

Variable de resultado: calidad de vida (QT paliativa: 1 estudio)

1. Losresultados de un estudio que incluye a 17 pacientes pediatricos con neo-
plasias refractarias que recibieron QT metrondmica sugieren una mejoria
transitoria de la calidad de vida en el 35% (n=6) de los pacientes, segtn las
escalas de Karnofsky—Lansky* (10 puntos en 5 pacientes y 20 puntos en
1 paciente). La diferencia respecto a las puntuaciones basales fue estadisti-
camente significativa (p = 0,02)*.

* Miden el estado funcional o performance status de un paciente que se define como el nivel de

actividad que puede realizar un individuo y su capacidad para autocuidado. La escala Karnofsky

ha sido disefiada para >16 afios, la escala Lansky para <16 afios. Rango de puntuaciones de 10
(restriccion grave) — 100 (actividad normal)*45.

e Consideraciones adicionales:

No se han identificado estudios que evalien la efectividad de la QT paliativa en el control
de los sintomas.

c) ¢,Cual es la magnitud de los efectos indeseables esperados?

¢ Juicio: Variable.

¢ Evidencia procedente de la investigacion: (RT paliativa: 6 estudios, QT paliativa:
2 estudios)

1.
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Un estudio realizado en Brasil (39 pacientes) y EEUU (49 pacientes) muestra
que un 54% (n=53) de los pacientes presentaron toxicidad de grado 1 0 2 y s6lo
4 pacientes toxicidad de grado 3.

En un estudio que incluy6 pacientes con osteosarcoma que recibieron RT paliativa,
el 12,5% (4/20) present? toxicidad de grado 1 y un paciente toxicidad de grado 2%.

Un estudio que analiza los resultados del tratamiento de sintomas con RT palia-
tiva registra un 24% (18/76) de toxicidad en el total de cursos de RT, la mayoria
de grado 1-2 (16/76)%*.

Un estudio que investiga el resultado del tratamiento paliativo con RT hipofrac-
cionada (>1 pero <5 fracciones con >3 Gy por fraccion una vez al dia) registra
7 cursos de 104 (6,7% ) con toxicidad de grado =3 de las que 5 fueron grado 3. No
hubo toxicidad grado 5.

Un estudio en 44 pacientes pediatricos con cancer avanzado que recibieron RT
paliativa observa efectos adversos agudos y de grado <3: nausea leve y autolimi-
tada (3,6%), dermatitis (6 %), y fatiga (3,6%)%.
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6. Un estudio que analiza los resultados del uso de RT paliativa en 34 pacientes con
neuroblastoma metastdsico encuentra un solo caso de toxicidad (grado 3) asocia-
da ala RT%.

7.  Enun estudio que compara el tratamiento con QT metronémica (n=56) frente a
placebo (n=52), la toxicidad grado 3 o 4 en ambos grupos mostré los siguientes
resultados (control vs. intervencién): anemia (7,1% vs 11,7%), neutropenia (0%
vs 10,7% ), trombocitopenia (0%vs 10,7% ), neutropenia febril (0% vs 8,8%). El
efecto adverso no hematoldgico més frecuente fue la mucositis (grado 1-2, 8,8%;
grado 3-4,5,3%) en el grupo intervencion*!.

8. Los resultados de toxicidad de un estudio en pacientes pedidtricos con neopla-
sias refractarias que recibieron QT metronémica muestran que 13 (76%) pacien-
tes presentaron efectos adversos grado 3 o 4, principalmente neutropenia e in-
fecciones (53%, n=9). Dos pacientes tuvieron una infeccién que les causé la
muerte (grado 5), una de ellas atribuible al tratamiento*.

d) ¢ Cual es la certeza global en la evidencia sobre los efectos?
e Juicio: Muy baja.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

La calidad global de la evidencia es muy baja debido a las limitaciones metodolégicas
inherentes al disefio observacional retrospectivo y sin grupo control de los estudios. El
ECA que compara el tratamiento con QT metrondmica frente a placebo fue considerado
de calidad alta.

e) ¢ Existe incertidumbre o variabilidad importante sobre como valoran
los pacientes los desenlaces principales?

e Juicio: La incertidumbre o la variabilidad probablemente no sean importantes.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

La revision sistemdtica no ha identificado estudios que respondieran a la pregunta.

f) El balance entre los efectos deseables e indeseables esperados,
¢ favorece a la intervencion o a la comparacion?

e Juicio: Radioterapia paliativa: probablemente favorece a la intervencién. Quimiotera-

pia paliativa: Desconocido.

¢ Evidencia procedente de la investigacion:

El uso de radiacidn con fines paliativos mejoré los sintomas en la mayoria de los pacientes
(entre el 77%3%® y el 60,6%%"), sin asociarse con toxicidad significativa. Esto sugiere la exis-
tencia de un balance beneficio/riesgo favorable al uso de la RT paliativa.
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Una de las series observa una tasa de respuesta favorable de sélo el 28% en los pa-
cientes que recibieron radioterapia durante los dltimos 30 dias de vida. Este resultado su-
giere que el uso de RT paliativa durante los ultimos 30 dias de vida podria no estar justifi-
cado.

No es posible evaluar la relacion beneficio-riesgo de la administracion de QT paliati-
va en pacientes en edad pedidtrica a partir de la evidencia identificada.

g) ¢,Cual es la magnitud de los recursos requeridos (costes)?
e Juicio: Baja.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

La revision sistemdtica no ha identificado estudios que respondieran a la pregunta.

e Consideraciones adicionales:

Estos pacientes reciben con frecuencia un tratamiento individualizado lo que hace dificil
realizar estimaciones (valoracién monetaria) sobre los recursos utilizados.

h) ¢ Cudl es la certeza en torno a la evidencia sobre los recursos
requeridos?

e Juicio: No hay estudios incluidos.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

La revision sistemadtica no ha identificado estudios que respondieran a la pregunta.

e Consideraciones adicionales:

Para esta pregunta se decidi6 evaluar el uso de recursos y costes de la QT y RT paliativas
al considerar que era un factor que podia tener influencia a la hora de formular las
recomendaciones. La revision sistematica no encontré evidencia econdmica.

) EI coste-efectividad de la intervencion, ¢ favorece a la intervencion o
a la comparacion”?

¢ Juicio: Desconocido.

¢ Evidencia procedente de la investigacion:

La revision sistemdtica no ha identificado estudios que respondieran a la pregunta.
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j) ¢, Cual seria el impacto en la equidad en salud?

¢ Juicio: Reducido.

¢ Evidencia procedente de la investigacion:

No se han identificado estudios que respondieran a la pregunta.

e Consideraciones adicionales:

Estos pacientes se tratan en unidades de referencia desde el inicio de su enfermedad y es
ahi donde se plantea, si es el caso, la administracién de QT o RT paliativa. Todas las
CCAA cuentan con, al menos, una Unidad de Oncologia Pediatrica*®.

K) ¢ Es aceptable la opcion para los agentes implicados”?

e Juicio: Variable.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

Un estudio que explora las expectativas acerca de los beneficios de la RT paliativa observd
que el 76% de los padres esperaba que el tratamiento aumentara el tiempo de superviven-
cia, mientras que el 40% esperaba la curacion, todo ello a pesar de haber sido informados
previamente sobre las indicaciones y posibles resultados de la RT paliativa®.

Un estudio que comparaba las preferencias de tratamiento al final de la vida de pro-
fesionales sanitarios y padres de pacientes pedidtricos (QT paliativa o s6lo tratamiento de
soporte), observo que significativamente mas padres (42/77, 54,5%) que profesionales sa-
nitarios (20/128, 15,6%) apoyaban la QT paliativa (Wilcoxon rank-sum test, p<0,0001).
Ademas, observa que los padres priorizan la esperanza como el factor mds importante
para tomar la decisién®.

e Consideraciones adicionales:

Es importante clarificar el objetivo del tratamiento a los pacientes y sus familias. Los pa-
dres de los nifios, nifias y adolescentes con cdncer tienen respuestas complejas a las reco-
mendaciones de los profesionales sanitarios lo que les puede generar dificultades para dis-
tinguir entre el tratamiento directo de la enfermedad y el dirigido al alivio de los sintomas.

La incongruencia entre las preferencias de los padres y el criterio de los profesiona-
les puede enmascarar la existencia de problemas de comunicacién o expectativas poco
realistas.

) ¢/ Es factible la implementacion de la opcion?

e Juicio: Probablemente si.
¢ Evidencia procedente de la investigacion:

No se han identificado estudios que respondieran a la pregunta.
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5. Participacion del menor en la toma
de decisiones y cuidados al final
de la vida

Pregunta a responder:

e ,Cudles son los facilitadores y las barreras para que el nifio, nifia o adolescente en
situacion final de vida participe en la toma de decisiones terapéuticas (incluso en
contra de la opinién de los padres o cuidadores)?

Contexto

Los pacientes en edad pedidtrica tienen derecho a que sus opiniones en asuntos que afectan
a sus vidas sean escuchadas, sin discriminacién alguna por edad, discapacidad o cualquier
otra circunstancia®. Incluso cuando el derecho a decidir corresponda a los padres o cuida-
dores que ostentan su representacion legal, la ley establece que “el paciente participard en
la medida de lo posible en la toma de decisiones a lo largo del proceso sanitario”,

Padres y profesionales sanitarios juegan un papel importante en la comunicacion, y
pueden tanto posibilitar como obstaculizar la participacién del paciente en la toma de
decisiones (TDD). No participar en las decisiones sobre su tratamiento y cuidados puede
tener consecuencias negativas para el nifio, nifia o adolescente, como el aumento del te-
mor y la ansiedad, la disminucién de la autoestima, la despersonalizacion y el sentimiento
de falta de preparacion ante los procedimientos médicos’!. A pesar de ello, una encuesta
en la que participaron 71 adolescentes de 12 CCAA que habian estado situacion de grave
riesgo mostré que el 56,4% no fueron consultados para tomar una decision™.

El objetivo de la pregunta es explorar las conductas, actitudes y comportamientos
que facilitan o dificultan la participacion en la TDD terapéuticas del paciente en cuidados
paliativos pedidtricos (CPP). Participar en la toma de decisiones se entiende aqui como la
capacidad de interactuar con otros en una consulta clinica y en el contexto del consenti-
miento informado.

La Planificacién Anticipada de las Decisiones (PAD) es una estrategia de reflexién y
didlogo entre profesionales, pacientes y familiares que pone de manifiesto los deseos y
preferencias de los pacientes respecto a los cuidados sanitarios y no sanitarios que desea
recibir cuando ya no pueda expresar personalmente su voluntad¥. Aunque el objetivo de
la pregunta son las decisiones terapéuticas, se incluyeron en la estrategia de busqueda los
estudios sobre PAD en los que participaran nifios, nifias y adolescentes en CPP. No se
encontrd ningun estudio con estas caracteristicas.
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Recomendaciones

56

1.

Todos los profesionales sanitarios que atienden al paciente candidato a recibir
CPP deben reconocer que tiene un papel central en el proceso de toma de deci-
siones [BPC].

Los profesionales deberian explicar a los nifios, nifias o adolescentes, y a sus fa-
milias, que su contribucion en la TDD sobre los cuidados al final de la vida es
muy importante, y que no tienen que decidir ellos solos, sino que el equipo mul-
tidisciplinar participard y les asistird en todo momento, asumiendo la responsabi-
lidad en funcién de su competencia profesional [BPC].

Los profesionales deben determinar la competencia o madurez del paciente para to-
mar decisiones teniendo en cuenta la complejidad e importancia de la decision y sus
circunstancias personales y familiares, ademas del marco normativo y legal [BPC].

Consultar a los pacientes sobre cémo quieren participar (grado de implicacién) en
la toma de decisiones terapéuticas y con quién quieren compartir el proceso de
TDD. Repetir la consulta en cada TDD porque las preferencias del paciente pue-
den variar segiin el momento de la enfermedad y el alcance de la decisién [BPC].

Registrar de manera sistemadtica las decisiones terapéuticas consensuadas con el
paciente y su familia en la historia clinica del paciente en CPP [BPC].

Para facilitar que el paciente participe en la TDD se sugiere que el profesional
tenga en cuenta lo siguiente [BPC]:

¢  Generar la méxima cercania y confianza posibles.

e Dirigirse directamente al paciente, para hacer patente que es el centro de la
conversacion.

e Darinformacion clara y honesta, expresada en un lenguaje facilmente com-
prensible, adaptado a la madurez del paciente. Valorar el uso de apoyos vi-
suales y soportes tecnoldgicos.

e Asegurarse de que el paciente entiende y comprende la informacién recibi-
da, manteniendo una actitud de escucha activa. Las explicaciones orales
pueden acompafiarse con informacién adicional por escrito.

e  Propiciar un didlogo abierto y honesto, sobre todo si se trata de una decision
compleja o existe incertidumbre sobre el prondstico.

Apoyar a los padres para que faciliten la participaciéon de los pacientes en la
TDD [BPC]:

e  Ayudarles a identificar sus propios temores y sufrimiento y a distinguirlos
de los de sus hijos e hijas.

e Aconsejarles que busquen activamente y con frecuencia los sentimientos y
opiniones de sus hijos e hijas.

e  Sugerirles que el paciente puede estar presente en las conversaciones con el
equipo sanitario.
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8. Se recomienda la formacion de los profesionales en el proceso de toma de deci-
siones compartidas con los pacientes [BPC].

9. En ausencia de contraindicaciones médicas, durante el proceso de toma de deci-
siones, se sugiere explorar el deseo de donacion de 6rganos y tejidos como parte
de los cuidados al final de la vida [BPC].

Justificacion

Justificacion breve de las recomendaciones, destacando los juicios del GEG en cuanto a los
criterios clave que motivaron las recomendaciones finales.

Ademas de las actitudes, conductas, comportamientos y sentimientos en torno a la toma
de decisiones al final de la vida y la participacion del paciente en el proceso, el GEG ha
tenido en cuenta un aspecto practico fundamental como es la necesidad de evaluar la ca-
pacidad para decidir del paciente.

Justificacion detallada

Justificacion mds detallada de los juicios del GEG sobre cada uno de los criterios mds im-
portantes para las recomendaciones formuladas.

Para identificar qué factores facilitan o dificultan la participacién del nifio, nifia o adoles-
cente en la toma de decisiones terapéuticas al final de la vida se ha tenido en cuenta la
perspectiva de todos los implicados en el proceso, el paciente, la familia y los profesionales
sanitarios. El GEG reconoce la importancia de incorporar las preferencias del nifio, nifia
o adolescente y de sus padres siempre que sean coherentes con el mejor interés del pa-
ciente, que puede cambiar seglin su estado y circunstancias. La implicacidn del nifio, nifia
o adolescente en el proceso no deberia generarle mayor preocupacion, ansiedad o tristeza.

Es fundamental que los profesionales determinen el grado de madurez del nifio, nifia
o adolescente para participar en la TDD terapéuticas al final de la vida que conllevan un
riesgo. La decision deberd o no tomarla el paciente, segin las situaciones, pero en cual-
quier caso siempre deberia ser oido con antelacion. Es preciso tener en cuenta que un
nifo, nifia con capacidad para tomar decisiones féciles o de bajo riesgo puede no tener la
madurez necesaria para decidir sobre tratamientos complejos que implican un riesgo ele-
vado y consecuencias graves.

El GEG destaca la labor fundamental del equipo multidisciplinar de CPP a la hora de
acompanar a los pacientes y la familia en la toma de decisiones, atendiendo a sus necesi-
dades.

Aunque es una cuestiéon que no se ha abordado especificamente en la literatura revi-
sada, el GEG reconoce la necesidad de capacitar a los profesionales sanitarios en la toma
de decisiones compartida.

Segun la evidencia identificada, en ocasiones las decisiones del paciente y la familia
se ven influidas por la posibilidad de ayudar a otros. En este sentido, la donacion de 6rga-
nos y tejidos puede ser una iniciativa de los pacientes y sus familiares a la que los profesio-
nales deben estar atentos y facilitar en la medida de lo posible.
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De la evidencia a la recomendacion

En este apartado se presentan los criterios que se han tenido en cuenta al formular las reco-
mendaciones y los juicios del GEG. Se ha dado respuesta a los criterios de la tabla de for-
mulacion de recomendaciones (Evidence to Decision framework), creada por el grupo
GRADE, que aplican para las preguntas que se responden con evidencia cualitativa.

a) ¢, Cual es la evidencia identificada?

Se incluyeron 7 estudios cuyo objetivo principal fue analizar las experiencias y opiniones
de los nifios, nifias y adolescentes que precisan CPP, de sus padres o cuidadores y de los
profesionales sanitarios, sobre la participacion en la toma de decisiones terapéuticas. Los
7 estudios identificados utilizaron métodos cualitativos de recogida y andlisis de los da-
tos’*%; 4 de ellos investigaron la perspectiva de los padres®>7%, 2 estudios analizaron la
perspectiva de los pacientes, padres y clinicos’*, y 1 estudio entrevisté a pacientes con una
enfermedad amenazante para la vida®.

Temas que emergieron del analisis de los estudios identificados:

1. Factores que influyen en la toma de decisiones (4 estudios)

En un estudio realizado en Australia y EEUU participaron 20 pacientes con cancer
avanzado de 10 a 20 afios de edad, 19 padres y 14 profesionales. Los pacientes estuvieron
recientemente implicados en una de las siguientes decisiones: participacidon en un ensayo,
orden de no reanimar y adecuacion de las medidas terapéuticas. El objetivo del estudio
era identificar las preferencias de cuidados de los nifios, nifias con cdncer avanzado al final
de su vida y los factores que influyen en la TDD. Los factores que segtn los pacientes in-
fluyen con més frecuencia en su decision son los que se basan en las relaciones, la preocu-
pacion y el cuidado de los demds. La TDD de pacientes, padres y profesionales presenta
importantes similitudes, como la sensibilidad a las preferencias de los demas®*.

Un estudio realizado en Holanda en el que participaron padres de 23 pacientes
(6 meses a 18 afios) con cancer incurable investigé la influencia de los procesos por los que
transitan los padres, cuando no hay posibilidad de curacion, a la hora de tomar decisiones
relacionadas con el tratamiento y el cuidado del nifio, nifia y adolescente. Para los padres
hacer frente a la pérdida constituye la esencia del proceso paliativo. El estudio muestra
que los padres que realizan la transicion de “preservarle” a “dejarle ir” son mds receptivos
a la situacion real y a las necesidades del menor.

Un estudio realizado en Japén en el que participaron 23 padres de 17 pacientes pedia-
tricos que fallecieron por cancer en 1 a 3 afios antes del estudio, exploré las ideas y senti-
mientos de los padres respecto a las medidas a adoptar para su hijo tras conocer que su
cancer es incurable. Los padres que expresaron ideas como “deseo de poner fin al sufri-
miento de mi hijo y deseo que esté comodo” o ““valorar los deseos y la dignidad de mi hijo™
podrian estar recordando algin deseo o preferencia manifestado por el menor antes o
durante la terapia contra el cancer?’.

Un estudio realizado en Holanda en el que participaron 24 pacientes (8 a 18 afios) con
cancer, 26 padres y 15 profesionales sanitarios, muestra que en el curso de un tratamiento
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de larga duracion “el mejor interés para el nifio” estd sujeto a cambios y, para las familias,
abarca otras esferas ademds del ambito médico™.

2. Rol de los padres (2 estudios)

Un estudio realizado en Suiza entrevistd a padres de 15 pacientes pedidtricos en cui-
dados paliativos o que habian fallecido en un periodo maximo de 2 afios antes de la entre-
vista, para explorar sus percepciones y necesidades. Los padres refieren que a menudo han
de luchar por lograr una atencién mas individualizada, adaptada a las necesidades de cui-
dado de su hijo/a. Valoran cuando el personal sanitario los respeta como expertos en el
cuidado del nifio, nifia y los implican activamente en los procesos de toma de decisiones®.

Un estudio realizado en Holanda entrevisto a 44 padres de 23 pacientes (0-18 afios)
con céncer en cuidados paliativos para describir y explicar las acciones de los padres a la
hora de expresar la “voz del nifio, nifia”. Los padres que buscan activamente entender la
perspectiva del nifio, nifia utilizan estrategias directas e indirectas. Prefieren las estrategias
indirectas cuando el nifio evita el tema o cuando consideran la conversaciéon amenazante
para el menor o para ellos mismos. Segun los autores, la incapacidad de los padres para
tener en cuenta la perspectiva del nifio, nifia se deberia en gran medida a la lucha por
afrontar la pérdida®.

A continuacion, figuran tres temas identificados a partir de un dnico estudio que se
describe después.

3. Participacion activa en la toma de decisiones (1 estudio)®
4. Actitudes/conductas de apoyo de los padres (1 estudio)®

5. Actitudes/conductas de apoyo de los clinicos (1 estudio)”

Un estudio realizado en EEUU en el que participaron 40 adolescentes (12 a 18 afios)
con cancer (34 pacientes con un primer diagndstico, 6 pacientes con diagnéstico de recidi-
va), explora su nivel preferido de implicacion en la toma de decisiones y las actitudes y
comportamientos de los padres y los clinicos que consideran que son de ayuda en el pro-
ceso. La mayoria de los entrevistados eligi6 tener un rol activo, pero también expresaron
su reconocimiento/aprecio por la visién de la familia, la presencia de los padres y la orien-
tacion de los profesionales. El estudio muestra conductas, actitudes y comportamientos de
los padres, como discutir en familia las opciones antes de comunicdarselas al equipo sanita-
rio, y de los profesionales, como la honestidad y el uso de un lenguaje comprensible, que
los adolescentes perciben como facilitadoras®.

Los temas y subtemas que emergieron del andlisis de los estudios identificados para
responder a esta pregunta se describen en detalle en el anexo II.
b) ¢ Cual es la confianza en la evidencia®?

La calidad de la evidencia fue juzgada como baja o muy baja. Las principales razones que
llevaron a disminuir la calidad fueron las limitaciones metodoldgicas y la incertidumbre
sobre la suficiencia y la relevancia de los datos.
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La seleccion de los participantes se realiz6 mediante muestreo por conveniencia. La
tasa de respuesta fue baja y el riesgo de autoseleccion elevado. Quienes decidieron parti-
cipar en los estudios pudieron ser diferentes de quienes rehusaron ser entrevistados. Nin-
gun estudio reflexiona sobre la relacion entre el investigador y el tema de la investigacion
(reflexividad). Tampoco se verificaron los hallazgos en ninguno de los estudios incluidos.

En la mayoria de los casos existe incertidumbre sobre la riqueza y cantidad de los
datos que contribuyen a los temas/hallazgos. Ademas, los estudios individuales no infor-
maron sobre la saturacion de la informacién. Al analizar la evidencia en conjunto se ob-
serva que algunos de los temas se identificaron en un tnico estudio.

En ocasiones la evidencia no es directamente aplicable a la poblacion diana de la
GPC. Dos estudios se centraron en pacientes y padres de pacientes con una enfermedad
amenazante para la vida (cancer), no en situacion final de vida, que estaban recibiendo
tratamiento con intencién curativa en lugar de los cuidados propios del final de la vida.
Ademads, un estudio incluy6 a pacientes mayores de 18 afios de edad. Algunos estudios®*
incluyen nifios, nifias y adolescentes, pero no diferencian entre ellos. Sin embargo, los
adolescentes son diferentes desde el punto de vista bioldgico y psicosocial. Ademas, los
estudios identificados se han desarrollado en entornos culturales diferentes al nuestro lo
que limita la generalizacién de los resultados.

Los estudios se centran en poblacion pedidtrica con cancer; el estudio de Inglin ez al.3
es el tnico que incluye otras enfermedades.

c) Equidad, aceptabilidad y factibilidad

La participacion del menor en la TDD responde al principio bioético de autonomia segun
el cual debe respetarse que las personas tomen sus propias decisiones respecto a la acep-
tacion o rechazo de todo lo que afecte a su salud y su enfermedad.

En Espaiia la Ley Organica de Modificacion del Sistema de Proteccion a la Infancia
y a la Adolescencia establece el marco general que regula la capacidad de los menores
para tomar decisiones. Los menores con 16 afios cumplidos tienen derecho a decidir; sin
embargo, cuando se trate de una actuacion de grave riesgo para la vida o salud del menor,
segun el criterio del facultativo, el consentimiento lo prestara el representante legal del
menor, una vez oida y tenida en cuenta la opinién del mismo*®. Algunas normativas auto-
némicas reconocen el derecho a decidir del menor a una edad inferior a los 16 afios®%%.

Independientemente de este marco ajustado a edades, es obligacién del equipo mul-
tidisciplinar valorar la madurez del menor ante una decision clinica. La relacion estrecha
que mantienen los profesionales sanitarios con los nifios, nifias y adolescentes suele apor-
tar informacidn suficiente para conocer la madurez y el grado de participacion que pueden
tener estos pacientes en la toma de decisiones terapéuticas. Solamente si existen dudas
razonables por parte de los profesionales que atienden habitualmente al paciente, se utili-
zan escalas de competencia validadas®®, o se lleva a cabo una evaluacion protocolizada de
la madurez del menor con un especialista en psicologia clinica.

Una cuestion distinta al derecho a decidir es el derecho a recibir informacion. Es muy
importante tener en cuenta que todos los nifios, nifias y adolescentes en el final de la vida
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tienen derecho a ser informados independientemente de la edad que tengan. Es frecuente
que la familia plantee resistencia a la realizacion de este derecho en un intento de proteger
a su hijo o hija. Es responsabilidad de los profesionales ser capaces de evitar este tipo de
conductas trasladando a la familia lo beneficioso que resulta para el paciente recibir la
informacion necesaria adaptada a su edad y capacidad de comprension.

La figura del profesional sanitario es clave como garante de los derechos del menor
en aspectos tan trascendentes como su capacidad para tomar decisiones o entender la in-
formacién que se les debe dar, asi como preservar la confidencialidad y la propia intimi-
dad.

d) Otras consideraciones

Los profesionales sanitarios deberian informar de manera abierta y honesta al paciente y
la familia sobre el prondstico y los tratamientos disponibles para facilitar la TDD. La incer-
tidumbre sobre el prondstico, en caso de existir, también deberia ser discutida.

Segtin la evidencia, los pacientes quieren y valoran el rol materno y paterno y la ex-
periencia de los clinicos para guiarles en el proceso de TDD, lo que indica a los clinicos la
necesidad de contextualizar la TDD en el marco de las relaciones interpersonales estable-
cidas. El grado de implicacién preferido puede variar de unos pacientes a otros, segin el
tipo de decisidn, o incluso durante el curso de la enfermedad. El GEG considera impor-
tante interrogar al paciente sobre su grado preferido de participacién ante cada nueva
TDD en lugar de hacer asunciones basadas en preferencias previas. Los profesionales han
de respetar los deseos del paciente y su familia, sin embargo, el GEG coincide en que se
deberia instar firmemente a que el niflo, nifia o adolescente pueda manifestar sus prefe-
rencias, segin su capacidad, cuando se discute sobre aspectos relacionados con su trata-
miento.

Para una comunicacién efectiva con el paciente pedidtrico es necesario adaptarse a su
edad y nivel evolutivo. El lenguaje no verbal, paraverbal y los juegos pueden ser aspectos
tan esenciales de la comunicacion con el nifio o nifia como las palabras, ya que permiten
comprender sus necesidades y pueden ayudarle a participar en la toma de decisiones.

El reconocimiento y respeto de la realidad de la relacion del nifio, nifia o adolescente
con sus padres es un factor que debe estar presente en la dindmica del proceso, es decir, la
TDD sobre el tratamiento y cuidados del paciente deberia ser consistente con la forma en
la que se toman decisiones sobre otros aspectos de la vida del menor.
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6. Comunicacion con el paciente
y la familia

Pregunta a responder:

e ;Qué aspectos de la comunicacion se perciben como ttiles al plantear a los pa-
cientes y familiares la adecuacion las medidas terapéuticas a la situacion clinica
del nifio, nifia o adolescente en CPP?

Contexto

La adecuacién de las medidas terapéuticas (AMT) consiste en no iniciar o retirar interven-
ciones terapéuticas y tratamientos al anticipar que no conllevaran un beneficio significati-
vo en la situacion clinica del nifio, nifia o adolescente que ha entrado en una fase avanzada
de la enfermedad o que se encuentra en situacion final de vida®. Cuando se identifica esta
situacion se deben adecuar los objetivos terapéuticos, que se orientaran a reforzar o ins-
taurar cuidados que aseguren el alivio y el confort del paciente cuando se acerca el final
de su vida.

La discusion sobre la irreversibilidad de la situacién clinica del paciente en edad pe-
didtrica presenta multiples retos para los profesionales de la salud y para los padres o
cuidadores. La incertidumbre sobre el pronéstico, la reticencia a dar malas noticias, o el
conflicto con los padres en torno a la AMT, pueden retrasar la adecuada planificaciéon de
los cuidados al final de la vida del paciente hasta una fase muy avanzada de la enfermedad.

El objetivo de la pregunta es identificar los factores que son percibidos como facilita-
dores o barreras en la comunicacion efectiva entre los profesionales sanitarios, los padres,
y los nifios, nifias o adolescentes con una enfermedad limitante o amenazante para la vida,
en concreto cuando se habla de la adecuacion las medidas terapéuticas al final de la vida.

Recomendaciones

1. Los profesionales deben esforzarse para que la comunicacién con el paciente y
la familia se desarrolle en un ambiente de maxima cercania y confianza. El pa-
ciente y la familia deberian percibir la implicacién y voluntad del equipo en el
tratamiento y cuidado del paciente [BPC].

2. Enlamedida de lo posible, identificar y asignar profesionales de referencia den-
tro del equipo sanitario para la comunicacion con el paciente y su familia [BPC].

3. Los clinicos deben investigar las preferencias de los pacientes y la familia sobre
qué informacién quieren recibir y como (interlocutor/es, frecuencia, nivel de de-
talle y complejidad), preguntandoles y adaptando la comunicacion a sus necesi-
dades, a sus valores y a su cultura en cada momento [BPC].
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10.

11.

12.

Las necesidades de informacion y las preferencias del paciente y la familia deben
valorarse regularmente [BPC].

Tratar de conocer los pensamientos y sentimientos del paciente y la familia, ha-
ciéndoles preguntas y escuchando respetuosamente sus respuestas. El equipo
debe poner en valor y respetar el conocimiento tinico que los padres tienen de su
propio hijo o hija [BPC].

Mostrar compasion y empatia, expresando preocupacion por el paciente y reco-
nociendo el estrés emocional y las dificultades familiares que se producen [BPC].

Las reuniones con el paciente en CPP y su familia deben planificarse, preparan-
do los siguientes aspectos con antelacién [BPC]:

e Buscar un lugar cémodo, tranquilo, con privacidad, preferentemente sin ba-
rreras fisicas entre los interlocutores y sin interrupciones, dedicando el tiem-
PO necesario.

e  Animar al paciente y la familia a preparar la reunién escribiendo con an-
telacion las dudas, preocupaciones o ideas que deseen plantear durante la
misma.

¢ Identificar, abordar y, si es posible, resolver cualquier discrepancia entre los
profesionales sanitarios antes de la reunion. Si el consenso no es posible,
decidir como presentar la diferencia de opiniones a la familia y al paciente,
e informarles acerca de las acciones futuras dirigidas a resolver la falta de
consenso.

Cuando se informa al paciente en CPP y a la familia, los hechos deben presentar-
se de forma clara y honesta, utilizando un lenguaje facilmente comprensible. Es
aconsejable transmitir la informacidn clave en frases cortas. A continuacion, es
importante permanecer en silencio, dando tiempo al paciente y a la familia para
expresar emociones, y compartir sus pensamientos [BPC].

Las emociones que pueden experimentar el paciente y la familia pueden dificul-
tar la comprension y retencion de la informacidn; por tanto, puede ser necesario
repetir la informacién varias veces, preguntando si se ha comprendido. Se reco-
mienda emplazar al paciente y la familia a un siguiente encuentro, y ofrecer dis-
ponibilidad para reiterar y reforzar los mensajes, y aclarar nuevas dudas [BPC].

Antes de finalizar cada reunion, el paciente en CPP y la familia deben conocer el
momento en el que es probable que reciban mas informacion, y la préxima oca-
sion en la que pueden preguntar a los clinicos acerca de las dudas que les hayan
surgido [BPC].

La decision de adecuar las medidas terapéuticas a la situacion clinica del nifio,
nifia o adolescente que ha entrado en una fase avanzada de la enfermedad debe
ser clara para todos los involucrados en la toma de decisiones sobre el tratamien-
to del paciente. Se debe registrar el proceso en la historia clinica o plan de actua-
cién [BPC].

Tras consensuar la necesidad de adecuar las medidas terapéuticas, se debe infor-
mar al paciente en CPP y a la familia sobre el nuevo plan de tratamiento y cuida-
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dos, comunicando que los objetivos son conseguir el maximo confort y bienestar
para el paciente, y disminuir el sufrimiento [BPC].

13. Las organizaciones sanitarias deben proporcionar a los profesionales que traba-
jan con pacientes pedidtricos que precisan de CPP una formacion adecuada en
habilidades para la comunicacién [BPC].

14. Las organizaciones sanitarias y los propios servicios asistenciales deben garanti-
zar la continuidad de cuidados, durante 24 horas al dia, los 365 dias del afio y la
coordinacidn entre los distintos servicios y dmbitos asistenciales [BPC].

. oo .,
Justificacion

Justificacion breve de las recomendaciones, destacando los juicios del GEG en cuanto a los
criterios clave que motivaron las recomendaciones finales.

El GEG ha tenido en cuenta la evidencia sobre los facilitadores y las barreras de la comu-
nicacion desde el momento del diagndstico hasta el final de la vida porque entiende que la
comunicacion es un proceso continuo que se desarrolla a lo largo de toda la enfermedad.

Justificacién detallada

Justificacion mds detallada de los juicios del GEG sobre cada uno de los criterios mds im-
portantes para las recomendaciones formuladas.

Las recomendaciones se han formulado en base a la evidencia identificada y la experien-
cia clinica de los profesionales del GEG. La evidencia pone de manifiesto la necesidad de
compasion, empatia, escucha activa y apoyo emocional de los pacientes y sus familias. Es
importante tener en cuenta sus preferencias sobre la cantidad de informacion, frecuencia,
interlocutores y momento de la comunicacién. La informacion debe adaptarse a su capa-
cidad de comprension.

De la evidencia a la recomendacion

En este apartado se presentan todos los criterios que se han tenido en cuenta al formular las
recomendaciones. Se ha dado respuesta a los criterios de la tabla de formulacioén de reco-
mendaciones (Evidence to Decision framework), creada por el grupo GRADE, que aplican
para las preguntas que se responden con evidencia cualitativa.

a) ¢/ Cual es la evidencia identificada”?

Se incluyeron estudios cuyo objetivo era explorar los aspectos facilitadores o barreras de
la comunicacion entre los pacientes, sus familiares y los profesionales cuando la salud del
nifio, nifia o adolescente empeora cerca del final de la vida y continia recibiendo trata-
miento con intencidn curativa. También se incluyeron estudios con una perspectiva mas
amplia, que investigan la experiencia de los pacientes y sus familias en torno a diversos
aspectos de la atencion al final de la vida, entre los que destacase la comunicacion.
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Fueron identificados e incluidos un total de 14 estudios®”. Diez estudios investiga-
ron la comunicacién desde la perspectiva de los padres®®%-77, 1 estudio incluy6 a los pacien-
tes y a sus padres’, 1 estudio entrevisto a la familia del paciente (padres y hermanos)® vy,
finalmente, 2 estudios atendieron la perspectiva de los profesionales®””.

Temas que emergieron del analisis de los estudios identificados:

1. Establecer una relacién de confianza (6 estudios)

Un estudio realizado en EEUU entrevisté a 20 pacientes (9-21 afnos) con cancer
avanzado, y a sus padres, para identificar los aspectos que favorecen o dificultan la comu-
nicaciéon en CPP. Padres y pacientes manifestaron la necesidad de construir una relacién
con los clinicos. En este sentido, ambos consideraron importante la continuidad en la rela-
cidn (tratar siempre con el mismo profesional/es) y la demostracién de esfuerzo, voluntad
y competencia por parte de los clinicos. La falta de continuidad en el seguimiento del pa-
ciente durante el proceso de su enfermedad es percibida de forma negativa. La disponibi-
lidad de los clinicos y el apoyo emocional (consuelo, compasién, afecto, consideracion,
esperanza), también son valorados por padres y pacientes como aspectos relevantes. Pa-
dres y pacientes aprecian a los clinicos que invierten tiempo en conocer personalmente y
desarrollar una amistad con los pacientes’.

Un estudio realizado en Francia, entrevisté a 133 familias para explorar la experien-
cia de los padres en la toma de decisiones al final de la vida, 3 afios después de la muerte
del hijo/a, en el &mbito de los cuidados intensivos perinatales. Para construir una relacion
de confianza, los padres sefialan la importancia de tratar siempre con los mismos profesio-
nales, la presencia de una atmosfera protectora y compasiva, y la calidad de la atencién y
los cuidados al bebé’.

Un estudio realizado en EEUU describe la experiencia de 14 padres que perdieron a
su hijo o hija (>10 afios) a causa de un cancer, como minimo un afio antes del estudio. Los
padres manifiestan la necesidad de tratar con los mismos profesionales de forma continua-
da. La dedicacion, interés, cuidado, sensibilidad, empatia, consideracion y carifio fueron
muy valorados. Perciben que la confianza y la familiaridad entre clinicos y pacientes gene-
ran seguridad, el conocimiento de qué es lo que se puede esperar, y coincidencia en las
expectativas®.

Un estudio realizado en EEUU en el que participan 56 padres cuyos hijos/as (0-18
afos) fallecieron en la UCI 12-45 meses antes, investigd sobre las prioridades en la comu-
nicacién durante la atencion al final de la vida. La mayoria de los padres prefiere una figu-
ra familiar o de referencia responsable de transmitir la informacidn, para evitar la confu-
sién y la consiguiente falta de confianza que pueden generar demasiados interlocutores.
Manifiestan la necesidad de tener acceso inmediato al equipo sanitario, no s6lo para obte-
ner informacién del plan de cuidados sino también para adquirir seguridad y tranquilidad
emocional. La percepcion de prisa o impaciencia en los clinicos o, peor aun, renuencia a
reunirse con ellos les desalienta profundamente. Los padres respaldan con fuerza las de-
mostraciones genuinas de compasién y empatia’’.

Un estudio realizado en EEUU entrevisté a 56 padres de nifios y nifias que fallecie-
ron en una UCI pediatrica 3-12 meses antes. El aspecto de la comunicacién con los clinicos
mencionado con mas frecuencia es la disponibilidad y solicitud del profesional. Los padres
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comentan que su compresion aumenta cuando los clinicos se toman el tiempo de sentarse
con ellos durante las conversaciones. Algunos padres percibieron rechazo a hablar sobre
el cuidado de sus hijos e hijas a no ser que se les preguntara directamente™.

Un estudio realizado en el Reino Unido en el que participaron 54 madres y 3 padres
que perdieron a su hijo o hija durante el periodo neonatal, explora la experiencia de los
padres sobre los cuidados paliativos neonatales. Los padres anhelan comprension (empa-
tia) y agradecen un trato respetuoso y digno para ellos y para su bebé (sensibilidad)™.

2. Interaccion durante el proceso de comunicacion (9 estudios)

Un estudio realizado en EEUU en el que participan 51 padres de nifios y nifias que fa-
llecieron en una UCI pediatrica 3-12 meses antes, recopila informacién sobre buenas y malas
précticas de los profesionales en la comunicacion con los padres. Segun los padres, los clini-
cos deben comunicar con el estado afectivo apropiado (sentimiento, actitud) y tratar al pa-
ciente como a una persona, no como a otro caso clinico mas. La informacién médica debe ser
clara y comprensible. Consideran responsabilidad de los clinicos saber gestionar la esperan-
za (balance entre incertidumbre y prondstico), sin crear falsas expectativas’™.

Un estudio realizado en EEUU entrevisté a 56 padres de nifios y nifias que fallecie-
ron en una UCI pedidtrica 3-12 meses antes. Segtin los padres, los clinicos deben emplear
un tono compasivo, amable, y consolador, e informar con claridad, empleando términos
coloquiales, y al ritmo adecuado a la capacidad de comprensién del paciente y la familia.
Hacen referencia al impacto del lenguaje corporal, la falta de contacto visual genera des-
confianza y el sentimiento de que se oculta informacion’.

Un estudio realizado en EEUU explora aspectos de la comunicacién cuando la salud
del paciente, en tratamiento con intencion curativa, empeora cerca del final de la vida.
Participan 12 padres cuyos hijos e hijas fallecieron por cancer 1,5-14 afios antes del estu-
dio. E145% de los padres demanda que las malas noticias se comuniquen de manera com-
pasiva, seguidas de inmediato de un plan para el futuro. El 63% valora que el equipo sani-
tario muestre emociones como preocupacion, frustracion o tristeza®.

Un estudio realizado en Francia, entrevistd a 133 familias para explorar la experien-
cia de los padres en la toma de decisiones al final de la vida, 3 afios después de la muerte
del hijo o hija, en el &mbito de los cuidados intensivos perinatales. Perciben como aspectos
facilitadores que los clinicos clarifiquen y repitan los datos médicos, sin crear falsas espe-
ranzas ni con metéaforas incomprensibles’..

Un estudio realizado en EEUU entrevisté a 20 pacientes (9-21 afios) con cincer
avanzado, y a sus padres, para identificar los aspectos que favorecen o dificultan la comu-
nicacion en CPP. Como facilitadores del intercambio de informacién, padres y pacientes
hacen referencia a la habilidad de los clinicos para escuchar y hablar de manera directa y
comprensible, utilizando el tiempo que sea necesario. Expresan la necesidad de que los
clinicos muestren interés por lo que piensan padres y pacientes, escuchdndoles, aunque
estén en desacuerdo. Los pacientes sefialan la importancia de que los clinicos les crean
(estan “de su parte”)’s.

Un estudio realizado en EEUU en el que participan 56 padres cuyos hijos o hijas (0-
18 afos) fallecieron en la UCI 12-45 meses antes, investigé sobre las prioridades en la co-
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municacién durante la atencion al final de la vida. Los padres apoyan una comunicaciéon
honesta, sin falsas esperanzas. Valoran el respeto por la integridad de la relacién paterno-
filial: ser escuchados, respetados, y no juzgados’.

Un estudio realizado en Canadd y EEUU entrevist6é a 99 familiares (36 madres,
24 padres, 39 hermanos) de nifios, nifias y adolescentes que fallecieron de cdncer en los
12 meses previos al estudio, para solicitar su opinién sobre como mejorar la atencion al
final de la vida. Los padres son conscientes de la dificultad que implica dar malas noti-
cias, pero manifiestan la necesidad de ser escuchados y que se respete su perspectiva.
Sefialan que la informacién debe repetirse hasta tener la seguridad de que la familia la
ha comprendido®.

Un estudio realizado en Canadd examina las opiniones de 29 profesionales del 4mbi-
to de los cuidados paliativos perinatales que manifestaron la importancia de encontrar un
espacio que asegure la privacidad y el uso del tiempo necesario para la comunicacion®’.

Un estudio realizado en el Reino Unido investiga como perciben los pediatras la co-
municacion que tiene lugar en torno a la muerte de los pacientes, mediante un cuestiona-
rio de preguntas abiertas que respondieron 61 profesionales. Valoran el respeto mutuo
(escuchar y ser escuchado) como un factor facilitador en las discusiones con los padres,
mientras que la falta de tiempo y las interrupciones se perciben como barreras para una
comunicacién efectiva™.

3. Comunicacion personalizada/ individualizada (9 estudios)

Un estudio realizado en EEUU describe la experiencia de 14 padres que perdieron a
su hijo o hija (>10 afios) a causa de un cancer, como minimo un afio antes del estudio. Se-
fialan la importancia de adaptar las discusiones sobre el final de la vida a las necesidades
individuales de los interesados. Los padres creen que en ocasiones los clinicos hacen uso
de técnicas aprendidas de memoria en las discusiones sobre el final de la vida®.

Un estudio realizado en Francia, entrevisté a 133 familias para explorar la experien-
cia de los padres en la toma de decisiones al final de la vida, 3 aflos después de la muerte
del hijo/a, en el &mbito de los cuidados intensivos perinatales. Segtin los padres, los clini-
cos deberian incorporar la realidad de la familia en la comunicacion’.

Un estudio realizado en EEUU en el que participaron 28 padres de nifios y nifias que
habian fallecido 6 meses-4 afios antes, y que recibieron CPP, investiga las preferencias de
los padres sobre el momento de entablar la discusion sobre los cuidados paliativos y las
opciones de cuidados al final de la vida. El1 43% (n=12) prefiere que tenga lugar en fases
muy tempranas (en el diagndstico o al inicio del tratamiento), el 39% (n=11) prefiere que
tenga lugar cuando fracasa el tratamiento curativo o se diagnostica una recurrencia de la
enfermedad, y el 17% (n=5) expresd incertidumbre al respecto’.

Un estudio realizado en el Reino Unido analiz6 las experiencias durante la atencion
al final de la vida de 55 padres de nifios, nifias y adolescentes (<17 afios) que fallecieron 12
a 18 meses antes en un centro hospitalario de tercer nivel. Los padres plantearon la nece-
sidad de una buena comunicacién que les prepare frente a la posible muerte de su hijo o
hija. Comentaron la resistencia que en ocasiones manifiestan los clinicos a tratar sobre la
muerte hasta que es muy tarde’.
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Un estudio realizado en Canadd y EEUU entrevist6 a 99 familiares (36 madres, 24
padres, 39 hermanos) de nifios, nifias y adolescentes que fallecieron de cancer en los 12
meses previos al estudio, para solicitar su opinién sobre como mejorar la atencion al final
de la vida. Reclaman que los clinicos faciliten detalles por anticipado sobre lo que puede
suceder en el curso de la enfermedad, incluida la posibilidad de que su hijo o hija pueda
morir. En relacién a los hermanos/as del paciente, deberian ser incluidos en las reuniones
con el equipo médico, informandoles de manera adecuada a su nivel de desarrollo®.

Un estudio realizado en el Reino Unido en el que participaron 54 madres y 3 padres
que perdieron a su hijo hija durante el periodo neonatal, explora la experiencia de los pa-
dres sobre los cuidados paliativos neonatales. Los padres desean saber qué pueden espe-
rar y como manejar la posibilidad de muerte y los sentimientos que conlleva’.

Un estudio realizado en EEUU explora las experiencias de 36 padres de un origen
cultural diferente (Méjico y China), que sufrieron la muerte de su hijo o hija (<20 afios)
entre 6 meses y S afios antes. Las diferencias culturales y el lenguaje pueden ser una barre-
ra en la comunicacion que frene a los padres inmigrantes a solicitar informacion, dando a
los clinicos la falsa impresion de que han abordado de forma adecuada sus preocupacio-
nes. Los padres apreciaron que los clinicos incorporasen en la comunicacién los valores
religiosos y culturales de las familias™.

Un estudio realizado en EEUU en el que participan 56 padres cuyos hijos e hijas
(0-18 afios) fallecieron en la UCI 12-45 meses antes, investigé sobre las prioridades en la
comunicacion durante la atencién al final de la vida. Es frecuente que los padres reconoz-
can su fe como el centro de su esfuerzo en encontrar sentido a la situacién”.

Un estudio realizado en el Reino Unido investiga cémo perciben los pediatras la co-
municacidn que tiene lugar en torno a la muerte de los pacientes, mediante un cuestiona-
rio de preguntas abiertas que respondieron 61 profesionales. Los clinicos opinan que la
comunicacion tiende a “ir bien” cuando ha habido una buena planificacién e introduccién
previas”.

Los temas y subtemas que emergieron del andlisis de los estudios identificados para
responder a esta pregunta se describen en detalle en el anexo II.

b) ¢, Cual es la confianza en la evidencia?

La calidad de la evidencia fue evaluada como moderada, baja o muy baja. Las causas
que motivaron el descenso de la calidad son compartidas por la mayoria de los estudios
incluidos.

En general, la tasa de respuesta fue baja lo que significa que el riesgo de sesgo de
autoseleccion es elevado. Es posible que las opiniones y necesidades en torno a la comu-
nicacion de aquellos que rehusaron participar fueran diferentes de las opiniones y necesi-
dades de los participantes en los estudios.

Existe incertidumbre respecto a la triangulacién y saturacién de los datos en los estu-
dios individuales. Los estudios no informan si llegaron a alcanzar la saturacion de los datos
y algunos no realizaron triangulacion de los mismos. La triangulacién es una técnica que
consiste en utilizar 3 o mas perspectivas o diferentes observadores, o varias fuentes de
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datos para reducir la incertidumbre de un solo método. La saturacion se refiere al momen-
to en que, después de la realizaciéon de un niimero de entrevistas, grupos de discusion, etc.,
el material cualitativo deja de aportar datos nuevos.

La naturaleza retrospectiva de los estudios, con una dnica excepcion, introduce un
riesgo elevado de sesgo de memoria. Los resultados de Hendricks-Ferguson et al.”® sobre
cudndo prefieren los padres recibir la informacién de los cuidados al final de la vida deben
ser interpretados con cautela, es preciso tener en cuenta que su perspectiva es muy dife-
rente tras la muerte del hijo o hija.

Los investigadores no han examinado de forma critica su propio rol y su subjetividad
de analisis. Los estudios no informan sobre la relacion entre investigadores, entrevistado-
res y participantes.

Los hallazgos de los estudios se consideran aplicables a nuestra pregunta en términos
de poblacién incluida, contexto y temas investigados.

c) Facilitadores y barreras

La evidencia incluida explora la comunicacién desde una perspectiva mas amplia que la
formulada en la pregunta de investigacion. Ademds de las percepciones y expectativas
de la familia y los profesionales en torno a la comunicacion cuando el objetivo global del
cuidado cambia a “mantener el confort”, el GEG ha considerado oportuno explorar los
facilitadores y barreras de la comunicacion desde el momento del diagnéstico hasta el final
de la vida.

Esta perspectiva tiene en cuenta que la comunicacién es un proceso continuo que
tiene lugar durante todo el curso de la enfermedad. Cuando el paciente entra en una fase
de irreversibilidad y progresion, la comunicacion entre los profesionales, el paciente y la
familia habra adquirido ya una dindmica que influird en el momento de plantear la adap-
tacion de los cuidados a la situacion de final de vida del paciente.

Para una comunicacion efectiva, la evidencia sugiere establecer una relacién de con-
fianza con un nimero limitado de profesionales. Deben poseer las habilidades y competen-
cias necesarias para comunicar “malas noticias” (es decir, informacion capaz de alterar dras-
ticamente la vision que tiene un paciente sobre su futuro®) y estar disponibles cuando es
importante la discusion frecuente (por ejemplo, ante un deterioro grave del estado del pa-
ciente). Cuando el paciente y la familia se sientan mas cémodos con un profesional en parti-
cular, sus preferencias deberian ser reconocidas y respetadas. El GEG entiende que en el
transcurso de la enfermedad los profesionales de referencia para el paciente y la familia
cambiardn en funcién del &mbito asistencial en el que el paciente es atendido. Por este mo-
tivo es primordial que todos los servicios, a nivel domiciliario, hospitalario o en centros so-
ciosanitarios trabajen de forma coordinada para asegurar la continuidad asistencial.

La evidencia muestra que es importante que los profesionales sean sensibles a la si-
tuacién de vulnerabilidad en la que se encuentran los pacientes y sus familias, y a la nece-
sidad que tienen de compasion, empatia y apoyo emocional. Por otra parte, la claridad, la
honestidad y la transparencia son esenciales, los padres desean ser informados de la incer-
tidumbre clinica, evitando afirmaciones poco realistas y falsas esperanzas.
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Los padres quieren la informacién completa proporcionada a un ritmo adecuado a su
capacidad de comprension. Para tomar decisiones de manera conjunta, ambas partes (pa-
dres y profesionales sanitarios) deben tener la misma informacién y, lo que es mas impor-
tante, entenderla de la misma manera. El GEG indica, no obstante, que en determinados
momentos la familia y el paciente pueden tener una actitud de “no querer saber” que difi-
culte la comunicacion. Los profesionales deberian ser sensibles a esta situacion, y reeva-
luar de forma periddica dicha actitud para adecuar sus actuaciones.

El GEG seiiala que los profesionales no deberian suponer cudles son las necesidades
de la familia y el paciente en relacion a la comunicacion, por el contrario, deberian pregun-
tarles qué funciona mejor para ellos (cantidad de informacion, frecuencia, interlocutores,
momento y lugar de la comunicacion). Ademads, es importante tener en cuenta que las
preferencias de la familia pueden variar segin el momento y el estado del paciente. La
informacién deberd proporcionarse tantas veces como sea preciso, ya sea porque el equi-
po lo juzgue necesario o, principalmente, porque el paciente o la familia lo demanden.

Es preciso tener en cuenta que los hermanos/as del nifio, nifia o adolescente enfermo
se pueden sentir excluidos si no son informados por el equipo sanitario de forma directa.
Es preciso valorar la posibilidad de que esta informacion no sea dada tnicamente con los
padres presentes, sino también en privado®. Ademas, los adolescentes tienen la necesidad
de que la comunicacion sea acorde a su desarrollo madurativo, evitando el trato infantil, y
el lenguaje o los razonamientos simples.

La evidencia sugiere que los profesionales sanitarios deben adaptar la comunicacién
a las necesidades individuales o situacién particular de las familias, de acuerdo con sus
creencias y valores culturales, espirituales o religiosos.

d) Otras consideraciones

La necesidad de comunicacién con la familia puede surgir de forma repentina, por ejem-
plo, ante un deterioro brusco del estado de salud del paciente, o en el caso de muerte
inminente. En este sentido, el GEG indica que es preciso que la informacion sobre el pro-
nostico, la toma de decisiones consensuada y el plan de tratamiento estén bien recogidos
en la historia para que sea posible una continuidad de la atencion.

Padres y pacientes necesitan recibir mensajes de apoyo y acompafiamiento que les
ayuden a prepararse frente a la muerte. Esto tiene implicaciones importantes al plantear a
la familia la adecuacién las medidas terapéuticas, informaciéon con un enorme impacto
emocional que debe verse compensada a continuacion con la informacidn sobre los trata-
mientos paliativos, atencion integral, medidas de confort y disponibilidad del equipo, que
pueden ofrecerse al nifio, nifia o adolescente.

Cuando se informa al menor en CPP los profesionales deben tener en cuenta su edad
y capacidad de comprension y valorar el uso de actividades de juego, materiales escritos,
apoyos visuales y soportes tecnologicos.

Aunque no es objeto de la pregunta, el GEG considera muy importante formar a los
profesionales de todos los niveles asistenciales para que adquieran las habilidades necesa-
rias para establecer una comunicacién adecuada con el paciente en cuidados paliativos
pediatricos y su familia®.
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7. Lugar preferido para los cuidados
al final de la vida

Pregunta a responder:

e ;Qué preferencias tienen los nifios, nifias y adolescentes en CPP y sus familiares
o cuidadores respecto al lugar donde reciben los cuidados?

Contexto

Ellugar de los CPP debe ser aquel donde el paciente pueda recibir una atencién adecuada
a sus necesidades fisicas, psicoldgicas, sociales y espirituales. La provision de los mejores
CPP posibles presupone conocer las preferencias del paciente y su familia en cuanto al
lugar donde reciben los cuidados. Dénde pasan los ultimos dias de su vida y finalmente
mueren los pacientes en edad pedidtrica tiene implicaciones importantes en la calidad y la
organizacion de la atencion paliativa.

El objetivo de la pregunta es conocer las preferencias de los pacientes y sus familias
en circunstancias ideales (existencia y disponibilidad de servicios), y las motivaciones que
determinan la eleccion del lugar de los cuidados. Las opciones disponibles en el Sistema
Nacional de Salud (SNS) son la atencion en el domicilio o en el hospital. A esto se afiade
la aparicién de las primeras unidades paliativas integrales especificas tipo hospice.

Recomendaciones

1. Se propone que el profesional aborde con el nifio, nifia o adolescente y la familia
sus preferencias en cuanto al lugar de los cuidados y el fallecimiento, teniendo en
cuenta sus valores culturales, espirituales y religiosos [BPC].

2. Los cuidados deben proporcionarse en el lugar que prefieran el nifio, nifia o ado-
lescente y su familia, siempre que sea adecuado a sus necesidades de atencién y
a la disponibilidad de servicios en su drea [BPC].

3. Siempre que sea posible, se debe garantizar una asistencia paliativa pedidtrica en
el propio hogar, las 24 horas del dia, por ser el lugar de los cuidados que con mas
frecuencia prefieren el nifio, nifia o adolescente y su familia [BPC].

4. Los pacientes y sus familias deben tener la posibilidad de cambiar de lugar de
cuidado en todo momento, siendo necesaria una adecuada coordinacion entre
los diferentes niveles asistenciales que atienden al paciente. Esta opcién se les
deberia comunicar desde un inicio [BPC].

5. Las preferencias del lugar de los cuidados del paciente y su familia deben quedar
registradas en la historia clinica y ser accesibles a los profesionales implicados en
su asistencia [BPC].
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. oo ..
Justificacion

Justificacion breve de las recomendaciones, destacando los juicios del GEG en cuanto a los
criterios clave que motivaron las recomendaciones finales.

La evidencia es escasa y de baja calidad; no obstante, es relevante sefalar que existe con-
sistencia entre los estudios en cuanto a la preferencia del lugar de los cuidados. El paciente
y su familia se sienten mas comodos y seguros en su propio hogar, déonde creen que van
a poder mantener una vida lo mas normal posible. Ante todo, el GEG entiende que es
imperativo respetar los deseos del paciente pedidtrico en cuidados paliativos y su familia,
y asi queda reflejado en las recomendaciones.

De la evidencia a la recomendacion

En este apartado se presentan todos los criterios que se han tenido en cuenta al formular las
recomendaciones. Se ha dado respuesta a los criterios de la tabla de formulacién de reco-
mendaciones (Evidence to Decision framework) creada por el grupo GRADE, que aplican
para las preguntas que se responden con evidencia cualitativa.

a) ¢, Cual es la evidencia identificada”?

Se identificaron 3 estudios transversales®®, un estudio de cohortes®® y un estudio cua-
litativo®”, que investigan las preferencias del lugar de los cuidados® y de la muerte838486,
mediante encuestas con preguntas cerradas®®% y entrevistas semi-estructuradas®®. El
estudio de Kassam et al.® utiliz6 tres escenarios hipotéticos que los participantes debian
priorizar segun sus preferencias. El estudio cualitativo aporta informacién sobre las prefe-
rencias y las motivaciones que les llevan a elegir el cuidado en casa o en el hospital®’.

Resumen de la evidencia los estudios identificados:

1. Preferencia lugar de los cuidados (2 estudios)

En un estudio realizado en Canada, el 79,1 % de los padres de nifios, nifias o adoles-
centes que fallecieron por cancer eligié el domicilio en primer lugar, entre tres escenarios
de cuidados hipotéticos (domicilio, hospital y hospice)®.

Un estudio cualitativo, realizado en Francia, muestra que los padres prefieren que su
hijo o hija pase el mayor tiempo posible en casa para que pueda estar en su entorno familiar.
El cuidado en el hogar es para ellos una forma de ayudar a combatir la enfermedad. Cuando
el estado del paciente es grave prefieren el hospital. Para algunos padres la atencion en el
domicilio representa el fin del tratamiento curativo y la proximidad de la muerte?’.

2. Preferencia lugar de la muerte (6 estudios)

En estudios realizados en el Reino Unido, Alemania, Canadd y EEUU, la mayoria de los
padres de pacientes pedidtricos con cancer preferian la muerte en el hogar (60,8% a 88% )%,

En un estudio realizado en EEUU el 97% prefiri6 la muerte en casa cuando los nifios,
nifias o adolescentes eran atendidos en un programa de CPP domiciliario, la proporcién se
redujo al 72% entre los que no participaron en el programa de CPP. Un estudio realizado

74 GUIAS DE PRACTICA CLINICA EN EL SNS



en Canadé observa que los pacientes en edad pedidtrica que participan en programas de
CPP tienen mas probabilidad de morir en casa, de acuerdo con los deseos de la familia®.

Un estudio cualitativo, realizado en Francia®, muestra que la mayoria de los padres
prefirieron la muerte en el hospital. Respecto a fallecer en casa, expresaron:

e Temor a arrepentirse (no saber como actuar).
e  Mayor persistencia de la imagen del hijo o hija muerto.
¢  Necesidad de proteger a los hermanos y hermanas.

La eleccion del hogar respondid, en una paciente, a los deseos de morir rodeada por
su familia y, en otro paciente y su familia, a su bagaje cultural. Uno de los temas que emer-
gieron fue la representacion de la calidad de los cuidados: creencia de que los mejores
cuidados se reciben en el hospital donde, ademaés, la disponibilidad de los profesionales es
constante.

3. Cambio en las preferencias con el tiempo (1 estudio)

En un estudio realizado en el Reino Unido, la proporcién de nifios, nifias o adolescen-
tes con cdncer y sus familias que preferia la muerte en casa al inicio de los CPP aument6
durante el dltimo mes de vida (de 60,8% a 80% ). El porcentaje de indecisos disminuy6 del
17,7% al 10,3% durante el dltimo mes de vida®.

b) ¢/ Cual es la confianza en la evidencia®?

La calidad de la evidencia fue juzgada como baja o muy baja. La metodologia de 1a mayo-
ria de los estudios es demasiado rigida (encuestas con preguntas cerradas), no se adapta al
amplio rango de factores que motivan las preferencias de los pacientes y sus familias, ni a
un estado en el que los sintomas pueden evolucionar con rapidez. El enfoque cualitativo
es mds idoneo para responder a la pregunta; sin embargo, la aplicabilidad del tnico estu-
dio cualitativo incluido se ve comprometida por la edad de los pacientes (14 a 25 afios) y
porque la atencion paliativa no es la especifica de pediatria.

El riesgo de sesgo de seleccion es elevado. La tasa de respuesta de los participantes
fue baja, entre el 26% y el 54% de las familias elegibles. Los valores y preferencias de las
familias que escogieron participar pueden haber sido diferentes de aquellas que rehusaron
a ser encuestadas.

Existe un alto riesgo de sesgo de memoria en la mayoria de los estudios. Las preferen-
cias de los padres podrian haber sido diferentes si se les hubiera preguntado de forma
prospectiva.

En relacion a la aplicabilidad de la evidencia:

e Los estudios encontrados se centran en poblacion con cdncer y no pueden gene-
ralizarse a todas las enfermedades que precisan cuidados paliativos. En este sen-
tido, es mayor la relevancia de los temas expresados por el grupo focal que par-
ticip6 en la GPC del NICE, constituido por 14 jovenes de 12-18 afios de edad con
distintas enfermedades como atrofia muscular espinal, cadncer, fibrosis quistica y
otras enfermedades raras y degenerativas amenazantes para la vida.
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e Las preferencias culturales condicionan la eleccién del lugar de la muerte. Te-
niendo en cuenta el contexto de los hallazgos de los estudios, su aplicabilidad a
nuestro medio es limitada.

c) Facilitadores y barreras

La evidencia sugiere que el domicilio es el lugar que con mads frecuencia prefieren los
nifos, niflas o adolescentes en situacion de final de vida y sus familias para recibir los cui-
dados. También sugiere una tendencia positiva a la asociacion entre esta preferencia y los
cuidados efectivos en domicilio cuando hay involucrado un equipo de CPP%3%, Gracias al
soporte del equipo de CPP las familias se sienten capacitadas para cuidar al nifio, nifia o
adolescente en casa. Seguin la Unidad de Atencidn Integral Paliativa Pediatrica del Hos-
pital Nifio Jestus de Madrid, desde su aparicion y con su apoyo, la cantidad de nifios que
participan en el programa de CPP y que mueren en los hospitales es muy baja; lo hacen en
su casa de una manera mas confortable, familiar e intima®. La experiencia del GEG apun-
ta en la misma direccion, la atencién continuada por unidades multidisciplinares de CPP
en coordinacién con atencién primaria, con accesibilidad al equipo las 24 horas, favorece
que llegado el momento los familiares y pacientes elijan el domicilio como el lugar para los
cuidados hasta el final de la vida.

La decision de cada paciente y su familia depende tanto de factores médicos, psicol6-
gicos, sociales y culturales, como de consideraciones de tipo practico relacionadas con la
disponibilidad de recursos y la capacitacion de los cuidadores. La familia y el paciente
deberian estar correctamente informados sobre los medios disponibles en su entorno, y las
necesidades técnicas de la atencion al paciente en CPP.

d) Equidad, aceptabilidad y factibilidad

Los cuidados y el fallecimiento en casa llevan implicito el apoyo continuado de los pro-
fesionales, preferentemente de un equipo de CPP en coordinacion con atencidn primaria
y especializada, que deben estar localizables las 24 horas al dia, los 365 dias del afio, para
poder atender las eventuales necesidades que se puedan presentar.

El analisis de la situacion de la atencion paliativa pedidtrica en el SNS realizado en el
documento “Cuidados Paliativos Pediatricos en el Sistema Nacional de Salud: Criterios de
Atencion™, pone de manifiesto que solamente 5 comunidades auténomas cuentan con
dispositivos especificos de atencion en CPP. Posteriormente, algunas comunidades auté-
nomas han actualizado o puesto en marcha recursos destinados a cubrir la atencién palia-
tiva pedidtrica®. La provision de servicios que faciliten al paciente y su familia la posibili-
dad de elegir el lugar de la atencién y de la muerte es una decision de politica sanitaria a
nivel de las Comunidades Auténomas, propia de otro contexto.

e) ¢,Cual es la magnitud de los recursos requeridos (costes)?

Se realizaron busquedas bibliogrédficas de evaluaciones econdmicas o estudios de costes
en los ultimos 10 afios que abordaran el uso de recursos de los diferentes lugares de cui-
dados (domicilio y hospital). Se encontraron tres estudios*>. Sin embargo, ninguno de

76 GUIAS DE PRACTICA CLINICA EN EL SNS



ellos contenia una evaluaciéon econémica completa, ya que no comparan explicitamente
una alternativa frente a la practica habitual en términos de costes y resultados en salud. La
informacién que se presenta, no obstante, resulta relevante para la estimacién de pardme-
tros (uso de recursos, necesidades de personal para la atencion de los CPP en el domicilio,
clasificacion de diagndsticos para cuantificar uso de recursos o descripcion de modelos
organizativos de CPP) y la construccién de un modelo.

Se desarrolld, por tanto, un modelo analitico que simula las dos estrategias de abor-
daje de CPP (en el domicilio del paciente versus ingreso hospitalario) durante los ulti-
mos 30 dias de vida. Los resultados indican que la opcién de establecer los CPP en el
domicilio del paciente durante los ultimos 30 dias de vida tiene un coste de 19.304€
menos que la atencién mediante ingreso hospitalario, tomando la perspectiva del SNS.
En el caso de ampliar la perspectiva e incluir, ademads, los costes asumidos por la familia
en forma de cuidados informales, la diferencia entre ambas alternativas es de aproxima-
damente 16.500€. En concreto, el coste por dia de un paciente en CPP en el domicilio es
de 1.084,16€ y en el hospital es de 1.902,46€. Los resultados especificos se muestran en
la tabla 4 y figura 3.

Tabla 4. Resultados del analisis. Costes totales en los ultimos 30 dias (€ 2018).

Alternativa SNS SNS Ampliado
CPP Domicilio 35.075,92 37.957,39
CPP Hospital 54.379,96 54.448,09
Diferencia -19.304,04 -16.490,70

Figura 3. Resultados del analisis. Costes diarios (€ 2018)
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En el anexo III se incluye la metodologia detallada y una descripcion amplia de los resul-
tados obtenidos con el modelo analitico.

Se ha elaborado una plantilla de cdlculo que muestra el uso de recursos y el coste
durante los ultimos 30 dias de vida de un nifio, nifia o adolescente en cuidados paliativos,
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proporcionados en el domicilio y/o en el hospital. Esta herramienta ofrece la posibilidad
de modificar los pardmetros relacionados con el uso de recursos y costes para ajustarlos a
la practica diaria o condiciones de los distintos servicios, ayudando a informar las decisio-
nes de los profesionales usuarios de la presente GPC. Puede consultarse en el anexo I'V.

f) Otras consideraciones

El lugar preferido de atencién cerca del final de la vida puede no ser el lugar escogido para
morir. Montel et al.¥’ citan el caso de un adolescente que era atendido en el domicilio y
eligi6 ingresar en el hospital dos dias antes de morir. Efectivamente, segun la experiencia
del GEG, el lugar de los cuidados no siempre coincide con el lugar déonde el paciente y
la familia prefieren que suceda el fallecimiento, debido a que las circunstancias clinicas
y emocionales son muy distintas. El GEG considera que cualquiera que sea la decision
sobre la ubicacion principal de la atencidn, los nifios, nifias o adolescentes y sus familias
deberian tener la posibilidad de cambiar de una opcién a otra, con garantias de una buena
coordinacién con los diferentes niveles asistenciales que atienden al paciente. Asimismo,
debe tenerse en cuenta que el lugar de los cuidados y la muerte planeados en un principio
pueden cambiar segun la evolucion clinica del paciente. Esta posibilidad ha de quedarles
clara al paciente y su familia desde el principio, para mitigar su angustia en esos momentos.
Cuando el paciente y la familia opten por la donacién de érganos y tejidos (donacién en
asistolia) el lugar de fallecimiento serd en cualquier caso el hospital.

El GEG considera que es de enorme importancia explicar al nifio, nifia o adolescente
en cuidados paliativos, con informacion adecuada su edad y capacidad de comprension, y
a la familia, las posibles opciones respecto al lugar de los cuidados y de la muerte, y asistir-
les a la hora de tomar la decision. Siempre que sea posible, el lugar de los cuidados y de la
muerte deberia ser aquel que hayan elegido el paciente y su familia. Es importante hacer-
les comprender, sin embargo, que es preciso tener en cuenta otros factores como son las
necesidades clinicas del paciente o la disponibilidad de los servicios.
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8. Evaluacion de los sintomas en
cuidados paliativos pediatricos

Pregunta a responder:

e ;Coémo podemos evaluar qué sintoma fisico y/o emocional causa mds malestar
al paciente en CPP? ;Cudles son percibidos como los mds angustiosos por el
paciente y su familia o cuidadores?

Contexto

Es necesaria una compresion profunda de todos los sintomas que pueden aparecer en el
paciente en CPP para garantizar el reconocimiento precoz de los mismos junto con una
correcta y rapida instauracién del tratamiento, ademds de un andlisis exhaustivo de los
factores que influyen en el bienestar del paciente y su familia.

El objetivo de la pregunta es identificar la mejor estrategia (instrumento o prueba) para
evaluar el grado de malestar asociado a los diferentes sintomas que sufre el paciente, y cono-
cer como perciben el tipo y la gravedad de los sintomas tanto el paciente como su familia.

Recomendaciones

1. La valoracién de los sintomas tanto fisicos como psicoldgicos del paciente en
CPP debe ser multidisciplinar, individualizada, adaptada al nifio, nifia, o adoles-
cente y su familia y continuada en el tiempo [BPC].

2. El reconocimiento y manejo de los sintomas tanto fisicos como psicoldgicos del
paciente en CPP deberia llevarse a cabo preferentemente por profesionales es-
pecializados en la atencién paliativa pedidtrica, especialmente en los pacientes
en situacion de ultimos dias de vida [BPC].

3. Los profesionales deben conocer los sintomas fisicos y psicoldgicos percibidos
por el paciente en CPP y su familia. Se sugiere la busqueda intencionada y conti-
nua de todos los sintomas, a través de preguntas dirigidas sobre lo que preocupa
o molesta al paciente, ademas de la exploracion fisica, para favorecer una valora-
cién integral [BPC].

4. La identificacion de los sintomas que sufren los pacientes con dificultades de
comunicacién deberia realizarla personal entrenado, mediante escalas de valora-
cion adaptadas y teniendo en cuenta los cambios percibidos por el cuidador prin-
cipal respecto a la situacién basal del paciente [BPC].

5. Los profesionales sanitarios deben comunicar con antelacion al paciente en CPP
y a la familia, los sintomas fisicos y psicoldgicos que pueden aparecer al final de
la vida, en particular los signos y sintomas relacionados con la agonia [BPC].
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6. Se debe instruir a los padres acerca del uso de medidas de confort efectivas para
aliviar o atenuar el sufrimiento del nifio, nifia o adolescente en el final de la vida,
como usar una esponja para humedecer la zona oral, posiciones anatomicas,
mantas para dar calor, o que pueda tener cerca sus juguetes u objetos preferidos
[BPC].

. oo .,
Justificacion

Justificacion breve de las recomendaciones, destacando los juicios del GEG en cuanto a los
criterios clave que motivaron las recomendaciones finales.

El GEG ha decidido formular una serie de consideraciones précticas generales porque no
ha encontrado evidencia cientifica para responder directamente a la pregunta de investi-
gacion. También ha tenido en cuenta la evidencia cientifica procedente de estudios sobre
como perciben los pacientes y sus familiares los sintomas al final de la vida.

De la evidencia a la recomendacion

En este apartado se presentan todos los criterios que se han tenido en cuenta al formular
las recomendaciones. Se ha dado respuesta a los criterios de la tabla de formulacion de re-
comendaciones (Evidence to Decision framework), elaborada por el grupo GRADE, que
aplican para las preguntas que se responden con evidencia cualitativa.

a) ¢/ Cual es la evidencia identificada”?

No se encontraron estudios que investigaran la aplicaciéon en la préctica clinica de
estrategias validadas para precisar la carga de sufrimiento asociado a cada sintoma
fisico y psicoldgico del paciente en CPP. Aunque no responden de manera directa a
la primera parte de la pregunta planteada, el GEG decidi6 considerar la inclusién de
estudios sobre los sintomas percibidos por el paciente y su familia durante los dltimos
dias de vida.

Se identificaron 10 estudios transversales*?8849-% que investigan los diferentes ti-
pos de sintomas y el sufrimiento que generan desde la perspectiva del paciente o la fa-
milia, a través de encuestas con preguntas cerradas?>?88+9-979 'y yn cuestionario semies-
tructurado®®. Ademads, 3 estudios analizan la concordancia entre profesionales y padres
respecto al nimero e intensidad de los sintomas®*%, 5 estudios investigan qué sintomas
se trataron y cudl fue la respuesta al tratamiento, segin los padres’**+%% y 5 estudios
informan sobre la repercusion de los sintomas fisicos y psicoldgicos en la calidad de los
ultimos dias de vida del paciente®+?%, Ullrich et al.”® estudia un tnico sintoma, la aste-
nia (fatiga), mientras que el objetivo de Rosenberg et al.?® es analizar la calidad de vida
relacionada con la salud y su asociacion con el malestar causado por los sintomas fisicos
y psicolégicos.

Para dar respuesta a la segunda parte de la pregunta se incluye un estudio cualitati-
vo’® que identifica, mediante entrevistas semiestructuradas, los sintomas que mas preocu-
pan a los padres al final de la vida del paciente en CPP.
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Resumen de la evidencia de los estudios identificados:

1. Sintomas (frecuencia y grado de sufrimiento) (9 estudios)

En un estudio prospectivo realizado en EEUU en nifios y nifias (n=25) con céncer al
final de la vida (resultados informados por el paciente), los sintomas informados con més
frecuencia fueron dolor (61,6% ), somnolencia (50%) y astenia (fatiga) (49,3%). El nime-
ro de sintomas por encuesta fue de 5 (RIC, 2-10), de los cuales 3 (RIC, 1-9) causaban ni-
veles altos de sufrimiento®.

En un estudio realizado en Alemania, disnea (61%), dolor (58%), nduseas/vémitos
(34%) y agitacion (34%) fueron los principales sintomas durante el dltimo mes de vida,
segln los padres de nifios y nifias (n=38) que fallecieron por una enfermedad limitante
parala vida. E1 82% de los sintomas informados fue catalogado como grave. E1 82% de los
padres informaron 2 o 3 sintomas. La combinacién més frecuente fue dolor y disnea
(25%)*.

En un estudio realizado en EEUU, astenia (fatiga) (96% ), dolor (83%), disnea (82%)
y falta de apetito (82 %) fueron los sintomas durante el dltimo mes de vida informados por
padres de nifios y nifias (n=103) que fallecieron por cancer. El 89% experimenté un sufri-
miento intenso, al menos por un sintoma; 51% por 3 o mas sintomas. Al 57% del total de
nifios y nifias con astenia (fatiga), este sintoma les causé un gran sufrimiento (proporciéon
mas elevada) frente al 19% en el caso del estrefiimiento y la diarrea (proporciéon mas
baja)*.

Un estudio realizado en Alemania con padres de nifios y nifias (n=48) que fallecieron
por cancer, informa que los sintomas més frecuentes al final de la vida fueron dolor (83%)
y astenia (fatiga) (91%). Los sintomas asociados a mayor sufrimiento, con mas frecuencia,
fueron dolor (65%) y nausea (63,6% ).

En un estudio realizado en Holanda, los 5 sintomas fisicos durante el final de la vida,
informados con mads frecuencia por padres de nifios y nifias (n=32) que fallecieron por
cancer, fueron dolor (75%), falta de apetito (75%), astenia (fatiga) (72%), falta de movi-
lidad (66%), y vomitos (53%). La media de sintomas fisicos durante la fase paliativa fue
de 6,3 (DE 2,7). Los sintomas psicolégicos mas frecuentes fueron tristeza (65% ), dificultad
para hablar sobre sus sentimientos (41%) y temor a la soledad (37%). La media de sinto-
mas psicoldgicos fue de 3,2 (DE 2,2)”".

Segtin un estudio realizado en EEUU el 96% (132 de 137) de los nifios y nifias que fa-
llecieron por cancer tuvieron astenia (fatiga) durante el ltimo mes de vida, segun sus pa-
dres. E1 49% (68 de 138) experimentd un gran sufrimiento por astenia (fatiga). Anorexia,
nausea/vomitos, y miedo se asociaron de forma independiente a astenia (fatiga) intensa®.

En un estudio realizado en Alemania, los padres de nifios y nifias (n=48) que fallecie-
ron por cancer refieren que los sintomas més frecuentes al final de la vida fueron la astenia
(fatiga) (n=40) y el dolor (n=35). Disnea (15/27) y ansiedad (10/22) fueron los sintomas
que causaron mayor sufrimiento®*.

En un estudio realizado en Australia, los sintomas al final de la vida informados con
mayor frecuencia por padres de nifios y niflas (n=96) que fallecieron por cancer fueron
dolor (87%), astenia (fatiga) (86%) y falta de apetito (82%). El porcentaje de nifios y ni-
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flas que experimentaron un sufrimiento intenso por estos sintomas oscil6 entre el 46%
(dolor) y el 7% (convulsiones). El 84% padeci6 un gran sufrimiento por =1 sintoma, y el
43% por =3 sintomas®.

En un estudio realizado en 164 nifios y nifias con cdncer avanzado (cuestionario com-
pletado por el clinico en colaboracion con el paciente y la familia), los sintomas mas fre-
cuentes al final de la vida fueron dolor (91,5%), debilidad (90,9%) y anorexia (67,7%).
Dolor (64,4%) y debilidad (62,2%) también fueron los que con mads frecuencia se asocia-
ron con sufrimiento intenso®.

2. Concordancia entre profesionales y padres (sintomas y gravedad de los mis-
mos) (3 estudios)

En un estudio realizado en Alemania, los padres de nifios y nifias (n=38) que fallecie-
ron por una enfermedad limitante para la vida, informan de una percepcién acertada de
los sintomas por los profesionales en el 95% de los casos. La concordancia profesional/
padres respecto a la gravedad se produce sélo en el 65% de los casos (los profesionales
subestiman la gravedad, segun los padres)®.

En un estudio realizado en EEUU, fue superior la probabilidad de que los padres de
nifios y nifias (n=103) que murieron por cancer informaran de astenia (fatiga) (48% vs 1%,
p<0,001), falta de apetito (36% vs 1%, p<0,001), estreiiimiento (34% vs 8%, p<0,001) y
diarrea (22% vs. 9%, p=0,04), en comparacion con los profesionales®.

En un estudio realizado en EEUU, sélo el 52% (62/119) de los casos de astenia (fati-
ga) referidos por los padres en una encuesta tras el fallecimiento del menor fueron regis-
trados en la historia clinica. En el caso de astenia (fatiga) grave el 48% (30/63) de las his-
torias clinicas registraba este sintoma®.

3. Tratamiento (sintomas que se trataron y respuesta al tratamiento) (6 estudios)

En un estudio realizado en Alemania, los padres de nifios y nifias (n=38) que fallecie-
ron por una enfermedad limitante para la vida, informan de buena respuesta al tratamien-
to del dolor (85%), convulsiones (83%), agitacion (75%), y nduseas/vomitos (60%). El
tratamiento de la disnea fue efectivo en el 40%°.

En un estudio realizado en EEUU, los padres de nifios y nifias (n=103) que murieron
por cancer refieren que los sintomas tratados con mas frecuencia fueron dolor (76%) y
disnea (65%). El tratamiento tuvo éxito en el 27% y 16%, respectivamente. La astenia
(fatiga) fue el sintoma tratado con menos frecuencia (16% ), hubo respuesta en el 5%

Un estudio realizado en Alemania con padres de nifios y nifias (n=48) que fallecieron
por cancer, informa de que el 80% (n=32) de los casos con dolor (n=40) fue tratado con
éxito. Menos de la mitad de los casos con sufrimiento intenso por astenia (fatiga) (n=24)
recibi6 tratamiento, sélo en 4 casos hubo respuesta. El 64,3% de los casos con ansiedad
(n=28) no recibieron tratamiento®.

En un estudio realizado en EEUU, los padres de nifios y nifias (n=141) que fallecie-
ron por cancer informan de que la astenia (fatiga) (leve, moderada o grave) se trato en el
13% (17 de 129), la astenia (fatiga) grave en el 18% (12 de 66) y que la respuesta al trata-
miento fue favorable en el 25% (3 de 12)%.
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En un estudio realizado en Alemania, segun los padres de nifios y nifias (n=48) que
fallecieron por céancer, el dolor (35 casos, 32 tratados, 30 con éxito), el estrefiimiento (20
casos, 19 tratados, 17 con €xito) y las nduseas (20 casos, 10 tratados, 8 con éxito) tuvieron
buena respuesta al tratamiento. Astenia (fatiga) (40 casos, 1 tratado, 0 con éxito), pérdida
de apetito (35 casos, 14 tratados, 3 con éxito), disnea (27 casos, 20 tratados, 14 con éxito)
y ansiedad (22 casos, 1 tratado, 1 con €xito) no se trataron o no hubo respuesta al trata-
miento, segtn los padres®.

En un estudio realizado en 164 nifios y nifias con cancer avanzado (cuestionario com-
pletado por el clinico en colaboracion con el paciente y la familia), presentaron porcenta-
jes elevados de respuesta al tratamiento los siguientes sintomas: dolor (90%), nduseas
(91%), vémitos (89%), y estreiiimiento (78%). Debilidad (23%), falta de movilidad
(13%), anorexia (28%) y pérdida de peso (20%) rara vez respondieron al tratamiento®.

4. Calidad de vida (5 estudios)

En un estudio realizado en EEUU, segtin los padres, el 53% de los nifios y nifias
(n=103) que fallecieron por cancer tuvieron pocos o ningin momento de diversion, el 61%
sentian tristeza moderada o intensa y el 63% no se encontraban en paz y tranquilidad la
mayor parte del tiempo. El 21 % informo sentirse asustados con frecuencia®.

Un estudio realizado en Alemania con padres de nifios y nifias (n=48) que fallecieron
por céncer, estos percibieron en el 72,3% de los casos que su hijo se sentia feliz, tranquilo
y de buen humor la mayor parte del tiempo. Casi dos tercios de los pacientes no tuvieron
emociones negativas (ansiedad o depresion)®.

En un estudio realizado en EEUU, segtn los padres de nifios y nifias (n=141) que
fallecieron por céncer, la astenia (fatiga) durante el Gltimo mes de vida, se asoci6é con me-
nos probabilidad de ser feliz [RR 0,58 (IC95% 0,39 a 0,88), p=0,007] y de diversiéon [RR
0,61 (IC95% 0,43 a 0,87), p=0,006]".

En un estudio prospectivo realizado en EEUU en nifios y nifias (n=25) con cadncer al
final de la vida (resultados percibidos por el paciente), los resultados del Pediatric Quality
of Life Inventory 4.0, encuesta validada para medir la salud relacionada con la calidad de
vida, mostraron que el 47% de las puntuaciones totales fueron ‘bajas’ (<40) o ‘medias’ (40-
69.,9). E158% de las puntuaciones del area fisica fueron ‘bajas’ o ‘medias’. Once sintomas
se asociaron con disminuciones significativas en las puntuaciones de los dominios fisico,
emocional, social y escuela. Casi todas las disminuciones fueron de magnitud superior a la
diferencia minima con relevancia clinica (estimador puntual), pero considerando los inter-
valos de confianza s6lo estan somnolencia en el area fisica y tristeza en el &rea emocional®.

Un estudio realizado en Alemania con padres de nifios y nifias (n=48) que fallecieron
por céncer, estos percibieron que su hijo se sentia feliz (67%), tranquilo (72%) y de buen
humor (89%) la mayor parte del tiempo. El 58% de los pacientes no tuvieron emociones
negativas (ansiedad o depresion)®.

5. Sintomas que mas preocupan a los padres durante la ultima semana de vida/
ultimo dia de vida (1 estudio)

En un estudio cualitativo realizado en EEUU, padres y madres de 19 nifios y nifias
que fallecieron por una enfermedad limitante para la vida, informaron de los siguientes
sintomas (mayor a menor frecuencia)’®:
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1) Durante la tdltima semana de vida: pérdida de la funcién motora, cambios en el
nivel de energia (astenia), dificultad respiratoria, molestias gastrointestinales o
vesicales, o dolor no controlado con la medicacion.

2) Durante el dltimo dia de vida: cambios en la respiracion, pérdida de la funciéon
motora, cambios en el nivel de energia (astenia), cambios en la frecuencia car-
diaca y la temperatura.

b) ¢, Cual es la confianza en la evidencia?

La calidad metodoldgica de los estudios se evalué como muy baja. La mayoria presenta-
ban un riesgo elevado de sesgo de seleccién y de memoria. La tasa de participacion fue
baja, entre el 35% y el 84%, y el tiempo medio transcurrido entre la realizacién de las
encuestas y la muerte del paciente en edad pedidtrica oscilé entre los 3,1 afios y los 4,8
afos. Ademads, las opiniones expresadas por los padres pueden no reflejar exactamente
las experiencias de los nifios, nifias y adolescentes. Por otra parte, el GEG destaca que la
aparicion de dificultad para dormir no ha sido explorada en los estudios incluidos a pesar
de ser un sintoma caracteristico en estos pacientes.

La evidencia identificada no es directamente aplicable a pacientes con enfermedades
no oncoldgicas. Los sintomas y su intensidad se relacionan con la enfermedad especifica
del paciente. Asi, el estudio de Vollenbroich ef al.”> muestra que cuando participan pacien-
tes oncoldgicos y no oncoldgicos la disnea es, al menos, igual de frecuente que el dolor y
mas dificil de tratar.

Los avances en la atencion paliativa generan incertidumbre sobre la aplicabilidad
actual de los resultados de 8 de los estudios que fueron publicados hace 6 afios 0 més.

c) Facilitadores y barreras

La evidencia sugiere que los pacientes pedidtricos en atencion paliativa sufren a causa de
sintomas fisicos y psicoldgicos, entre los que destacan el dolor, la astenia (fatiga), la disnea
y la ansiedad. Mas del 80% de los nifios, nifias y adolescentes®® experimentan un sufri-
miento intenso causado por 2 o mds sintomas durante el dltimo mes de vida.

Los estudios observan inconsistencia entre los padres y los profesionales sanitarios a
la hora de percibir los sintomas y su gravedad durante la fase final de la vida del paciente
en edad pediatrica. Segun los padres la astenia (fatiga) es uno de los sintomas mas frecuen-
tes en pacientes con cancer y que mds se asocia con sufrimiento intenso. Sin embargo, los
clinicos no reconocen la astenia (fatiga) casi nunca, como demuestran el infra-registro de
los casos y las bajas tasas de tratamiento, incluso en los nifios, nifias y adolescentes que
experimentan un sufrimiento intenso por este sintoma. E1 GEG considera que esto tiene
importantes implicaciones en la préactica porque sugiere que una parte del sufrimiento del
paciente puede ser consecuencia de la falta de reconocimiento del problema por parte de
los clinicos. La inconsistencia entre padres y profesionales aparece con sintomas como
astenia (fatiga) o falta de apetito, y podria explicarse por una actitud que considera ciertos
sintomas como esperables o inevitables. En opinién del GEG este proceder ignora la ne-
cesidad del paciente y la familia de que estos sintomas sean al menos reconocidos y expli-
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cados por los profesionales, y enfatiza la importancia del trabajo en equipo entre todas las
partes involucradas en el cuidado del paciente al final de la vida.

Segtin el GEG, los pacientes con necesidad de un nivel 3 de atencion paliativa preci-
san de un equipo de CPP para la atencion integral del paciente y su familia, que identifique
y resuelva otros problemas y necesidades que pudieran generar sufrimiento, respetando
sus vinculos y valores. En su defecto, al menos deberia asegurarse el acceso a la atencion
por un equipo multidisciplinar liderado y coordinado por el profesional més cercano al
paciente y la familia.

d) Equidad, aceptabilidad y factibilidad

No se han encontrado aspectos relacionados con la equidad, aceptabilidad y factibilidad
para esta pregunta.

e) Otras consideraciones

El uso de cuestionarios o instrumentos validados puede ser una estrategia util para estan-
darizar la evaluacién de sintomas y monitorizar la respuesta a los cuidados de una forma
objetiva. El Memorial Symptom Assessment Scale (MSAS)!™!1°! es el tinico instrumento
multidimensional disefiado para evaluar multiples sintomas que ha sido adaptado y va-
lidado en pacientes pedidtricos con cancer, pero no ha sido evaluado en el &mbito de los
CPP. Atendiendo a los estudios analizados, la mayoria utiliza cuestionarios de valoraciéon
de sintomas no validados, disenados ‘ad hoc’+%. Esto pone de manifiesto la necesidad de
disefiar y validar cuestionarios o instrumentos apropiados para uso clinico en la atenciéon
paliativa pedidtrica que evalden las diferentes dimensiones del sufrimiento (fisico, psicol6-
gico, social y espiritual o existencial).

El equipo sanitario que atiende al paciente y su familia debe asegurarse de que se
diagnostican y tratan tanto los problemas fisicos como los psicolédgicos. La evidencia mues-
tra que un elevado porcentaje de pacientes con ansiedad no reciben tratamiento”. El GEG
cree necesario recordar que la atencion de los profesionales debe centrarse también en los
sintomas psicoldgicos.

El GEG considera importante destacar que la atencion paliativa prestada por los
profesionales debe estar centrada en el paciente y su familia, y debe ser integral, atendien-
do a sus problemas y necesidades, tanto fisicos y de desarrollo, como psicoldgicos, sociales
y espirituales.
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9. Sedacion paliativa en pediatria

La sedacidn, en tanto a disminucién del nivel de consciencia, es un procedimiento utili-
zado frecuentemente en pediatria (procedimientos invasivos, ansiolisis, etc.)!9>1%, La se-
dacion paliativa constituye una indicacion particular en la que la inica manera de evitar
el sufrimiento del paciente es disminuyendo su nivel de consciencia. Conceptualmente, es
necesario circunscribir su préctica a la de un procedimiento médico con sus indicaciones,
objetivos y métodos!®.

Cuando una enfermedad grave progresa es frecuente que aumente el numero de sin-
tomas®, especialmente en el final de vida, pudiendo asociar un grado importante de sufri-
miento’1%, En la mayoria de pacientes, este sufrimiento se controla con tratamientos sin-
tomaticos!® o bien desaparece progresivamente a medida que el paciente pierde de mane-
ra natural su consciencia por el cese de las funciones corporales!®. En un pequeiio nimero
de casos los tratamientos no van a controlar el sufrimiento del paciente, siendo necesario
emplear la sedacién paliativa cuando exista al menos un sintoma refractario.

En la poblacion pedidtrica, los datos sobre sedacion paliativa son escasos'”’. Los datos
en poblacion adulta parecen indicar una frecuencia aproximada de un 20%!'%, con cifras
que oscilan entre un 2,5% y un 60% 1%, En adultos, algunos factores como la menor edad
de los pacientes, la presencia de cancer frente a otras patologias, fallecer en el hospital o
creencias y actitudes de los profesionales se podrian asociar a una mayor probabilidad de
recibir sedacion paliativa!®. En Espaiia, algunas comunicaciones médicas presentadas en
congresos pediatricos parecen reflejar una variabilidad importante en su practica''!2, Si
bien muchos de los principios de tratamiento son comunes a adultos y pacientes en edad
pediatrica!”, el tipo de enfermedades®™, el impacto emocional y social'® y el proceso de
consentimiento informado?® presenta distinciones importantes!'.

9.1 Definicion
La sedacion paliativa se define como “la disminucién deliberada de la consciencia del
paciente, una vez obtenido el oportuno consentimiento mediante la administracion de los

farmacos indicados y a las dosis proporcionadas, con el objetivo de evitar un sufrimiento
insostenible causado por uno o mas sintomas refractarios”!%,

9.2 Objetivo de la sedacion paliativa

El objetivo de la sedaciéon paliativa es disminuir el sufrimiento del paciente cuando no
existe otro medio posible. Se considera una herramienta de “ultimo recurso” cuando no
existen tratamientos sintométicos que se puedan aplicar en un marco de tiempo razonable
para el paciente y existe un grado de sufrimiento intenso'®!15, Su practica suele circunscri-
birse a la existencia de una enfermedad incurable avanzada'® o ante la situacién de final
de vida''s.
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9.3 Sintoma refractario

Es aquel que no puede controlarse adecuadamente con los medios disponibles por un
equipo experto. Debe diferenciarse de un sintoma dificil, definido como aquel que precisa
de una intervencion terapéutica intensiva para su control, mds alld de los medios habitua-
les, no sdlo farmacoldgicos, sino también intervencionistas y psicolégicos!'’.

Una mayor experiencia y conocimientos en el control de sintomas puede convertir un
sintoma “refractario” en “dificil”, por lo que se recomienda la valoracion del sintoma por
un equipo experto!®8 que busque posibles alternativas, delimite objetivos y establezca
un plan de accidn. Silocalmente no se dispone de un equipo experto, podria realizarse una
consulta telematica con un equipo de referencia''®. En el caso de nifios, nifias, adolescentes
y adultos jovenes, este equipo debe ser pedidtrico'” e interdisciplinar'®!°. En pediatria, los
sintomas maés frecuentemente descritos ante la aplicacion de sedacion paliativa son el do-
lor, la disnea, la ansiedad o las convulsiones!!#12*121, Es importante recalcar que, en la
mayoria de ocasiones, estos sintomas pueden controlarse con tratamientos adecuados, por
lo que la aplicacién de sedacién paliativa debe considerarse una excepcion.

9.4 Sedacion paliativa en agonia

Se define como aquella que se utiliza en las dltimas horas o dias de vida para aliviar un
sufrimiento intenso!'®!%, La sedacién no se aplica porque el paciente esté muriendo, sino
porque el proceso de morir le produce sufrimiento. Corresponde a una situacién diferen-
ciada del control de un sintoma fuera del periodo de agonia, ya que en agonia la condicién
clinica del paciente empeorard inexorablemente. Por ello, cuando se emplee sedaciéon en
agonia, se optara por que sea continua y tan profunda como sea necesario'®.

9.5 Controversias

Las diferencias en las definiciones existentes'” pueden plantear dudas en el marco concep-
tual de la sedacion paliativa'®.

e Ladiferencia entre sedacion paliativa, eutanasia y suicido médicamente asistido
esta sefialada en el cddigo deontoldgico!®, asi como por distintas guias naciona-
les!® e internacionales!®!1°, La distincion se establece en la intencién, proce-
dimiento y resultados. La sedacion paliativa busca disminuir el sufrimiento del
paciente con la minima sedacién posible y no su fallecimiento.

¢  Aunque existe un riesgo tedrico de que la sedacién paliativa adelante el momen-
to de la muerte, esto no ha sido demostrado!?!?* y éticamente quedaria aceptado
dentro del principio del “doble efecto”1%.

e Enla prictica, existe el riesgo tanto de un abuso como de un empleo insuficiente
de sedacidn paliativa, fundamentalmente por la falta de una definicién univoca
de la refractariedad para cada sintoma, asi como por la subjetividad inherente al
concepto de sufrimiento!®. La mayoria de guias recomiendan el abordaje de es-
tos aspectos, caso a caso, por equipos expertos!®108,

¢  En pediatria la mayoria de sintomas en los que se ha descrito la sedacion paliati-
va son fisicos!'®?, siendo los casos de sufrimiento psicoldgico o del denominado
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“sufrimiento existencial”'?>!%¢ infrecuentes, con escasa evidencia y consenso!?!22,
En estos casos, se recomienda el abordaje por parte de un equipo interdisciplinar
experto que incluya profesionales de psicologia clinica y referentes espirituales.
La sedacion intermitente para aliviar temporalmente el sufrimiento podria ser
una medida Gtil'%121,

9.6 Aplicacion de sedacion paliativa

9.6.1 Consentimiento informado

Privar a un paciente de su consciencia interfiere con su funcionalidad y su capacidad de
interaccion'?’, caracteristicas fundamentales de la persona en el periodo de final de vida.
Cuando la necesidad de sedacion paliativa sea previsible se recomienda abordarlo con
el paciente y/o su familia antes de que se produzca una crisis de mal control sintomati-
co!03116127 en el contexto de los cuidados al final de la vida''*. Cuando sea necesario aplicar
una sedacion paliativa de emergencia por un empeoramiento brusco!'®, el proceso de in-
formacion debe realizarse como ante otras urgencias®!®.

A pesar de las dificultades existentes!?® (edad, alteraciones cognitivas, barreras emo-
cionales, etc.), los pacientes pediatricos deben incorporarse al proceso de consentimiento,
adecuando la informacién y su participacion a su capacidad!!”1213, Incluso cuando el pa-
ciente es completamente competente, conviene incluir a su familia'®. Se debe imbricar la
sedacion paliativa y el resto de objetivos terapéuticos con los vinculos y valores que el
paciente y su familia hayan expresado previamente®!16132,

Si bien no es necesario un documento firmado de consentimiento escrito, se debe
registrar en la historia clinica todos los puntos referentes al proceso de deliberacion, acuer-
dos, motivos de indicacion, farmacos, vias y dosis empleadas!'®-1%,

9.6.2 Caracteristicas de la sedacion
Modalidades

Previo a la elecciéon de un farmaco es necesario considerar las caracteristicas que quere-
mos aplicar:

e Temporalidad: continua vs intermitente. La aplicacion de una sedacién intermi-
tente se plantea cuando se prevea una mejoria del paciente, cuando exista un
componente importante de ansiedad o en los casos en los sea importante mante-
ner momentos de consciencia!®!%12 siempre que se asegure el control sintoma-
tico!®. Cuando se prevea que la disminucion de la sedacién pueda producir un
empeoramiento, o en las sedaciones en agonia, se optard por una aplicacion con-
tinua.

¢ Nivel de sedacion: profunda vs superficial. En general, los expertos recomiendan
utilizar el nivel més bajo posible para que el paciente se mantenga conforta-
ble'*™1% titulando el nivel de sedacién en funcién de sus necesidades. En algunos
casos puede ser incluso posible mantener la comunicacion verbal''s. Es impor-
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tante no sélo valorar el nivel de control sintomdtico y de sedacidn, sino también
los deseos del paciente, si este es competente y capaz de expresarse!*.

®  Vias:la mayoria de firmacos van a requerir de una via de administracién conti-
nua, siendo las mas empleadas la intravenosa y la subcutdanea!?!. Para la induc-
cién, como alternativa, pueden plantearse vias de administracién rdpida (trans-
mucosa o intramuscular). Al ser la via intramuscular una via de absorcion
errdtica, su empleo debe limitarse a aquellos escenarios en los que no se pueda
contar con otra via

e Ambito: domicilio vs hospital. Debe plantearse en funcién de la disponibilidad
de recursos locales y de las preferencias del paciente y su familia. Se debe garan-
tizar un control adecuado del paciente valorando su complejidad global'® con-
tando con la necesidad de dar apoyo a sus cuidadores 24 horas al dia'?!.

Eleccion de farmacos

Los datos aplicables a la poblacion pedidtrica se basan en extrapolaciones de adultos, re-
comendaciones de expertos o series de casos. Sus caracteristicas de aplicacion se recogen
en la tabla 510117,

Generalmente se administran a modo de perfusion continua con bolus de rescate. Al
inicio, suele ser necesario emplear dosis de induccién para alcanzar niveles plasmaticos
rapidamente!'®!1®, La dosis de administracion basal y de rescates se iran titulando en fun-
cion de las necesidades del paciente!!S.

La mayoria de guias recomiendan como farmaco de primera eleccion las benzo-
diacepinas, especialmente el midazolam!%*1%:116118 Tjene como principales ventajas una
vida media corta, la posibilidad de abarcar todo el espectro de sedacion (niveles super-
ficiales a profundos), la posibilidad de aplicarse tanto por via intravenosa como subcu-
tdnea y que presenta pocas interacciones e incompatibilidades con otros fairmacos o con
situaciones de fallo renal o hepatico. Ademas, en caso de urgencia se pueden emplear las
presentaciones bucales o nasales como inductores. Su eficacia en adultos se estima entre
un 75-100%', sin haber demostrado superioridad ningtin otro fdrmaco. En pacientes
que hayan recibido benzodiacepinas pueden ser necesarias dosis més altas por la presen-
cia de tolerancia!®.

El fenobarbital'® estd espacialmente indicado cuando el sintoma a tratar son crisis
epilépticas o irritabilidad de origen central. Presenta interacciones farmacocinéticas con
varios farmacos. El propofol'’ es farmacolégicamente muy inestable, s6lo se puede ad-
ministrar por via intravenosa y generalmente se utiliza en medio hospitalario por parte
de personal experto!®. También presenta interacciones importantes con otros firmacos.
Se suele reservar para casos en los que se prevé una duracién de sedacion de horas o
dias.

Otros dos farmacos recogidos en la literatura de adultos son el haloperidol y la levo-
mepromazina, que se utilizan especialmente ante cuadros de delirium!'®. Sin embargo, este
cuadro es mucho menos frecuente en pediatria, donde podrian ser mas ttiles como adyu-
vantes de otro sedante, especialmente ante la presencia de ansiedad.
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Tabla 5. Principales farmacos empleados en sedacion paliativa pediatrica.

Farmaco Vias Dosis de induccion R_Itn_lo de- .. Particularidades
mantenimiento inicial

Midazolam Iv, SC 0,03-0,05 mg/kg 25%-33% de la dosis de

- De primera eleccion.
inicio acumulada. € primera elecclo

Repetir si es
necesario dosis cada - .
5 minutos (Max 2 mg) - Vigilar tolerancia.

- Compatible con la

mayoria de
medicaciones.
Fenobarbital IV,”\S/IC, 1-6 mg/kg 1 mg/kg/h - Util si crisis epilépticas.
Si precisa repetir Aumentar segun
dosis 1-2 mg/kg necesidades

- Distintas diluciones

cada 5 minutos P
segun vias.

- No mezclar con otros

farmacos.
Propofol v 0,25-0,5 mg/kg 1-4 mg/kg/h - Manejo por equipo con
Repetir dosis si es Si mal control: aumentar experiencia.
preciso a los 30 min 0,5 mg/kg/h
cada 30 min

- No emplear >3 mg/kg/h
prolongadamente

- Irritante en punto de
infusion.

- Administrar por via
Unica por
incompatibilidades.

Levomepromazina | IV, SC 0,25-1 mg/kg/24 h (infusion SC continua o

dividiendo la dosis cada 8 horas) = Ulilicomo adyivante,

especialmente con

Aumentar segun sea preciso ansiedad
Haloperidol IV, SC 0,05-0,1 mg/kg 0,1 mg/kg/h
Aumentar segun
necesidad

IM: via intramuscular; I'V: via intravenosa; SC: via subcutanea.

Monitorizacion y seguimiento

La aplicacién de una sedacién paliativa requiere de la monitorizacidén del paciente para
garantizar su confort'?131, Al inicio, las guias recomiendan una monitorizacion estrecha
(cada 15-30 minutos) para ajustar la dosis de induccién y el ritmo de mantenimiento!.
Mientras se mantenga la sedacion, debe vigilarse el estado de confort del paciente, su es-
tabilidad clinica, el nivel de sedacion, la aparicion de efectos adversos!'®, y la existencia de
causas de sufrimiento!'®.
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Cuando sea posible se aconseja utilizar escalas observacionales y medidas valida-
das!!'>134 Para controlar el nivel de sedacion puede emplearse la escala de Ramsay!%!18
mientras que para cada sintoma debe emplearse una escala especifica!'’. El grado global
de confort es un concepto subjetivo y por lo tanto dificil de convertir en una mediciéon
objetiva. En caso de que el paciente no pueda expresarse, debe incluirse la valoracién de
la familia!®. Si bien la tasa de efectos secundarios es baja'?!, es necesario explicarlos y pre-
ver su aparicion y tratamiento (ej. anticolinérgicos para broncorrea'®).

El nivel de monitorizacién debe adecuarse a las circunstancias del paciente!'c:

e Ante una sedaciéon planteada como reversible la monitorizacién de constantes
vitales deberd ser més estrecha!®.

e En el caso de encontrarse en situacion de agonia, es prioritario monitorizar el
confort del paciente y evitar mediciones que puedan resultar invasivas!®!?’,

En el momento de iniciar una sedacion paliativa se deben re-evaluar el resto de tera-
pias y tratamientos!'®!1°, En general, el tratamiento sintomadtico (ej. opioides para dolor o
disnea) debe mantenerse''>, pues su suspension puede empeorar el control sintomético. La
sedacion suele suponer la pérdida de la via oral, por lo que toda medicacion que se admi-
nistrase por esa via debe suspenderse o cambiarse a una via alternativa. Debe evaluarse la
necesidad de mantener la hidratacién y la nutricién en funcion de las necesidades de con-
fort del paciente y su situacién clinica, especialmente en final de vida!®!110.135,

Mientras el paciente permanezca sedado es fundamental atender las necesidades de
informacion, psicoldgicas y de apoyo de la familia'®!¥!. La duracién de la aplicacion de
sedacion paliativa es variable!'%1*¢ por lo que es necesario mantener informados a los fa-
miliares y al resto de profesionales que atienden al paciente, del estado de sedacion, con-
fort y de su evolucién!!é1%7,
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10. Metodologia

La metodologia empleada en la elaboracion de esta guia de practica clinica (GPC) es la
que se recoge en el documento Elaboracion de Guias de Prdctica Clinica en el Sistema Na-
cional de Salud. Actualizacion del Manual Metodolégico'®.

A continuacidn, se describen las etapas que se han seguido en el proceso de elabora-

cion:

Constitucion del grupo elaborador de la guia, integrado por un grupo multidisci-
plinar de 13 profesionales sanitarios del &mbito de la atencion primaria y hospi-
talaria de diferentes especialidades como son pediatria (especialistas adscritos a
unidades hospitalarias de cuidados paliativos pedidtricos, oncologia pedidtrica,
cuidados intensivos pediatricos) medicina intensiva, medicina familiar y comuni-
taria, medicina interna, psicologia clinica, y enfermeria y 3 especialistas en meto-
dologia y en economia de la salud pertenecientes al Instituto Aragonés de Cien-
cias de la Salud (IACS).

Las preguntas clinicas sobre eficacia de las intervenciones se formularon en el
formato PICO (Paciente/ Intervencién/ Comparacién /Outcome o resultado).
Las preguntas cualitativas se formularon siguiendo el formato SPIDER (Mues-
tra/ Fendmeno de interés/ Disefio/ Evaluacion/ Tipo de investigacion).

La busqueda bibliogréfica de estudios originales en las preguntas sobre eficacia
de las intervenciones se realiz6 en las siguientes fuentes y bases de datos: Pub-
Med/MEDLINE, EMBASE (Elsevier.com), Cochrane Library, y Centre for Re-
views and Dissemination (CRD) Databases. Las fuentes bibliograficas consulta-
das en la busqueda de estudios originales sobre investigacion cualitativa fueron
las siguientes: PubMed/MEDLINE, EMBASE (Elsevier.com), Cochrane Li-
brary, PsycINFO, CINAHL y CUIDEN. Las fuentes de evidencia econémica
consultadas fueron las siguientes: PubMed/ MEDLINE, EMBASE (Elsevier.
com) y CRD (Centre for Reviews and Dissemination) que incluye, HTA (Health
Technology Assessment), DARE (Database of Abstracts of Reviews of Effecti-
veness) y NHS EED (Economic Evaluation Database del National Health Ser-
vice). Ademas, se realizé una busqueda bibliografica en bases de datos y otras
fuentes especializadas (PubMed/MEDLINE, EMBASE, Trip Database, Natio-
nal Guideline Clearinghouse, Guidelines International Network -G-I-N, Natio-
nal Institute for Health—-NICE and Care Excellence, Scottish Intercollegiate
Guidelines Network—SIGN), con el objetivo de localizar otras GPC, nacionales
o internacionales, de temadtica similar. Las busquedas se cifieron a los tipos de
estudios mas adecuados segun las caracteristicas de la pregunta y a los idiomas
castellano e inglés. El periodo de biisqueda abarca desde el afio 1996 hasta fina-
les del afo 2016 en dos preguntas (tratamiento farmacolégico, y quimioterapia y
radioterapia paliativas), y desde el afio 2007 hasta el afio 2017, a lo largo del pe-
riodo comprendido entre marzo y abril, en cuatro preguntas. El GEG decidi6
ampliar el periodo de busqueda de las dos preguntas cuantitativas dado el escaso
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numero de estudios publicados después de 2007 que cumplieron los criterios de
inclusion. Finalmente, el periodo de biisqueda de una de las preguntas es el com-
prendido entre 2007 y abril de 2018. Adicionalmente, se definieron alertas auto-
maticas de correo electrénico para nuevos articulos agregados a Pubmed/MED-
LINE, EMBASE y Cochrane Library hasta la fecha de maquetacién de la GPC
en junio de 2022. Se llevé a cabo una busqueda inversa en las referencias de los
articulos identificados e incluidos en la guia. También se realizé busqueda no
sistematica de literatura gris en el motor de bisqueda Google.

Inicialmente, el cribado de los estudios recuperados se efectud por titulo y resu-
men. En un segundo cribado, se registraron los estudios descartados y se sefiala-
ron las causas de exclusiéon. Mediante las alertas automaticas de correo electro-
nico se identificaron un total de 18 estudios por titulo y resumen entre marzo de
2017 y junio de 2021. Tras la lectura a texto completo, 17 estudios se descartaron
y un estudio se incluy6 en la GPC.

La evaluacion del riesgo de sesgo de los estudios se realizé6 mediante la herra-
mienta de lectura critica de la Agencia de Evaluacién de Tecnologias Sanitarias
del Pais Vasco (OSTEBA)'. La valoracién de los estudios de investigacion cua-
litativa se llevo a cabo con la herramienta de lectura critica CASPe (Critical Ap-
praisal Skills Programme) para estudios cualitativos!%.

La evaluacion de la calidad de los estudios y resumen de la evidencia se desarro-
116 segin el método “Grading of Recommendations Assessment, Development
and Evaluation” (GRADE).

o Elprograma GRADEPro', desarrollado por grupo de trabajo GRADE, se
utiliz6 para generar los perfiles de evidencia de las preguntas sobre eficacia
de las intervenciones. Los perfiles de evidencia GRADE son tablas que
constan de dos secciones: ofrecen informacion sobre la calidad de la eviden-
cia para cada variable, asi como un resumen de los resultados para cada una
de las variables de interés.

o La confianza en los hallazgos de revisiones de estudios cualitativos se eva-
lué mediante la propuesta CerQUAL desarrollada por el grupo GRADE!2.
Las tablas de resumen GRADE-CerQUAL describen la calidad de la evi-
dencia para cada uno de los hallazgos en filas sucesivas. Los hallazgos pue-
den tener su origen en un Unico estudio o haber sido identificados a partir
de un nimero determinado de temas y subtemas presentes en diferentes
estudios.

La formulacion de las recomendaciones se ha realizado siguiendo el marco de
trabajo EtD (Evidence to Decision) propuesto por el grupo GRADE!*. En el
caso de la evidencia cualitativa, el grupo elaborador de la guia (GEG) ha tenido
en cuenta la confianza (calidad) en la evidencia disponible, y aspectos como la
equidad, aceptabilidad y factibilidad. Cuando la evidencia era de baja calidad,
inconsistente o ausente, se formularon recomendaciones por consenso del GEG.

La metodologia empleada en el andlisis del uso de recursos y costes se describe
en los anexos [ y I11.
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e  Los colaboradores expertos han participado en la formulacién de preguntas y en
la revisiéon del primer borrador de la GPC. Propusieron un listado inicial de 43
preguntas que se agruparon en las siguientes dreas temdticas: control de sinto-
mas (11 preguntas), comunicacién con el paciente y su familia (14 preguntas),
atencion a la familia (4 preguntas), atencion en la agonia (4 preguntas), sedacion
(5 preguntas), apoyo psicoldgico y espiritual (2 preguntas), duelo (1 pregunta),
otros (2 preguntas). A continuacion, los colaboradores expertos puntuaron cada
pregunta del 1 al 7 en base a los siguientes criterios: impacto en la calidad de los
cuidados, repercusiones éticas e implicaciones econdmicas. Se atribuyeron dife-
rentes pesos para cada criterio en funcion del 4rea temaética. El listado priorizado
se presentd al GEG que decidié excluir una de las preguntas priorizadas y for-
mul6 dos nuevas preguntas. Los revisores externos han participado en la revision
del segundo borrador de la GPC.

e Las sociedades cientificas implicadas en el desarrollo de esta guia, representa-
das por miembros del GEG, colaboradores expertos y revisores externos, son la
Asociacion de Enfermeria Comunitaria (AEC), Asociacion Espafiola de Bioé-
tica (AEBI), la Asociacién Espafiola de Enfermeria en Cuidados Paliativos
(AECPAL), la Asociacion Espafiola de Lucha Contra el Cancer (AECC), la
Asociaciéon Espaiiola de Pediatria (AEP), la Asociacién Espaiiola de Psicolo-
gia Clinica y Psicopatologia (AEPCP), la Asociacién Espaiola de Trabajo So-
cial y Salud (AETSyS), la Federaciéon de Asociaciones de Enfermeria Comuni-
taria y Atencién Primaria (FAECAP), la Federacién Espafiola de Padres de
Ninos con Céancer (FEPNC), la Sociedad Espaifiola de Cirugia Pediétrica
(SECP), la Sociedad Espafiola de Cuidados Paliativos (SECPAL), la Sociedad
Espanola de Cuidados Paliativos Pediatricos (PedPal), la Sociedad Espaiiola
de Enfermeria Oncolégica (SEEO), la Sociedad Espaiiola de Farmacéuticos de
Atencién Primaria (SEFAP), la Sociedad Espafiola de Hematologia y Oncolo-
gia Pedidtrica (SEHOP), la Sociedad Espafola de Hospitalizacién a Domicilio
(SEHAD), la Sociedad Espafiola de Medicina de Familia y Comunitaria (Se-
mFyC), la Sociedad Espafiola de Medicina Intensiva, Critica y Unidades Coro-
narias (SEMICYUC), la Sociedad Espafiola de Medicina Interna (SEMI), la
Sociedad Espaiiola de Médicos de Atencion Primaria (SEMERGEN), la So-
ciedad Espafiola de Médicos Generales y de Familia (SEMG), y la Sociedad
Espaiiola del Dolor (SED),

e La GPC fue sometida a un proceso de Exposicion Publica, en el cuél el borrador
de la GPC revisado por organizaciones del &mbito de la salud que no participa-
ron en la revision externa, registradas previamente e interesadas en hacer apor-
taciones al mismo. En el caso de esta GPC han participado 7 organizaciones cu-
yas aportaciones y comentarios estan disponibles para su consulta en la web de
GuiaSalud: http://www.guiasalud.es.

e  En www.guiasalud.es estd disponible el material donde se presenta de forma de-
tallada la informacién con el proceso metodoldgico de la GPC (estrategias de
busquedas para cada pregunta clinica, tablas de sintesis de la evidencia, perfiles
de evidencia GRADE, tablas de resumen GRADE-CerQUAL, y tablas EtD).
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e  Estd prevista una actualizacion de la guia cada tres afios, 0 en un plazo de tiempo
inferior si aparece nueva evidencia cientifica que pueda modificar algunas de las
recomendaciones ofrecidas en esta guia. Las actualizaciones se realizardn sobre
la version electronica de la guia, disponible en la URL: http://www.guiasalud.es.

En la redaccién de este documento se buscé utilizar un lenguaje inclusivo, evitando al
mismo tiempo dificultar la lectura y la compresion del texto. En este sentido se opté por el
uso de términos neutros cuando fue posible, y por el uso de la palabra familia en lugar de
‘familia, cuidadores y/o tutores’.
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11. Difusion e implementacion

Estrategias de difusion e implementacion

El plan para difundir las recomendaciones de esta GPC en los sectores sanitarios en los
que sea pertinente su aplicacion incluye las siguientes intervenciones:

Presentacion de la guia a las distintas Sociedades Cientificas, Asociaciones de
pacientes y a los medios de comunicacion.

Presentacion de la guia a las Direcciones y Subdirecciones de Atencién Primaria
y Atencion Especializada de los diferentes Servicios de Salud.

Difusion a través de las estrategias y planes de humanizacion de las Comunida-
des Auténomas.

Distribucion dirigida a los colectivos profesionales implicados para facilitar la
difusion.
Envio de la GPC a diferentes bases de datos recopiladoras de GPC, para su va-

loracion e inclusion en las mismas.

Acceso libre a las diferentes versiones de la GPC en la web de GuiaSalud, <http://
www.guiasalud.es>

Difusion e informacion sobre la GPC en actividades cientificas relacionadas con
los cuidados paliativos pedidtricos.

Para la implementacién de las recomendaciones de la guia se propone seguir la meto-
dologia recogida en el Manual Metodolégico de Implementaciéon de Guias de Practica
Clinica en el Sistema Nacional de Salud'*. Es necesaria la constitucién de un equipo mul-
tidisciplinar que asuma la coordinacién y liderazgo del proceso. Este equipo realizaria la
planificacién de la implementacion, en la que deberia incluirse el diagnéstico de la situa-
cién de la préctica relacionada con las recomendaciones a implementar, el andlisis de po-
sibles barreras y elementos facilitadores, el disefio y puesta en marcha de las estrategias de
intervencion, asi como el disefio de un plan que permita evaluar tanto el desarrollo del
propio proceso de implementacion, como el grado de adecuacion y resultados de las prac-
ticas clinicas.
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12. Lineas de investigacion futura

En el proceso de elaboracion de la GPC, se han identificado potenciales lineas de investi-
gacién que pueden ser relevantes para profesionales y pacientes.

Quimioterapia y radioterapia paliativa

¢ Realizar estudios que midan especificamente la eficacia de la quimioterapia pa-
liativa (calidad de vida y control de sintomas) en pacientes en edad pediatrica, y
cuantifiquen los efectos adversos.

Evaluacion de los sintomas en cuidados paliativos
pediatricos

e Investigar en el disefio y validacion de cuestionarios multidimensionales para
estandarizar la evaluacion del sufrimiento fisico, psicoldgico, social y espiritual.
Los estudios de validacion diagndstica deberian realizarse en pacientes pediatri-
cos con una amplia variedad de enfermedades amenazantes para la vida, inclu-
yendo cancer, enfermedades congénitas, enfermedades metabdlicas y trastornos
neuroldgicos.

e Investigar la efectividad y seguridad de fadrmacos utilizados en adultos para el
control de sintomas poco estudiados en pacientes en edad pedidtrica como son la
astenia o la disnea.

e Investigar en el disefio y validacion de escalas para la evaluacion del grado de
sedacion paliativa especificas para la edad pedidtrica.

Comunicacion con el paciente y la familia

e Investigar sobre las barreras y facilitadores para una adecuada comunicacion
entre los profesionales, el paciente pediatrico en CPP y su familia mediante es-
tudios cuantitativos y cualitativos realizados en Espafia.
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Anexos

Anexo [. Andlisis de uso de recursos y costes sobre
el tratamiento farmacologico del dolor
moderado o grave en CPP

Este andlisis se deriva de la Pregunta 1 (;Qué analgésicos y a qué dosis son mas efectivos
y seguros para el tratamiento del dolor moderado o grave en CPP?), 1a cual fue priorizada
por el equipo técnico de la GPC para la realizacion de andlisis econémico. La pregunta
investiga la efectividad clinica y seguridad del tratamiento farmacolégico del dolor mode-
rado o grave en pacientes en edad pediatrica (hasta 18 afios) con una enfermedad amena-
zante para la vida que han entrado en una fase avanzada o se encuentran en situacion de
final de vida (2°y 3° nivel de atencién en CPP)!.

El objetivo de este anexo es aportar informacion general sobre el uso de recursos y
costes del tratamiento para el dolor moderado o grave con analgésicos opioides. De mane-
ra especifica, se pretende estimar el coste unitario (por miligramo o microgramo) y coste
diario de diferentes estrategias con analgésicos opioides mayores y orientar a los profesio-
nales en la eleccion de distintas presentaciones.

En linea con la evidencia revisada en la Pregunta 1, se establece que el tratamiento
para el dolor en CPP debe ser pautado en intervalos regulares y por via oral/enteral siem-
pre que sea posible. Asimismo, se considera la morfina como el opioide mayor de primera
eleccidn para tratar el dolor moderado o intenso. De acuerdo con estas consideraciones y
los objetivos del anexo, los supuestos generales del andlisis son:

e Lavia de administracion prioritaria es la oral/enteral.

¢  Se incluyen analgésicos opioides mayores: morfina, fentanilo, oxicodona, hidro-
morfona y metadona.

e Se excluyen las presentaciones de uso hospitalario.

e El andlisis se estructura en dos grupos de pacientes, segtin sus posibilidades de
deglucion (grupo 1, aquellos sin dificultades de deglucién, capaces de tragar
comprimidos y capsulas duras; y grupo 2, aquellos con dificultad de deglucion,
portadores de sonda nasogdstrica u ostomias para alimentacion, sin posibilidad
de tragar comprimidos).

A continuacion, para todos los analgésicos opioides incluidos, se muestran las presen-
taciones disponibles, cddigo de agrupaciéon homogénea!, c6digo nacional tinico y su precio.
Posteriormente se detallan las indicaciones de la ficha técnica para pacientes pedidtricos

1. Las agrupaciones homogéneas de medicamentos integran las presentaciones de los medicamentos con el
mismo principio activo y equivalentes en cuanto a dosis, contenido, forma farmacéutica o agrupacién de forma farma-
céutica, y via de administracion, que puedan ser objeto de intercambio en su dispensacién.
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junto con las asunciones especificas realizadas para el andlisis de uso de recursos y costes.
Se plantean los esquemas de tratamiento para los distintos niveles de analgesia, con su
correspondiente coste diario. Para ello se establece un rango diario de sulfato de morfina
oral entre 15 y 360 mg, sin considerar las dosis de rescate. Este rango se dividi6 en diferen-
tes tramos, de manera que es posible situarse en cualquiera de ellos (o sus equivalentes
para el resto de opioides), segtin los niveles de dolor y condiciones fisicas del paciente.
Este planteamiento pretende ser orientativo para los profesionales, independientemente
de las disminuciones de dosis que puedan darse con la rotacién de analgésicos, debido a la
tolerancia cruzada entre opioides. Por ejemplo, un paciente con una pauta de 80 mg de
morfina/dia requiere una rotacion a fentanilo. En este caso, primero se realizaria una dis-
minucion de dosis del 25%, hasta 60 mg, y posteriormente se haria la conversion, equiva-
lente a un parche de 25 mcg/h, cuyo coste diario es de 0,65€.

Grupo 1. Pacientes sin dificultades de deglucion

MORFINA SULFATO (COMPRIMIDOS DE LIBERACION PROLONGADA)

Cadigo Precio

PRESENTACION agrupacion Coc.llgo PVP IVA PVL IVA comprimido
. Nacional (€ 2019) (€ 2019)*
homogénea (PVL IVA)

MORFINA SULFATO 5 MG,
60 COMPRIMIDOS - 679555 5,37 5,37 0,06
LIBERACION PROLONGADA

MORFINA SULFATO 10 MG,
60 COMPRIMIDOS - 981373 10,76 7,17 0,12
LIBERACION PROLONGADA

MORFINA SULFATO 15 MG,
60 COMPRIMIDOS - 679548 14,22 9,47 0,16
LIBERACION PROLONGADA

MORFINA SULFATO 30 MG,
60 COMPRIMIDOS - 981365 26,91 17,93 0,30
LIBERACION PROLONGADA

MORFINA SULFATO 60 MG,
60 COMPRIMIDOS - 981399 49,36 32,88 0,55
LIBERACION PROLONGADA

MORFINA SULFATO 100
MG, 60 COMPRIMIDOS - 981415 73,59 49,03 0,82
LIBERACION PROLONGADA

MORFINA SULFATO 200
MG, 60 COMPRIMIDOS - 663377 59,12 39,39 1,31
LIBERACION PROLONGADA

¥ Se aplica la conversion entre PVP y PVL indicada en el RD-Ley 4/2010 de 26 de marzo.
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FICHA TECNICA: MORFINA SULFATO (MSComp)

Los comprimidos de MSComp 200 mg no estan indicados para uso pediatrico.

ASUNCIONES PARA EL ANALISIS

e Se asumieron las dosis diarias totales para diferentes niveles de analgesia requeridos: 15, 30, 45, 60,
90, 120, 180 y 360 mg.

e |Los comprimidos de MSComp deben administrarse cada 12 horas. Se selecciond la combinacion
de comprimidos correspondiente para alcanzar los diferentes niveles de analgesia de forma que
supusiera el menor nimero de comprimidos.

Morting ors EsauEMA PV VA € 2019)
15 mg 10 mg // 5 mg 0,18
30 mg 15mg// 15 mg 0,32
45 mg 30 mg // 15 mg 0,44
60 mg 30 mg // 30 mg 0,60
90 mg 30mg + 15 mg// 30 mg + 15 mg 0,91
120 mg 60 mg // 60 mg 1,10
180 mg 30 mg + 60 mg // 30 mg + 60 mg 1,69
360 mg 100 mg + 60 mg + 30 mg // 100 mg + 60 mg + 10 3,15

//: Dosificaciones cada 12 horas.

FENTANILO (PARCHES TRANSDERMICOS)

Cadigo
PRESENTACION agrupacion
homogénea

Cédigo PVP IVA PVL IVA Precio parche
Nacional (€ 2019) (€ 2019)¥ (PVL IVA)

652097
658296
658583
663267
31583 663353 5,37 5,37 0,06
670343
679736
680804
688411

FENTANILO 12 MCG, 5
PARCHE TRANSDERMICO

652114
658297
658521
662593
664014
664616
FENTANILO 25 MCG, 5 664823
PARCHE TRANSDERMICO 8154 670352 10,76 [ 0,12
672575
673080
676124
679740
680807
690238
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Caédigo
PRESENTACION agrupacion
homogénea

Codigo PVP IVA PVL IVA Precio parche
Nacional (€ 2019) (€ 2019)¥ (PVL IVA)

652116
658298
658522
662585
664015
664617

FENTANILO 50 MCG, 5 664824
PARCHE TRANSDERMICO 8195 670362 14,22 9,47 0,16

672577
673081
676129
679747
680810
690244

652117
658299
658523
664016
664618
664825

FENTANILO 75 MCG, 5 670371
PARCHE TRANSDERMICO 8156 e7o574 | 209 17,93 0,30

673082
676135
679750
680813
690251
848119

650938
658300
658524
662577
664017
664619

FENTANILO 100 MCG 5 664826
PARCHE TRANSDERMICO 8152 670381 49,36 | 3288 0,55

672578
673083
676140
679743
680816
690258

¥ Se aplica la conversién entre PVP y PVL indicada en el RD-Ley 4/2010 de 26 de marzo.
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FICHA TECNICA:

oral.

FENTANILO (FTrans)

En nifios de 2 a 16 afos de edad, FTrans se debe administrar solamente a pacientes pediatricos tolerantes a
los opioides que ya estén recibiendo dosis equivalentes de al menos 30 mg de morfina oral por dia.

La conversion de dosis de opioides orales o parenterales a Fentanilo se basa en la dosis diaria de morfina

Morfina oral (mg/dia) FTrans (mcg/dia)
30-44 12,5
45-134 25

pacientes adultos.

La conversion a FTrans en dosis superiores a 25 mcg/h es la misma para pacientes pediatricos que para

Morfina oral (mg/dia) FTrans (mcg/dia)
<44 12,5
45-89 25
90-149 50
150-209 75
210-269 100
270-329 125
330-389 150
390-449 175
450-509 200
510-569 225
570-629 250
630-689 275
690-749 300

adultos.

ASUNCIONES PARA EL ANALISIS

e Se asumio, para pacientes con dosis de morfina oral menor a 135 mg/dia la conversion de la tabla
para poblacion pediatrica y, para dosis a partir de 135 mg/dia, se continud con las conversiones para

e Laficha técnica no contempla equivalencias para la conversion entre morfina y Fentanilo inferiores a
30 mg de morfina.

Mo?f%saliral DOSIS FTrans ESQUEMA ((:FSI?.-I-II\EI : 2:0?;\

15 mg - - -

30mg 12 mcg/h 12 mcg/h x 1 parche (3 dias) 0,31
45 mg 25 mcg/h 25 mcg/h x 1 parche (3 dias) 0,65
60 mg 25 mcg/h 25 mcg/h x 1 parche (3 dias) 0,65
90 mg 25 mcg/h 25 mcg/h x 1 parche (3 dias) 0,65
120 mg 25 mcg/h 25 mcg/h x 1 parche (3 dias) 0,65
180 mg 75 mcg/h 75 mcg/h x 1 parche (3 dias) 1,95
360 mg 150 mcg/h 100 mcg/h + 50 meg/h (3 dias) 3,90
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OXICODONA HIDROCLORURO (COMPRIMIDOS DE LIBERACION PROLONGADA)

Codigo - Precio
PRESENTACION agrupacion Nca‘::tijclfr,lc;I |()€v:ol1‘g; (:vz;:‘;; comprimido
homogénea (PVL IVA)

OXICODONA 5 MG,
28 COMPRIMIDOS 2377 658743 3,81 2,54 0,09
LIBERACION MODIFICADA 696137
OXICODONA 10 MG, 651505
28 COMPRIMIDOS 2371 667918 7,62 5,08 0,18
LIBERACION MODIFICADA 696139
OXICODONA 20 MG, 651679
28 COMPRIMIDOS 2374 667934 15,22 10,14 0,36
LIBERACION MODIFICADA 696140
OXICODONA 40 MG, 652099
28 COMPRIMIDOS 2375 695367 30,44 20,28 0,72
LIBERACION MODIFICADA 696141
OXICODONA 80 MG, 652511
28 COMPRIMIDOS 2378 695373 60,88 40,56 1,45
LIBERACION MODIFICADA 696142

¥ Se aplica la conversion entre PVP y PVL indicada en el RD-Ley 4/2010 de 26 de marzo.

FICHA TECNICA: OXICODONA HIDROCLORURO (OHComp)
OHComp no esta recomendado para nifios menores de 12 afios.

Segun estudios clinicos bien controlados 10-13 mg de OHComp corresponden aproximadamente a 20 mg
de sulfato de morfina, ambas en la formulacion de liberacion prolongada.

ASUNCIONES PARA EL ANALISIS

e Se asumio el valor inferior del intervalo descrito en ficha técnica para la conversion entre morfina oral
y OHComp.

e Se asumieron las dosis diarias totales equivalentes a los tramos especificados para morfina oral (15,
30, 45, 60, 90, 120, 180 y 360 mg).

e Los comprimidos de OHComp deben administrarse cada 12 horas. Se selecciond la combinacion
de comprimidos correspondiente para alcanzar los diferentes niveles de analgesia de forma que
supusiera el menor niUmero de comprimidos.

e Se excluyen aquellas dosis equivalentes en las que, por las presentaciones existentes, no es posible
alcanzar la dosis exacta equivalente a morfina oral.

DOSIS Morfina DOSIS COSTE POR DIA
oral OHComp e LR (PVL IVA € 2019)

15 mg 7,5 mg - -

30 mg 15 mg 10 mg // 5 mg 0,27

45 mg 22,5 mg - -

60 mg 30 mg 10mg +5mg// 10 mg +5mg 0,54

90 mg 45 mg 20mg + 5 mg // 20 mg 0,81

120 mg 60 mg 20mg + 10mg // 20 mg + 10 mg 1,09

180 mg 90 mg 40mg + 5 mg // 40 mg + 5 mg 1,63

360 mg 120 mg 80mg + 10mg // 80 mg + 10 mg 3,26

//: Dosificaciones cada 12 horas.
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HIDROMORFONA HIDROCLORURO (COMPRIMIDOS DE LIBERACION PROLONGADA)

Codigo . Precio
PRESENTACION agrupacion N(;c;(i’;?\:l I(°€V :’OI‘I\:S (:‘261“;; comprimido
homogénea (PVL IVA)

HIDROMORFONA 4 MG, 30 660754
COMPRIMIDOS LIBERACION 2377 3,81 2,54 0,09
MODIFICADA 706302
HIDROMORFONA 8 MG, 30 706313
COMPRIMIDOS LIBERACION 2371 7,62 5,08 0,18
MODIFICADA 655998
HIDROMORFONA 16 MG, 30 706280
COMPRIMIDOS LIBERACION 2374 15,22 10,14 0,36
MODIFICADA 655999
HIDROMORFONA 32 MG, 30 706292
COMPRIMIDOS LIBERACION 2375 30,44 20,28 0,72
MODIFICADA 656000

¥ Se aplica la conversién entre PVP y PVL indicada en el RD-Ley 4/2010 de 26 de marzo.

FICHA TECNICA: HIDROMORFONA HIDROCLORURO (COMPRIMIDOS DE LIBERACION
PROLONGADA)

No se ha establecido la seguridad y eficacia de HHCom en nifios y adolescentes menores de 18 afos. No se
dispone de datos. No se recomienda el uso de HHCom en esta poblacion.

En pacientes que actualmente toman analgésicos opioides, la dosis inicial de comprimidos de liberacion
prolongada de hidrocloruro de hidromorofona (HHCom) se debe basar en la dosis diaria del opioide anterior,
usando los factores equianalgésicos estandares. Para otros opioides diferentes a la morfina, primero se
deberia calcular la dosis diaria total equivalente de morfina, y posteriormente utilizar la tabla siguiente para
determinar la dosis diaria total equivalente de HHCom.

HHCom no se debe tomar mas que una vez cada 24 horas.

En la tabla se presentan los factores de multiplicacion para convertir la dosis diaria de opioides anteriores a la
dosis diaria de HHCom (mg/dia opioide anterior * factor = mg/dia HHCom). Por ejemplo, en un paciente con
30 mg de morfina oral, la dosis equivalente seria de 6 mg de HHComp (5:1).

Opioide anterior Opiodie anterior (oral)

Morfina 0,2
Hidromorfona 1

ASUNCIONES PARA EL ANALISIS
e Se asumieron las dosis diarias totales equivalentes a los tramos especificados para sulfato de morfina
(15, 30, 60, 45, 120, 180, 270 y 360 mg).
e Se excluyen aquellas dosis equivalentes en las que, por las presentaciones existentes, no es posible
alcanzar la dosis exacta equivalente a morfina oral.

Mo[:f(i)nsaliral Hzgilr\:p R ((:POV?..I-I\EI: 22033?
15 mg 3 mg - -
30 mg 6 mg - -
45 mg 9mg - -
60 mg 12 mg 8mg+4mg 1,08
90 mg 18 mg - -
120 mg 24 mg 16 mg + 8 mg 2,16
180 mg 36 mg 32 mg +4 mg 3,15
360 mg 72 mg 32 mg + 32 mg + 8 mg 6,30
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HIDROMORFONA HIDROCLORURO (CAPSULAS DURAS DE LIBERACION MODIFICADA)

Codigo Precio

PRESENTACION agrupacion Cot_ilgo PVP IVA PVL IVA comprimido
. Nacional (€2019) | (€2019)*
homogénea (PVL IVA)

HIDROMORFONA HIDROGLORURO
4 MG CAPSULAS DURAS DE

LIBERACION MODIFICADA, 651287 | 30,22 | 20,13 0,36
56 capsulas

HIDROMORFONA HIDROGLORURO
8 MG CAPSULAS DURAS DE
LIBERACION MODIFICADA. - 651289 | 60,46 | 40,28 0.72
56 capsulas

HIDROMORFONA HIDROCLORURO
16 MG CAPSULAS DURAS DE
LIBERACION MODIFICADA,

56 capsulas

HIDROMORFONA HIDROGLORURO
24 MG CAPSULAS DURAS DE

LIBERACION MODIFICADA, - 651293 | 168,58 | 122,67 2,19
56 capsulas

- 651291 120,92 75,01 1,34

¥ Se aplica la conversién entre PVP y PVL indicada en el RD-Ley 4/2010 de 26 de marzo.

FICHA TECNICA: HIDROMORFONA HIDROCLORURO (HHCap)
No se recomienda su empleo en nifos (menores de 12 anos).

La cépsula completa o sus granulos, deben tragarse enteros, sin masticar, sin romperse o triturarse, ni
inyectarse, ya que esto puede dar lugar a una rapida liberacion y absorcion de una dosis de hidromorfona
potencialmente mortal.

En adultos y adolescentes de 12 afios y mayores, la dosis inicial habitual es de 2-4 mg de HHCap en
intervalos de 12 horas. En el caso de aumentar la intensidad del dolor se podra aumentar la dosis de
hidromorfona hasta alcanzar una analgesia adecuada.

4 mg de HHCap poseen una eficacia analgésica equivalente a 30 mg de sulfato de morfina administrados
por via oral.

ASUNCIONES PARA EL ANALISIS
e Se asumieron las dosis diarias totales equivalentes a los tramos especificados para sulfato de morfina
(15, 30, 45, 60, 90, 120, 180, y 360 mg).
e HHCap debe administrarse cada 12 horas. Se seleccioné la combinacidon de comprimidos
correspondiente para alcanzar los diferentes niveles de analgesia de forma que supusiera el menor
ndmero de comprimidos.

Mortnaoral | HHCap ESQUEMA P A € 2019

15 mg 2mg - -

30 mg 4 mg 4 mg 0,36
45 mg 6 mg - -

60 mg 8 mg 4mg// 4 mg 0,72
90 mg 12 mg 8mg// 4 mg 1,08
120 mg 16 mg 8 mg // 8 mg 1,44
180 mg 24 mg 8mg+4mg//8mg+4mg 2,16
360 mg 48 mg 24 mg// 24 mg 4,38

//: Dosificaciones cada 12 horas

108 GUIAS DE PRACTICA CLINICA EN EL SNS



METADONA HIDROCLORURO (COMPRIMIDOS)

STl PVP IVA PVL IVA s

PRESENTACION agrupacion Codigo Nacional o comprimido
homogénea (€2019) (€2019) (PVL IVA)
METADONA 5 mg
COMPRIMIDQOS, 20 - 700636 2,42 1,61 0,08

comprimidos

¥ Se aplica la conversién entre PVP y PVL indicada en el RD-Ley 4/2010 de 26 de marzo.

FICHA TECNICA: METADONA COMPRIMIDOS (MHComp)
No se recomienda el uso de metadona en nifios y adolescentes menores de 18 anos

En la ficha técnica de MHComp no se incluyen recomendaciones o pautas de dosificacion para el tratamiento
del dolor en pacientes pediatricos. En adultos la posologia recomendada es de 1 a 2 comprimidos por dosis,
segun intensidad del dolor. Esta dosis puede repetirse segun criterio facultativo.

Los ratios de conversién han sido obtenidos de la literatura#®'%6, Las dosis equivalentes entre morfina oral
y MHComp no son estaticas, pueden variar en funcion de la exposicion previa a otros analgésicos opioides.
La ratio de conversion tiende a incrementarse con la dosis de morfina, es decir, con dosis altas de morfina,
la metadona puede llegar a tener una potencia analgésica mas de 10 veces mayor. Por ejemplo, para una
dosis de 30 mg de morfina oral, la equivalencia con metadona serian 10 mg.

Dosis diaria morfina oral Metadona
<100 mg 3:1
101-300 mg 5:1
301-600 mg 10:1
601-800 mg 12:1
801-1000 mg 15:1
> 1000 mg 20:1

ASUNCIONES PARA EL ANALISIS

e FEl esquema de dosificacidon se ha extraido de acuerdo a las indicaciones del Medicine Master
Formulary de 2017, donde se recomiendan 100-200 mcg/kg cada 8-12 horas. Se establece
un maximo de 5 mg/dosis, para pacientes naive de opioides. Por lo tanto, se presentan las dosis
maximas combinando comprimidos de 5 mg cada 8 o 12 horas.

e Se excluyen aquellas dosis equivalentes en las que, por las presentaciones existentes, no es posible
alcanzar la dosis exacta equivalente a morfina oral.

Mortna oral | MiGomp ESQUEMA PV VA € 2019)
15 mg 5mg - -
30 mg 10 mg 5mg//5mg 0,15
45 mg 15 mg 5mg///5mg///5mg 0,23
60 mg 20 mg - -
90 mg 30 mg - -
120 mg 24 mg - -
180 mg 36 mg - -
360 mg 36 mg - -

//: Dosificaciones cada 12 horas.

///: Dosificaciones cada 8 horas.
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Grupo 2. Pacientes con dificultades de deglucion

MORFINA SULFATO (SOLUCION ORAL)

Codigo . . Precio
PRESENTACION agrupacion Nic::?cl)?\:ﬂ '(:€V :o%‘)\ (:Vzlz):‘g;a miligramo
homogénea (PVL IVA)

MORFINA SULFATO )
2 MG/ML, 100ML SOLUCION - 821934 3,59 2,39 0,01
ORAL EN FRASCO
MORFINA SULFATO )
20 MG/ML, 20ML SOLUCION - 820860 717 4,78 0,02
ORAL EN FRASCO

¥ Se aplica la conversién entre PVP y PVL indicada en el RD-Ley 4/2010 de 26 de marzo.

FICHA TECNICA: MORFINA SULFATO (MSSol)
No se recomienda la utilizacion de MSSol en pacientes menores de un afo.

En pacientes mayores de 12 afios MSSol 20 mg/ml solucion oral en frasco se utilizara en pacientes con
disfagia 0 escasa tolerancia digestiva que requieran dosis altas de analgesia, también administradas en
intervalos de 4-6 horas. El envase de 20 ml incluye gotero dosificador: 10 mg corresponden a 8 gotas y 20
mg corresponden a 16 gotas.

ASUNCIONES PARA EL ANALISIS

e Se asumieron las dosis diarias totales para diferentes niveles de analgesia requeridos: 15, 30, 45, 60,
90, 120, 180 y 360 mg.

e Enlos casos de dosis menores a 20 mg de MSSol se utilizd la presentacion de 2 mg/ml, para dosis
superiores a 20 mg se empled la presentacion de 20 mg/ml.

i ESQUEMA PuL A 019)
15 mg 1,25 ml (2,5 mg) cada 4 horas 0,18
30 mg 2,5 ml (5 mg) cada 4 horas 0,36
45 mg 3,75 (7,5 mg) cada 4 horas 0,54
60 mg 5 ml (10 mg) cada 4 horas 0,72
90 mg 7,5 ml (15 mg) cada 4 horas 1,08
120 mg 1 ml (20 mg) cada 4 horas 1,43
180 mg 1,5 ml (30 mg) cada 4 horas 2,15
360 mg 3 ml (60 mg) cada 4 horas 4,30

NOTA del GEG: MSSol 20 mg/ml solucién oral tiene una concentracién 10 veces superior a la morfina en
solucién de 2 mg/ml y puede presentar riesgos para la seguridad del paciente debido a la falta de precision en
la dosificacion manual.
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MORFINA SULFATO (COMPRIMIDOS EFERVESCENTES)

Codigo . Precio
PRESENTACION agrupacion N(::::(i’:)?:z)al I(°€V :0:‘;? (Z\;I(-)‘:\QI;“‘ comprimido
homogénea (PVL IVA)
MORFINA 20 MG, 659213
12 COMPRIMIDOS 2204 659214 3,43 2,29 0,19
EFERVESCENTES

¥ Se aplica la conversién entre PVP y PVL indicada en el RD-Ley 4/2010 de 26 de marzo.

FICHA TECNICA: MORFINA SULFATO (MSEfer)

No se recomienda la utilizacion de MSEfer en es pacientes menores de un afo. Los comprimidos de MSEfer
no deben dividirse para ajustar la dosis.

En menores de 16 anos la dosis inicial usual de sulfato de morfina es de 20 mg (1 comprimido efervescente)
administrada cada 4-6 horas. MSEfer se utilizara en pacientes que requieran dosis mas elevadas, también
administradas en intervalos de 4-6 horas. La dosis méaxima recomendada es de 30 mg de sulfato de morfina,

administrada cada 4-6 horas.

En pacientes mayores de 16 afos la dosis se puede incrementar en un 30-50%/dia, hasta alcanzar la dosis
eficaz. La dosis maxima recomendada es de 30 mg de sulfato de morfina, administrada cada 4-6 horas.

ASUNCIONES PARA EL ANALISIS

e Se asumieron las dosis diarias totales para diferentes niveles de analgesia requeridos: 80 mg y 120
mg, correspondiente con 20 mg cada 4-6 horas, puesto que la dosis maxima recomendada en ficha
técnica es de 30 mg y los comprimidos no deben dividirse para ajustar la dosis.

DOSIS COSTE POR DIiA

Morfina oral 2 ldn i (PVL IVA € 2019)
80 mg 20 mg cada 6 horas 0,76
120 mg 20 mg cada 4 horas 1,14

FENTANILO (PARCHES TRANSDERMICOS)

Cédigo Codigo PVPIVA | PVLIVA | Precio parche

PRESENTACION agrupacion Nacional (€2019) | (€2019) (PVL IVA)
homogénea

652097
658296
658583

663267
FENTANILO 12 MCG, 5
PARCHE TRANSDERMICO 3153 gsggig 537 537 0,06

679736
680804
688411
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Cadigo
PRESENTACION agrupacion
homogénea

Codigo PVP IVA PVL IVA Precio parche
Nacional (€2019) (€ 2019)* (PVL IVA)

652114
658297
658521
662593
664014
664616
FENTANILO 25 MCG, 5 664823
PARCHE TRANSDERMICO 3154 670352 10,76 (O 0,12
672575
673080
676124
679740
680807
690238

652116
658298
658522
662585
664015
664617
FENTANILO 50 MCG, 5 664824
PARCHE TRANSDERMICO 3155 670362 14,22 9.47 0,16
672577
673081
676129
679747
680810
690244

652117
658299
658523
664016
664618
664825
FENTANILO 75 MCG, 5 670371
PARCHE TRANSDERMICO 8156 672574 26,91 17,93 0,30
673082
676135
679750
680813
690251
848119

650938
658300
658524
662577
664017
664619
FENTANILO 100 MCG 5 664826
PARCHE TRANSDERMICO 3152 670381 49,36 32,88 0,55
672578
673083
676140
679743
680816
690258

¥ Se aplica la conversién entre PVP y PVL indicada en el RD-Ley 4/2010 de 26 de marzo.
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FICHA TECNICA: FENTANILO (FTrans)

En nifios de 2 a 16 afos de edad, FTrans se debe administrar solamente a pacientes pediatricos tolerantes a
los opioides que ya estén recibiendo dosis equivalentes de al menos 30 mg de morfina oral por dia.

La conversion de dosis de opioides orales o parenterales a Fentanilo se basa en la dosis diaria de morfina

oral.

La conversion a FTrans en dosis superiores a 25 mcg/h es la misma para pacientes pediatricos que para

Morfina oral (mg/dia) FTrans (mcg/dia)
30-44 12,5
45-134 25

pacientes adultos.

Morfina oral (mg/dia) FTrans (mcg/dia)
<44 12,5
45-89 25
90-149 50
150-209 75
210-269 100
270-329 125
330-389 150
390-449 175
450-509 200
510-569 225
570-629 250
630-689 275
690-749 300

ASUNCIONES PARA EL ANALISIS

e Se asumio, para pacientes con dosis de morfina oral menor a 135 mg/dia la conversion de la tabla
para poblacion pediatrica y, para dosis a partir de 135 mg/dia, se continud con las conversiones para
adultos.

e La ficha técnica no contempla equivalencias para la conversion entre morfina y Fentanilo inferiores a

30 mg de morfina.

A= o

15 mg - - -

30 mg 12 mcg/h 12 mcg/h x 1 parche (3 dias) 0,31
45 mg 25 mcg/h 25 mcg/h x 1 parche (3 dias) 0,65
60 mg 25 mcg/h 25 mcg/h x 1 parche (3 dias) 0,65
90 mg 25 mcg/h 25 mcg/h x 1 parche (3 dias) 0,65
120 mg 25 mcg/h 25 mcg/h x 1 parche (3 dias) 0,65
180 mg 75 mcg/h 75 mcg/h x 1 parche (3 dias) 1,95
360 mg 150 mcg/h 100 mcg/h + 50 meg/h (3 dias) 3,90
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OXICODONA HIDROCLORURO (SOLUCION ORAL)

Codigo . . Precio
PRESENTACION agrupacion Nic::?:)?\ZI :’ :0:‘2; (:vz::‘g; miligramo
homogénea (PVL IVA)
OXICODONA CONCENTRADO
10MG/ML, 30ML SOLUCION - 650823 8,16 5,44 0,02
ORAL

¥ Se aplica la conversién entre PVP y PVL indicada en el RD-Ley 4/2010 de 26 de marzo.

FICHA TECNICA: OXICODONA HIDROCLORURO (OHSol)
No se recomienda el uso de OHSol en poblacion pediatrica y adultos menores de 20 afos.

En adultos OHSol concentrado debe tomarse a intervalos de 4-6 horas. La dosificacion depende de la
intensidad del dolor, del historial previo del paciente en cuanto a requerimientos analgésicos y del peso
corporal y sexo del paciente (las mayores concentraciones plasmaticas se producen en la mujer).

La dosificacion correcta para cualquier paciente individual es aquella que controla el dolor y que es bien
tolerada, dentro del intervalo de dosificacion. La necesidad de una medicacion de rescate mas de dos veces
al dia indica que debe aumentarse la dosificacion de OHSol concentrado.

Los pacientes que han tomado morfina oral antes de la terapia con oxicodona deberan recibir su dosis diaria
en base a la siguiente proporcion: 10 mg de oxicodona oral equivalen a 20 mg de morfina oral. La variabilidad
entre pacientes requiere la evaluaciéon cuidadosa de la dosis adecuada para cada paciente.

ASUNCIONES PARA EL ANALISIS

e Se asumieron las dosis diarias totales para diferentes niveles de analgesia requeridos: 15, 30, 45, 60,
90, 120, 180y 360 mg.

e Se excluyen aquellas dosis equivalentes en las que, por las presentaciones existentes, no es posible
alcanzar la dosis exacta equivalente a morfina oral.

Mortnaoral | OHSol ESQUEMA VL VA €y
15 mg 7,5 mg 0,125 ml (1,25 mg) cada 4 horas 0,14
30 mg 15 mg 0,25 ml (2,5 mg) cada 4 horas 0,27
45 mg 22,5 mg - -
60 mg 30 mg 0,5 ml (6 mg) cada 4 horas 0,54
90 mg 45 mg 0,75 ml (7,5 mg) cada 4 horas 0,82
120 mg 60 mg 1 ml (10 mg) cada 4 horas 1,09
180 mg 90 mg 1,5 ml (15 mg) cada 4 horas 1,63
360 mg 180 mg 3 ml (30 mg) cada 4 horas 3,26
METADONA (SOLUCION ORAL)
PRESENTACION | sgmupacion | (0080 | BVPNA | PWLWA | ol
homogénea (PVL IVA)
s L /i, 20 ml . 661167 119 0,76 0,04

¥ Se aplica la conversién entre PVP y PVL indicada en el RD-Ley 4/2010 de 26 de marzo.
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FICHA TECNICA: METADONA (MHSol)
MHSol no debe utilizarse en ninos.

En la ficha técnica de MHSol no se incluyen recomendaciones o pautas de dosificacion para el tratamiento
del dolor en pacientes pediatricos.

Los ratios de conversién han sido obtenidos de la literatura#®'%6, Las dosis equivalentes entre morfina oral
y MHComp no son estaticas, pueden variar en funcion de la exposicion previa a otros analgésicos opioides.
La ratio de conversion tiende a incrementarse con la dosis de morfina, es decir, con dosis altas de morfina,
la metadona puede llegar a tener una potencia analgésica mas de 10 veces mayor. Por ejemplo, para una
dosis de 30 mg de morfina oral, la equivalencia con metadona serian 10 mg.

Dosis diaria morfina oral Metadona
<100 mg 3:1
101 - 300 mg 5:1
301 - 600 mg 10:1
601 - 800 mg 12:1
801 - 1000 mg 15:1
> 1000 mg 20:1

ASUNCIONES PARA EL ANALISIS

e FEl esquema de dosificacion se ha extraido de acuerdo a las indicaciones del Medicine Master
Formulary de 20176, donde se recomiendan 100-200 mcg/kg cada 8-12 horas. Se establece
un maximo de 5 mg/dosis, para pacientes naive de opioides. Por lo tanto, se presentan las dosis
maximas combinando comprimidos de 5 mg cada 8 o 12 horas.

e Se excluyen aquellas dosis equivalentes en las que, por las presentaciones existentes, no es posible
alcanzar la dosis exacta equivalente a morfina oral.

e | sl ESQUEMA PVL VA € 2079)
15 mg 5mg - -

30mg 10 mg 5ml (5 mg)// 5 ml (5 mg) 0,38

45 mg 15 mg 5ml (5 mg)///5ml(5mg)///5ml(5mg) 0,57

60 mg 20 mg - -

90 mg 30 mg - -

120 mg 24 mg - -

180 mg 36 mg - -

360 mg 36 mg - -

/I: Dosificaciones cada 12 horas.

/II: Dosificaciones cada 8 horas.

GUIA DE PRACTICA CLINICA SOBRE CUIDADOS PALIATIVOS EN PEDIATRIA 115



Anexo II. Temas y subtemas identificados en el
analisis de la evidencia cualitativa

A) ¢ Cuales son las barreras y facilitadores para que el nino, nifa o
adolescente en situacion final de vida participe en la toma de
decisiones terapeuticas (incluso en contra de la opinion de los
padres o cuidadores)?

TEMA 1: Factores que influyen en la toma de decisiones (pacientes y padres)3+56-58.60

Subtema 1: Decidir segun las preferencias del paciente

Descripcion: Elegir como el paciente quiere o como el paciente ha indicado previamente a los padres que
deben elegir (3 estudios®*57%). Un estudio® indica que los padres utilizan estrategias activas o directas (iniciar
conversacion, animar a que continle las expresiones espontaneas) y pasivas o indirectas (sefiales verbales
espontaneas del nifio, sefiales no verbales). Prefieren las estrategias indirectas cuando el nifioo nifia evita la
conversacion o cuando consideran que es demasiado amenazante para el nifio o nifia o para ellos mismos.

“I talked with my child about what to do if we ever faced that decision, and | knew ahead of time what
she wanted me to do, and that helped. | know | was doing what she would have wanted.” Mother of a
12-year-old girl with a brain tumor

“My child said to me that he didn’t want to have any treatment any more in case of no cure was possible.”

Las principales barreras que los padres perciben para iniciar la conversacion con el nifio son el temor a
que pierda el deseo de vivir, la voluntad de no abrumarle y el sentimiento de ser incapaces de afrontar su
reaccion®.

Subtema 2: Seguir intentando la curacion o prolongar la vida

Descripcioén: Los padres toman decisiones terapéuticas con la esperanza de mantener a su hijo/a con vida
(8 estudios®%57), Los padres mencionan tratamientos frente al cancer y tratamientos de soporte vital
dirigidos a prolongar la vida.

“I am...prolonging the inevitable until a cure comes along...l want her to be healed. | keep telling her to
hold on...” Mother of a 14-year-old girl with a brain tumor

“Giving up? How can you think about it? We won’t accept losing our child, so we let him go through as
many treatments as possible while we have options.”

En un estudio® los pacientes se mostraron dispuestos a probar cualquier tratamiento disponible.

“We were kind of really happy that they had chemotherapy, something else that we could try.” 15-year-old
girl with a solid tumor

Subtema 3: Nada mas que hacer

Descripcion: Los padres y los pacientes llegan a la conclusion de que ya no existen opciones ni terapéuticas
ni de soporte vital que sean aceptables (3 estudios®°6%7), Las intervenciones orientadas a prolongar la vida
se considera que valen la pena solo si contribuyen al confort y bienestar del nifio/a.

“I know that the hospital has done all that it could do. We also know that we have done everything that
we could do.” Mother of a 20-year-old male with a solid tumor

“If anything was going to work, it would have done it before now.” 16-year-old boy with a solid tumor

“I don’t want to have life-sustaining treatment; | wish for no more suffering for him.” Mother of a 15-year-
old male with a solid tumor.
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TEMA 1: Factores que influyen en la toma de decisiones (pacientes y padres)3+56-58.60

Subtema 4: Mantener la calidad de vida/ evitar los efectos adversos del tratamiento

Descripcién: Los padres tienen en cuenta el potencial impacto negativo para el nifio de ciertos farmacos y
terapias (2 estudios®*®). Asimismo los pacientes toman decisiones que eviten el riesgo de dolor, nduseas,
hospitalizaciones, o efectos negativos para la familia®*.

“I didn’t want to let him undergo a BMT again. No more pain.”

“This would have meant extra days in the hospital...injections at home...probably less time off between
treatments. He might not get the time to recuperate in between.” Mother of a 14-year-old male with a
solid tumor

“I knew it would make me a little bit sick and that | would be in the hospital for a few days each time.
| could also have tried vincristine, but | had that before and | didn’t think my body could get through that.”
18-year-old male with a solid tumor

En ocasiones los pacientes eligen finalizar las medidas terapéuticas aunque signifiquen prolongar su tiempo
de vida (1 estudio®).

“We decided not to go with chemo because | don’t want to be sick the rest of my days, and it’s not like
it is going to cure me, so | just said, ‘we’ll go home and take it from there.’ ” 15-year-old girl with ALL

Subtema 5: Que mi hijo/a sea feliz durante el tiempo que le queda

Descripcion: Los padres centran sus decisiones en la calidad de vida del paciente durante sus ultimos dias
(2 estudios®+*)

“It is much better to let my child be happy for as long as he could.”

“I have very strong convictions about quantity versus quality. Deciding to go home—1I'm just tickled... She
is a whole different person.” Mother of a 15-year-old girl with leukemia

Subtema 6: Altruismo/ Pensando en los demas

Descripcién: En ocasiones las decisiones de los pacientes y los padres se ve influida por la posibilidad de
ayudar a otros (1 estudio®).

“If | can help someone else, that’s wonderful, | think.” 14-year-old girl with a brain tumor

“What my daughter goes through would be very important to another child. It’s not just to save her but
children in the near future that could possibly come down with this particular type of cancer...” Mother of
a 17-year-old girl with a solid tumor

La toma de decisiones de los pacientes se ve afectada por su preocupacion por la familia y el personal
sanitario, y por las preferencias de otros (1 estudio®*).

“If I don’t take it, my family would support me, but they don’t want me to quit. Grandpa said he would
worry himself to death if | don’t try it. My boyfriend wants me to take it for him. | don’t want to do it but for
my family.” 19-year-old female with a solid tumor

Subtema 7: Tener la ayuda de mi fe

Descripciéon: Algunos padres y pacientes obtienen apoyo de sus creencias y practicas espirituales (2
estudios®%),

“I don’t care what you want to call it, my belief had a lot to do with believing that there is something better
out there for her.” Mother of a 15-year-old girl with leukemia

“When the Lord is ready for you, you are going to leave. It doesn’t matter if you are on a machine or not,
you are going to leave.” 20-year-old male with a solid tumor
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TEMA 2: Rol de los padres 5%57:%8.60

Subtema 1: Mediador (advocate)

Descripcioén: Los padres se ven a si mismos como mediadores de sus hijos/as, informando a los clinicos e
informandose ellos mismos. Consideran que entre sus funciones se encuentra el apoyar o limitar las acciones
de los clinicos (2 estudios®%7).

“You're your child’s only advocate. You've got to stay on top of it. You have to explain, because no one
knows what your child is feeling or going through.”

Subtema 2: Conocemos mejor a nuestro hijo

Descripcién: La mayoria de los padres tienen una implicaciéon muy estrecha en el dia a dia del nifio/a, ellos
mismos se encargan de su cuidado. Sienten que conocen bien a su hijo/a 'y pueden entender cuales son sus
necesidades (3 estudios®:%8.60),

“The physiotherapist was just teasing my son. He tried to make my son do nice things. But what is
nice for him [the physiotherapist] is not nice for us. We are not used to watching television for a bit of
distraction. My son needs to be addressed fitting his environment. Disco, soccer and television are not
his environment. To really connect with my son you need to come up with something else. So | asked the
physiotherapist why he wanted so badly to provide my son with distraction this way. Although it is not
normal for us and we don’t like it.”—Mother of male patient, 13 years, with osteosarcoma

Subtema 3: Protector del nifio

Descripcion: Algunos padres sienten que deben alzarse en defensa de su hijo/a cuando no estan de
acuerdo con el equipo sanitario para que las cosas se lleven a cabo como ellos consideran que es mejor
(2 estudios®"%8).

“I have become like a lioness fighting for her cub. Oh, yes, I'm not nearly as friendly as | was at the start
of treatment! | developed an aspect of myself | knew | had in me, but | never needed before. At the start
of treatment | let things happen, | thought that it was all alright. But now I’m more onto things. | question
whether certain things are necessary. You grow into that”.—Mother of female patient, 10 years, with
Hodgkin’s lymphoma

TEMA 3: Participacion activa en la toma de decisiones®

Subtema 1: Participacion de los pacientes

Descripcion: los adolescentes con cancer manifiestan un espectro de preferencias de participacion en la
toma de decisiones, pero la mayoria elige tener un rol activo (65%) (1 estudio®).

“Implicado al cien por cien” “Implicado por completo”

“Bastante implicado” “Del 1 al 10 diria 6”

“No mucho” “No mucho porque en realidad no quiero tomar decisiones”
“Depende de la situacion”

Subtema 2: Toma de decisiones compartida

Descripcion: los adolescentes con cancer prefieren compartir la decision final sobre tratamiento con sus
padres y los profesionales que les atienden (77%), con menos frecuencia prefieren ser ellos quienes toman
la decision final (23%) (1 estudio®).

Destacan la importancia del contexto y la naturaleza circunstancial de las decisiones (1 estudio®?).

“I think that depends on the situation. Like for how much the decision will impact or affect me and how
much it will impact or affect them [parents].” 17-year-old male

Destacan su capacidad para decidir, segun la situacion, cuando y con quién quieren compartir la toma de
decisiones (1 estudio®).

“Usually once it is something that | can handle then | could [be decision maker]. And if it is something
like in a bigger authority, then | would allow someone else to decide.” 14-year-old male
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TEMA 4: Apoyo de los padres®®

Subtema 1: Acciones de los padres que ayudan al paciente en el proceso de toma de decisiones.

Descripcion: Los adolescentes con cancer mencionan las siguientes acciones de los padres como conductas
que facilitan la toma de decisiones: discutir en familia las opciones antes de comunicarselas al equipo
sanitario, compartir (con el adolescente) su impresion sobre las distintas opciones y su opinidn sobre cual es
la “mejor opcidn”, incluir al adolescente de forma constante en las conversaciones con el equipo sanitario,
buscar activamente y verificar las opiniones y sentimientos del adolescente respecto a la decision acordada
(1 estudio®).

“Tell me what they [parents] think is best.” 15-year-old female
“Ask me do | like it. Checking do I like the decisions being made.” 12-year-old

“Ask me separate from the medical team so we can discuss as a family before decisions.” 17-year-old

Subtema 2: Actitudes de los padres que ayudan al paciente en el proceso de toma de decisiones.

Descripcion: Los adolescentes con cancer mencionan que las siguientes actitudes de los padres facilitan
la toma de decisiones: autenticidad en reconocer el derecho a decidir del paciente, franqueza al permitir
la inclusiéon del paciente (incluso ante la reticencia de los clinicos), demostrar sensibilidad no sélo hacia la
toma de decisidon de comun acuerdo sino hacia los sentimientos y emociones ante decisiones concretas
(1 estudio®).

“Remind me sometimes it’s ultimately my decision what we do, whether it’s like a medicine choice given
to us and the doctor doesn’t just say, well we have to do it like this. And that’s really enough support for
me, | guess. | kind of have been wanting, wanting me to kind of grow up like that, to grow up to make my
own decisions.” 18-year-old male

Subtema 3: Rol mutuo de aprendizaje compartido

Descripcion: Los adolescentes con cancer manifiestan que los siguientes factores facilitan la toma de
decisiones:

e Compromiso de los padres en aprender sobre los planes y protocolos

e Busqueda proactiva (de parte del paciente) de informacion adicional del equipo sanitario via e-mail o
telefénica en caso de necesitar alguna aclaracion

e Que los padres cuenten la verdad, no solo como forma de adquirir conocimiento sino como base
para la confianza

e El conocimiento paterno se traduce en sensacion de seguridad del adolescente en el entendimiento
paterno, que a su vez se traduce en confianza del adolescente al tomar decisiones.

Una adolescente de 17 afios de edad describid cémo el 50% de su comprension procedia del equipo
sanitario y el otro 50% de la interpretacion de sus padres.

“Explain things to me before. Explain them to me early and explaining well. You know, so | can understand.
Understanding is important to me.” 12-year-old

“She [mom] asks questions and if | don’t understand she will know so she can explain it to me.” 12-year
old

Subtema 4. Interdependencia

Descripcion: Los adolescentes con cancer manifiestan la necesidad de apoyo, animo y aliento de los padres
en las decisiones dificiles, y también de ellos a sus padres durante el proceso de toma de decisiones.
La presencia paterna durante el proceso facilita la toma de decisiones (“be by me” and “stay by me”)
(1 estudio®).

“As long as they [parents] are okay, then | am okay.”

“It actually helps me that she [mom] is involved because it takes off the weight | have to carry.” 18-year-
old female
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TEMA 5: Apoyo de los clinicos®®

Subtema 1: Mirar de frente.
Descripcién: Mirar al adolescente durante la conversacion, reconocer que es el centro de la conversacion.

“Look at us when you are talking. Not to our parents. Look at us. We are your patients. They ain’t
wearing the gown that opens in the back.” 14-year-old

Subtema 2: Prestar atencion al lenguaje.
Descripcion: Utilizar un lenguaje coloquial, evitar el uso de jerga médica.

“Well, like, they just come in and like talk to me a normal person. That just makes me kind of
comfortable with them ... Avoid doctor talk or using real official doctor tone or doctor voice. Just
come in to talk to me like, just, like friends, or something. Like, | know it when | see it and | hear it in
their voice.” 17-year-old

Subtema 3: Honestidad

Descripcion: Compromiso por un didlogo honesto, incluso si se trata de un tema complejo, incierto o son
malas noticias.

“Don’t sugarcoat it.” — 15-year-old

“And be real, real up front with me. That’s what | want.” 16-year-old

Subtema 4: Animo y esperanza

Descripcion: Dar animo a la vez que esperanza.
“Tell me you’re going to have my back through the whole thing” 17-year-old
“More encouragement because it is hard.” 15-year-old

“Always with respect.” 12-year-old
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B) ¢ Qué aspectos de la comunicacion se perciben como Utiles al plantear
a los pacientes y familiares la adecuacion las medidas terapéuticas a la
situacion clinica del nifo, nina o adolescente en CPP?

TEMA 1: Establecer una relacion de confianza®-71.7577.78

Subtema 1: Continuidad de los cuidados

Descripcién: Padres y pacientes sefialan que es clave tratar con los mismos clinicos durante todo el tiempo
(4 estudios®71.7778),

“All 10 days, this paediatrician was there. She was really a person with whom we made decisions,
choices, and she was there for us in the last seconds [...] She shared everything with us”. (Parent)

Los padres perciben de forma negativa la intervencion/modificacion de los planes de cuidado por parte
de profesionales que no pertenecen al equipo que atiende al paciente habitualmente. Entonces sienten la
necesidad de permanecer vigilantes y dar explicaciones al personal que no esta familiarizado con el paciente
y la familia®®. También perciben negativamente la falta de seguimiento del paciente a lo largo de toda la
experiencia de su enfermedad?®.

“I've always found that very difficult when there was someone else that wasn’t used to taking care of my
son on a regular basis.”

Subtema 2: Accesibilidad y disponibilidad

Descripcién: Posibilidad de tener acceso inmediato al equipo sanitario, no sélo para obtener informacion
del plan de cuidados sino también para adquirir seguridad y tranquilidad emocional (padres y pacientes) (3
estudios™ "), Los padres comentan que su compresidon aumenta cuando los clinicos se toman el tiempo
de sentarse con ellos durante las conversaciones’®.

“Actually, the doctors were pretty informative. They sat down and talked to us a lot”

La percepcion de prisa/impaciencia en los clinicos o, peor adn, renuencia a reunirse, es percibido de forma
muy negativa’. Algunos padres perciben rechazo a hablar sobre el cuidado de sus hijos a no ser que se les
pregunte directamente’.

P: “The key is ... feeling secure that you can reach them [the physicians] and that is a very big key now.
... I never know when something is going to go wrong with Mark. "they [the physicians] and that is a very
big key now. ... | never know when something is going to go wrong with Mark.”

“And they see you there and nobody come and talk to you until you request to talk to them”

Subtema 3: Compasion y empatia

Descripciéon: Demostraciones genuinas de compasion y empatia, dar apoyo emocional (padres y pacientes)
(6 estudios®7177.78),

“Be compassionate and ask how parents are. Don'’t fall into that detached type of working. Parents need
to feel that people really care, not that it’s just a job. The people at the hospital who allowed themselves
to have genuine feelings helped me the most.”

Subtema 4: Demostrar esfuerzo, voluntad y competencia

Descripcién: Demostrar la determinacion de ayudar y la capacidad y conocimientos necesarios para hacerlo
(padres y pacientes) (2 estudios’"-8).

C: "They really have a visible care for the patients ... a determination and ... doggedness to help them in
any way to go past the call [of duty].”

Subtema 5: Intereses personales y sociales

Descripcion: Los niflos/as y adolescentes entrevistados en un estudio comentaron que valoraban a los
clinicos que invertian tiempo en preguntarles sobre sus intereses personales y sociales, ademas de tratar sus
sintomas fisicos’®. Padres y nifios/as aprecian a los clinicos que invierten tiempo en conocer personalmente
y desarrollar una amistad con los pacientes.

Child (C): “It’s not really a doctor-patient kind of thing. ... It's more just— | would say a friendship. ... It
helps me deal with my pain, you know, when we talk to each other.”
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TEMA 2: Interaccion durante el proceso de comunicacion®-6%71,7475,77-79

Subtema 1: Sensibilidad al comunicar malas noticias

Descripcion: Los padres desean que la informacion dificil se facilite con sensibilidad y compasion
(8 estudios®747%). Dar malas noticias con un tono compasivo, amable, consolador, seguidas de inmediato
por un plan para el futuro®. Algunos padres describen el uso de un tono frio que les hizo sentir como un
ndmero’®.

“... Be sensitive, honest, cautious about word choice”

Subtema 2: Mostrar emociones

Descripciéon: Los padres perciben como positivo que los profesionales muestren abiertamente sus
sentimientos (tristeza, frustracion) (1 estudio®)

“He cried in front of me, himself, | think, in trying to explain...l think he wanted to explain...he wanted to
explain the gravity of the situation or that he’d done all he could do.”

Subtema 3: Gestionar la esperanza
Descripcioén: Los padres prefieren que la informacion sea sincera, sin falsas esperanzas (3 estudios”"477).
“Communicate honestly; false hope in this situation is unfair.”(parent)

“Doctors need to relay medical facts honestly but always allow for a glimmer of hope, even if only for a
miracle. The doctors who best connected with S always had hope ...”

Subtema 4: Lenguaje, ritmo, entorno

Descripcion: Padres y pacientes solicitan el uso de un lenguaje mas coloquial y comprensible
(4 estudios”"47578), Dar la informacién al ritmo apropiado a la capacidad de comprensiéon’, empleando el
tiempo que sea necesario’®, y asegurarse de que se ha comprendido®.

“I kept asking, ‘What is this? What are you telling me you are going to do for her?’ They gave me answers
in medical terminology. This is what | kept getting, and I'm like, ‘Could you explain that?’ No one really
explained it to my satisfaction because | did not and still do not understand. And | would like to understand
it in layman’s terms. It was what you were gonna do for her”

“chew on it for a little while” and allow “time to set in” because “you can only take so much information at once”
En un estudio los padres hacen referencia al impacto del lenguaje corporal’.

“l wanted to ask the doctor, after he came out and talked to me after her procedure, why didn’t he look me
in my face, he kept his head down to the ground talking to me. Then when he lift his head up he turned
the other way but he never looked me in my eyes. What went wrong?”

Los clinicos sefialan laimportancia de encontrar un espacio que asegure la privacidad y el uso del tiempo necesario
(2 estudios®”9). Perciben la falta de tiempo vy las interrupciones como barreras para la comunicacién efectiva’.

“And we often had a real lack of privacy. ... But then we would be sometimes in a room where in the next
room you would hear a baby being born and the baby’s crying, and this mother knows her baby is not
going to cry. It was very hard and it was kind of like, you know what, we have KDPR there, the rooms are
very private...it just makes so much sense.” (HCPs)”

Subtema 5: Respeto mutuo

Descripcién: Los padres valoran que los clinicos respeten y reconozcan su rol en el cuidado del nifio/a al final
de la vida, aprecian ser escuchados, respetados y que no se les juzgue (3 estudios®7"78)

“Listen to what the parents have to say. Show more sincere compassion for the parents’ and the child’s
needs. In the long run, the parents do know what is best for their child.”

Los pacientes indican la importancia de que los clinicos les crean (estan “de su parte”)’.
C: "Well, she [the doctor] believes me too. When I'm talking about pain, she believes me, basically.”

Los clinicos perciben el respeto mutuo como un factor facilitador en las discusiones con los padres
(1 estudio™).

‘We don’t all come to the same conclusion at the same time. The essential thing is for everyone to feel
their opinion is being listened to and respected . . . there is never 100% certainty in medicine . . . balances
have to be made’
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TEMA 3: Comunicacion personalizada/ individualizada®8-7376.77.7

Subtema 1: Eleccion del momento

Descripcion: Los padres desean conocer con antelacion detalles sobre lo que puede suceder
(4 estudios®®707276) |ndican la necesidad de una buena comunicacién que les prepare frente a la posibilidad
de que su hijo/a pueda morir.

‘Sharing thoughts about a possible diagnosis earlier on, would not have affected the outcome but at least
we would have been better prepared’

‘More preparation and the mention of death as a possibility. Nobody uses the word terminal but a clearer
more consistent picture would have been nice’

Un estudio investiga las preferencias de los padres sobre el momento de entablar la discusion sobre
los cuidados paliativos y las opciones de cuidados al final de la vida™. El 43% (n=12) prefiere que tenga
lugar en fases muy tempranas (en el diagnéstico o al inicio del tratamiento), el 39% (n=11) prefiere que tenga
lugar cuando fracasa el tratamiento curativo o se da una recurrencia de la enfermedad, el 17% (n=5) expreso
incertidumbre al respecto.

‘There is no reason to not introduce it to parents sooner. They gave us a binder on cancer care and there
is no reason to not include the information on the hospice services in the binder’

‘It for sure should be offered when there is nothing they can do realistically, or when it has become end-
stage palliative care, and when there is no hope’

Subtema 2: Atender a las necesidades individuales del paciente y la familia

Descripcién: Segun los padres, los clinicos deberian incorporar la realidad de la familia en la comunicacion
y adaptar las discusiones sobre el final de la vida a las necesidades individuales de los interesados (2
estudios®® ). Los padres creen que en ocasiones los clinicos hacen uso de técnicas aprendidas de memoria
en las discusiones sobre el final de la vida.

“The doctor left me the choice. He explained to me the risks of these choices. He told me, you already
have a three-year-old daughter. He stayed in the context of our little family: for the child, for me, for my
family. If something happens to you, who will take care of him? Very concrete questions”

Subtema 3: Incluir a los hermanos/as del paciente

Descripcion: Los padres consideran que debe incluirse a los hermanos/as en la comunicacion con los
profesionales sanitarios (1 estudio®®).

“The communication with the doctors never included (sibling). Never. ...We feel like we talked to (sibling)...
but | know that it was pretty tough for her, ‘cause our focus was so much on (deceased child).”

Incluir a los hermanos, de manera adecuada a su nivel de desarrollo (1 estudio®®).

“The doctors, they mostly just talked to my parents, but it might have been nice to have been included in
stuff like that.” (hermano/a de 17 afos)

“They (doctors) talked to me, but they kinda talked down to me like | was stupid, ‘cause I’'m younger.”
(hermano/a de 14 afios)

“Some people change depending on the situation they’re around. Some people get more sophisticated
than other kids. So they have more of an adult mind,” (hermano/a de 13 anos).

Subtema 4: Trasfondo cultural y religioso del paciente y la familia

Descripcion: Los padres hacen referencia al trasfondo cultural y religioso de la familia, que puede actuar
como facilitador o como barrera en la comunicacion (2 estudios™ ). Los padres relataron como algunos
clinicos incorporaron los valores religiosos y culturales de las familias en la comunicacion.

Knowing this family’s strong religious beliefs, the physician said, “The One up above will have the last
word. | will put myself in His hands, and | will do my best.”

Subtema 5: Planificacién e introduccion

Descripcion: Los clinicos opinan que la comunicacion tiende a “ir bien” cuando ha habido una buena
planificacion e introduccion previas (1 estudio™).
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Anexo III. Andlisis de uso de recursos y costes sobre
el lugar donde se reciben los cuidados
paliativos pediatricos

El objetivo del presente analisis es la estimacién de los costes que supone recibir los cuida-
dos paliativos en diferentes ambitos: en el hospital o en el domicilio. En concreto, se trata
de conocer la utilizacién de recursos y servicios necesarios para la prestacion de asisten-
cia paliativa en nifios, nifias o adolescentes entre 1 y 18 afios y el coste que ello supone:
dedicacién de distintos profesionales, equipamiento y distintas modalidades de atencion
(presencial y/o telefénica).

METODOLOGIA

A. Revision de la literatura

Se realizaron busquedas bibliograficas para los tltimos 10 afios. Se actualizaron los siste-
mas de alerta para que, en caso de que aparecieran nuevas publicaciones y hasta que se
tenga el primer borrador de la GPC, se puedan incorporar los nuevos trabajos publicados.
Las bases de datos consultadas son:

PubMed/MEDLINE, Embase y CRD (Centre for Reviews and Dissemination) que in-
cluye, HTA (Health Technology Assessment), DARE (Database of Abstracts of Reviews of
Effectiveness) y NHS EED (Economic Evaluation Database del National Health Service).

Las estrategias de busqueda especificas empleadas para cada base de datos estan dis-
ponibles en el material metodolédgico de la GPC.

Tras eliminar duplicados, se revisaron por titulo y resumen los estudios encontrados
y se los estudios candidatos para su lectura a texto completo. A continuacion, se seleccio-
naron aquellos estudios que cumplian los criterios de inclusion y se registraron los estudios
excluidos y los motivos de exclusion (ver meterial metodolégico de la GPC).

Criterios de seleccién de los estudios

La seleccién de articulos se realizé de acuerdo con los siguientes criterios de inclusion y
exclusion.

1. Criterios de inclusion

Disefio de los estudios: Revisiones sistemadticas con o sin meta-anélisis, ensayos clini-
cos, estudios de cohortes con o sin grupo control en los que se registre la organizacion y los
recursos necesarios en una unidad de cuidados paliativos pedidtricos, asi como evaluacio-
nes economicas (completas o parciales) desarrolladas en el ambito de cuidados paliativos,
que incluyan en su andlisis a nifios/as 0 adolescentes de entre 1 y 18 afios con enfermeda-
des crénicas complejas (ECC).

Idioma: Castellano e inglés.

Limite temporal: Ultimos 10 afios.
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2. Criterios de exclusion

Disefio de los estudios: estudios de un sélo caso, revisiones narrativas, cartas al direc-
tor, editoriales, comentarios y comunicaciones a congresos. Se excluyeron aquellos traba-
jos que no incluian informacién relevante sobre la organizacién o el uso de recursos y
costes en CPP.

Caracteristicas de los cuidados: cuidados paliativos pedidtricos recibidos en institu-
ciones no sanitarias (hospices), se excluyen también aquellos que no se corresponden a
contextos similares o con caracteristicas aplicables al Sistema Nacional de Salud en Espa-
fia, en los que puedan existir limitaciones de transferibilidad o que no presenten informa-
cidn relevante (tanto en resultados como en aspectos metodoldgicos) para nuestro caso de
estudio.

Caracteristicas de los pacientes: personas con enfermedades cronicas complejas ma-
yores de 18 afios.

Extraccién de datos

Se planific6 una extraccién de datos mediante la cual se recogerian de manera sistematica
los elementos principales de los diferentes trabajos utilizando las Fichas de Lectura Critica
de Osteba'®.

Resultados

Se identificaron 556 articulos. Tras la revision por titulo y resumen se seleccionaron 69.
Finalmente, fueron excluidos 67 estudios debido a que no contenian informacién sobre
uso de recursos y costes, no se enmarcaban en un contexto similar al del Sistema Nacional
de Salud y podrian presentar dificultades de transferibilidad o aplicabilidad a nuestro con-
texto, no se correspondian con la poblacion de estudio o no se ajustaban al alcance de la
GPC, por lo que se seleccionaron dos trabajos?“!. Posteriormente se recuperd un trabajo
mediante alertas automaticas®. La Figura 1 muestra el diagrama de la bisqueda:

Figura 1. Diagrama de flujo de la busqueda.

Titulos y abstracts
identificados. N=556

Articulos Articulos exluidos en
seleccionados para el cribado por titulo y
revision a texto abstract. N=487
[
[ |
Articulos incluidos Articulos excluidos.
para revision. N=2 N=67

Articulos
recuperados
mediante alertas
automaticas. N=1

Articulos revisados.
N=3
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Se seleccionaron, por tanto, tres estudios que describian caracteristicas organizativas y de
uso de recursos sanitarios y no sanitarios en CPP. Uno fue realizado en Estados Unidos®,
uno en Gales (Reino Unido)® y otro en Singapur®.

Ninguno de estos tres estudios contiene una evaluaciéon econdmica completa, ya que
no comparan explicitamente una alternativa frente a la practica habitual en términos de
costes y resultados en salud. A pesar de ello, la informacion que se presenta en estos estu-
dios (uso de recursos, necesidades de personal para la atencién de los CPP en el domicilio,
clasificacion de diagndsticos para cuantificar uso de recursos o descripcién de modelos
organizativos de CPP) resulta relevante a la hora de ofrecer metodologias para la estima-
cién de pardmetros y la construcciéon de un modelo analitico sobre la prestaciéon de CPP en
sus dos alternativas (domicilio y hospital).

Uno de los estudios® es un anélisis epidemiolégico y econdmico realizado en Gales
que calcula el nimero de nifios, nifias y adolescentes por debajo de 19 afios con enferme-
dades crénicas complejas (ECC), candidatos a cuidados paliativos. A partir del niimero de
usuarios de los CPP se realiza una estimacion de recursos y costes necesarios para el fun-
cionamiento de los cuidados en el domicilio (24h) al final de la vida.

Otro de los estudios revisados® es un analisis retrospectivo de los nifios, ninas y ado-
lescentes con ECC fallecidos durante el afio 2012 en 40 hospitales infantiles de Estados
Unidos. En este trabajo se analiza el nimero de ingresos hospitalarios, dias e intervencio-
nes (ventilacién mecanica, cirugias, etc.), durante el dltimo afio de vida.

El tercer estudio” evalia de manera retrospectiva una estrategia integral de cuidados
paliativos pedidtricos en el domicilio (Star PALS) frente al procedimiento habitual de
atencién a niflos con ECC (no usuarios de cuidados paliativos). Se compara el uso de re-
cursos (ingresos, dias de hospital, urgencias, etc.) entre los dos grupos. Adicionalmente, se
analiza de manera prospectiva, sin grupo control, la calidad de vida de los pacientes usua-
rios del programa Star PALS y la carga de sus cuidadores. Finalmente se obtienen resulta-
dos favorables en cuanto a uso de recursos (admisiones hospitalarias, emergencias, etc.).

Debido a la heterogeneidad de los trabajos recuperados y analizados, no fue posible
realizar una extraccion sistemadtica de informacién que condujera a conclusiones y apoyar
la formulacién de recomendaciones sobre el lugar de cuidados. Asi, se considerd necesaria
la elaboracion de un modelo analitico original que simulara la situacién de los CPP, que
hiciera explicita una estimacion de costes en los diferentes dmbitos: hospital y domicilio.

B. Andlisis de uso de recursos y costes

Este andlisis tiene como objetivo cuantificar y valorar la necesidad de recursos en la pres-
tacion de CPP en dos dmbitos de atencidn, el domicilio y el hospital, durante los tltimos
dias de vida de un nifio, nifia o adolescente, para ayudar a informar las decisiones de los
profesionales sanitarios usuarios de la GPC.

Se ha desarrollado un modelo analitico en el que se simulan dos estrategias de abor-
daje de CPP (en el domicilio del paciente versus ingreso hospitalario) durante los tltimos
30 dias de vida. Se consideré que los nifios, nifias, adolescentes y sus familias podian deci-
dir en todo momento el lugar en el que recibir los cuidados.
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Descripcion del modelo

Se disefié un modelo de Markov para las dos alternativas (prestar los CPP en el domicilio
versus prestar los CPP en el hospital) y dos estados, coincidentes con los lugares en los que
el paciente puede estar (domicilio y hospital). Este modelo simula los dltimos 30 dias de
vida de 100 nifios, nifias o adolescentes mediante 30 ciclos de un dia de duracion. Se inclu-
y6 un tercer estado absorbente (muerte) hacia el cual transitan los pacientes al final de
la simulacion. Cada alternativa consta de sus propias probabilidades de transicion (véase
Figura 2).

La dinamizacion del modelo a través de las probabilidades de transicion se ha esta-
blecido en base a la opinién de miembros del grupo elaborador de la guia (GEG). En la
alternativa 1 se asume una decision inicial del nifio, nifia o adolescente y su familia junto
con el equipo de CPP por la cual se reciben los CPP en el domicilio. Los sujetos permane-
cen en el estado “Domicilio” durante los primeros 15 dias y, posteriormente, existe una
probabilidad de 0,1 de transitar al estado “Hospital”. La alternativa 2 se considera como
la decision de recibir los CPP en el hospital. Aqui los nifios, nifias o adolescentes perma-
necen en el estado “Hospital” sin posibilidad de transitar hacia el estado “Domicilio”, sin
embargo, se contempla que un 50% de los sujetos decidiran trasladarse al domicilio en su
ultimo dia de vida.

Desde cada uno de los estados descritos, todos los pacientes transitan hacia el estado
absorbente en el ciclo 30. Una vez que los pacientes se han movido hacia este estado ab-
sorbente, permanecen en €l sin generar costes o beneficios adicionales y finaliza la simula-
cion.

Figura 2. Representacion grafica del modelo de Markov.

Domicilio > < Hospital

Se desarroll6 un marco conceptual tomando como referencia el elaborado previamente en
la GPC del NICE sobre el mismo tema'®. Asi, se identificaron los recursos necesarios para
proporcionar cuidados paliativos tanto en el domicilio como en el hospital.

En primer lugar, para el estado “Domicilio”, se realizé la clasificacion entre recursos
sanitarios (aquellos que se asumen por parte del SNS) y no sanitarios (recaen fuera del
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SNS, generalmente en el paciente y/o su familia). De acuerdo con la literatura revisada,
existen actividades que realiza la familia del paciente en forma de cuidados informales
(manejo de molestias, incomodidad, etc.). Estas actividades se han considerado sé6lo en el
domicilio, asumiendo que este tipo de tareas estan cubiertas por los profesionales sanita-
rios y auxiliares cuando los pacientes reciben los cuidados paliativos pedidtricos en el hos-
pital'¥’. Se excluyen del andlisis los costes indirectos (costes por pérdidas de productivi-
dad) al considerarse similares en ambas alternativas.

Dentro de los recursos sanitarios del estado “Domicilio” se encuentran los recursos
humanos para la atencion en el domicilio y consultas telefénicas, ingresos puntuales por
urgencias, y los dispositivos necesarios para atender al paciente en su domicilio. Para la
prestacion de CPP en el hospital se consideré como recurso sanitario el ingreso hospitala-
rio, es decir, los dias de estancia del nifio, nifia o adolescente necesarios para recibir los
cuidados paliativos.

El esquema del marco conceptual se representa graficamente en la Figura 3.

Figura 3. Representacion grafica del marco conceptual.

De acuerdo con la dindmica de transiciones y el marco conceptual en el que se desarro-
lla el uso de recursos en cada uno de los estados, se realizé un analisis de costes desde la
perspectiva del SNS y desde la perspectiva del SNS ampliada (incluyendo también el coste
de los cuidados asumidos por la familia del nifio, nifa o adolescente). Todos los valores
monetarios se expresan en euros de 2018, actualizados con el IPC!8,

Parametros introducidos
1. Recursos humanos

La composicion del equipo de CPP y el tiempo dedicado por los distintos profesiona-
les a los CPP en el domicilio y en el hospital se obtuvieron mediante la informacién ofre-
cida por los profesionales del Hospital Nifio Jestus de Madrid pertenecientes al GEG. Se
eligio este hospital al tratarse de un Equipo Completo de Cuidados Paliativos Pediatricos®
segun los requisitos de la Sociedad Espaiiola de Cuidados Paliativos (SECPAL)'. Se apli-
c6 la metodologia de estimacion de cargas de trabajo empleada en el modelo econémico
desarrollado por Noyes et al.’’.
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En primer lugar, se defini6 el nimero de profesionales de cada especialidad que con-
formaban el equipo y se cuantific6 su nivel de dedicacion a CPP en el domicilio (horas
asignadas a atencién en domicilio del total de horas de jornada semanal). En base a esta
informacion se calcularon las unidades de Equivalencia a Tiempo Completo (ETC) co-
rrespondientes a los cuidados a domicilio. Con esta informacion es posible agrupar las
horas totales que un grupo de profesionales dedica a una actividad concreta (CPP en do-
micilio) y cuantificarlas en términos de profesionales a tiempo completo. Por ejemplo, si
dos enfermeras dedican el 50% de sus horas de trabajo semanales a la atencién en el do-
micilio, tendriamos que el ETC en enfermeras es igual a 1.

Ademéds de los profesionales que realizan los CPP en el domicilio mediante visitas y
seguimiento de los nifios, nifias o adolescentes, se incluyeron datos sobre la dedicacién a
la atencion de consultas telefonicas. En este caso se asumi6 la dedicacion a tiempo com-
pleto de 3 médicos y 3 enfermeras.

Los ETC calculados para cada tipo de profesional se muestran en la Tabla 1.

Tabla 1. Uso de recursos humanos.

Perfiles profesionales ETC Fuente
Médico 3,00 Informacioén aportada por el GEG
Medico (supervisor) 0,11 Informacion aportada por el GEG
Enfermera 3,48 Informacion aportada por el GEG
Trabajador social 1,33 Informacioén aportada por el GEG
Psicologo 1,33 Informacion aportada por el GEG
Farmacéutico 0,67 Informacion aportada por el GEG
Administrativo 0,67 Informacion aportada por el GEG
Medico (c. telefénica) 3,00 Informacion aportada por el GEG
Enfermera (c. telefonica) 3,00 Informacion aportada por el GEG

Para obtener el coste de recursos humanos asignado a cada visita se consulté la memoria
de 2016 de la Unitat d’Atencié Pal-liativa Pediatrica del Hospital Sant Joan de Déu de
Barcelona (calificada por la SECPAL como Equipo Basico de Cuidados Paliativos Pedid-
tricos)'?, y se extrajo el nimero de visitas totales de cuidados en el domicilio durante un
aflo, obteniéndose una cifra de 596 visitas anuales. De esta manera, se puede asignar una
parte del salario anual de los distintos profesionales a cada visita. Se consultaron las tablas
retributivas del personal del Servicio Aragonés de Salud del ano 2016'¥, y se actualizaron
a euros de 2018. El coste salarial para cada categoria de profesional sanitario, junto con el
coste agrupado de todo el equipo y el coste por visita se muestra en la Tabla 2.
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Tabla 2. Costes asociados a recursos humanos.

(CERD EUE e Coste del equipo’
Perfiles profesionales profesional (€201 8(; P Fuente
(€2018)

Médicos* 44.466,47 133.399,41 149
Medico (supervisor) 54.689,64 6.015,86 149
Enfermera¥ 27.259,21 94.862,05 149
Trabajadores sociales 26.302,48 34.982,30 149
Psicologo/as clinicos 33.710,39 44.834,81 149
Farmacéutico/a 38.785,63 25.986,37 149
Administrativo/as® 20.815,07 13.946,10 149
Coste total anual del equipo (€ 2018) 354.026,91

Coste del equipo por visita (€ 2018) 594,00

¥ Se tomo el valor promedio del salario de profesionales con y sin turnicidad.
§ Coste total de los profesionales que estdn dedicados a tiempo completo en la atencién a domicilio.

Andélogamente, se extrajo de la misma memoria de la Unitat d’Atenci6 Pal-liativa Pedia-
trica del Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona el nimero de llamadas para consultas
telefonicas realizadas por los pacientes en CPP en un afio. En este caso se obtuvieron 2.420
llamadas, el coste de personal asignado a cada llamada telefénica se muestra en la Tabla 3.

Tabla 3. Costes asociados a las consultas telefénicas.

Coste anual por Coste del equipo’
Perfiles profesionales profesional (€ 201 ; P Fuente
(€2018)
Médicos* 44.466,47 133.399,41 149
Enfermera¥ 27.259,21 81.777,63 149
Coste total anual del equipo (€ 2018) 215.177,04
Coste del equipo por llamada (€ 2018) 88,92

¥ Se tomo el valor promedio del salario de profesionales con y sin turnicidad.
§ Coste total de los profesionales que estan dedicados a tiempo completo en la atencion de consultas telefonicas 24h.

Como se menciona anteriormente, la atencion paliativa pedidtrica en el domicilio
cuenta con visitas por parte del equipo de profesionales. Estas visitas llevan consigo, ade-
maés de los costes de personal, costes relacionados con el transporte.

Para estimar el coste de transporte de cada visita se ha asumido un recorrido medio
de 50 Km por visita. El coste por kilémetro de transporte sanitario no asistido se extrajo
de las tarifas por la prestacion de servicios sanitarios en Aragén (Tabla 4)1.
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Tabla 4. Uso de recursos y costes asociados al transporte de los profesionales.

Variable Valor Fuente
Distancia a visitas (km) 50 Supuesto
Coste por km de transporte sanitario no asistido (€ 2018) 0,75 160
Coste de transporte por visita (€ 2018) SIS

2. Dispositivos

Los dispositivos y tecnologias utilizadas en los cuidados paliativos en el domicilio son aque-
llos elementos necesarios para la respiracion, alimentacion y monitorizacién del paciente
(sondas, oxigenoterapia, ventilacion artificial, fungibles etc.). Para determinar un coste por
dia de cuidados, se obtuvo la tarifa de Servicios Sanitarios de la Comunidad de Madrid
para hospitalizacion domiciliaria®!, resultando en 205,70€ (actualizada a euros de 2018).

3. Cuidados informales

Dentro del marco conceptual se han tenido en cuenta los recursos no sanitarios destinados
por la familia del nifio, nifia o adolescente (Tabla 5).

Para esta estimacion se han obtenido las horas dedicadas por la familia segtin el ana-
lisis de Lazzarin et al.'. Este trabajo estudia la situacion de las familias de pacientes pe-
diatricos que reciben cuidados paliativos en el domicilio. Consiste en una serie de entrevis-
tas realizadas a los padres donde se describe el tiempo que invierten en la atencion a sus
hijos e hijas (alimentacién, control del dolor, etc.). El cémputo total de horas diarias des-
tinadas por la familia para los cuidados del nifio, nifia o adolescente es de 8,9 horas.

Se ha asignado un coste igual al salario medio por hora segin los datos de la Encues-
ta de Estructura Salarial'>, resultando en un coste por hora de 15,31€.

Tabla 5. Uso de recursos y costes asociados con los cuidados informales.

Variable Valor Fuente
Horas de cuidados informales 8,9 152
Salario medio/hora (€ 2018) 15,31 153
Coste diario por cuidados informales (€ 2018) 136,26

4. Episodios de urgencias

Los nifios, nifias o adolescentes que se encuentran en el domicilio recibiendo cuidados
paliativos podrian tener episodios de urgencias. Para reflejar esta situacion en el andlisis se
establecio una probabilidad diaria de que el paciente necesite atencidon o ingreso urgente.
Esta probabilidad se calcul6 mediante la probabilidad de episodios de urgencias durante
el ultimo mes de vida en nifios, nifias o adolescentes que reciben cuidados paliativos (ge-
neral, no paliativos pedidtricos)'>*. Se empleé la transformacion de tasas a probabilidades
y se calcul6 una probabilidad diaria de urgencias con ingreso de 0,58 %°.
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Para obtener el coste por episodio de urgencias se utilizé el Conjunto Minimo Bésico de
Datos (CMBD)'. A través de esta base de datos es posible obtener el coste medio de distintos
episodios hospitalarios relacionados con los diferentes diagnésticos mediante los GRD (gru-
pos relacionados de diagndstico), con posibilidad de filtrar por diagndstico principal segtin el
CIE-9, tipo de ingreso, tipo de alta, edad o servicio en el que es atendido un paciente.

Se aplicé el mismo método que en el articulo revisado de Ananth ez al.. Se extrajo el
listado de condiciones pedidtricas complejas susceptibles de cuidados paliativos, con sus
correspondientes codigos CIE-9 del trabajo de Feudtner et al.'*. A partir de aqui se selec-
cionaron episodios hospitalarios cuyo diagndstico principal coincidia con el listado y cuyo
ingreso fue urgente”, en pacientes entre 1y 19 afios®. Finalmente, se obtuvo un coste por
episodio de urgencias de 873,12€.

5. Cuidados paliativos pediatricos en el hospital

Se obtuvo el coste por dia de estancia hospitalaria de un nifio, nifia o adolescente en CPP
utilizando los datos del Conjunto Minimo Basico de Datos (CMBD) para 2015'%. Median-
te esta base de datos es posible obtener el coste medio de distintos episodios hospitalarios
relacionados con los diferentes diagndsticos mediante los GRD (grupos relacionados de
diagndstico), con posibilidad de filtrar por diagndstico principal segin el CIE-9, tipo de
ingreso, tipo de alta, edad o servicio en el que es atendido un paciente.

El coste por dia de estancia hospitalaria en nifios, nifias o adolescentes que reciben los
cuidados paliativos en el hospital se calcul6 de forma andloga al coste por episodio de ur-
gencias. De esta manera, se seleccionaron aquellos entre 1 y 19 afios cuyo diagndstico
CIE-9 correspondia al listado de Feudtner et al.'*® con un alta por éxitus.

6. Traslados

Se asumio que el 50% de los pacientes se trasladan al domicilio en su dltimo dia de vida.
Los parametros relacionados con la estancia hospitalaria, como los costes por traslado en
ambulancia asistida, se obtuvieron de las tarifas por la prestacion de servicios sanitarios en
Aragon (y actualizados a € 2018). De nuevo, se asumen 50 km de distancia por transporte.
Todos estos parametros se muestran en la Tabla 6.

Tabla 6. Uso de recursos y costes asociados a los CPP en el hospital.

Variable Valor Fuente
Coste por dia de estancia hospitalaria CPP (€ 2018) 1902,46 156
Coste por km del traslado en transporte sanitario asistido 508 150
(€2018) ’
Distancia recorrida por traslado (km) 50 Supuesto

Analisis de sensibilidad

Puesto que el modelo ha sido construido mediante literatura cientifica, tarifas publicas,
consulta a diferentes unidades de Cuidados Paliativos Pedidtricos, opinién de expertos y

expertas, y asunciones acordadas en el GEG, resulta necesaria la realizaciéon de un anélisis
de sensibilidad (AS).
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Se ha optado por un andlisis de sensibilidad deterministico univariante como la ma-
nera adecuada y flexible para obtener diferentes resultados del modelo, tanto para la pers-
pectiva del SNS como para la del SNS ampliada. Se han seleccionado variables para las
que se establecié un rango de variacion que podia modificar los resultados finales del
analisis. Asi, se realiz6 el AS para el niimero de profesionales a tiempo completo necesa-
rios para la atencion en el domicilio o telefénica, nimero de visitas por paciente y dia,
numero de llamadas por paciente para consultas telefonicas, coste de un episodio de ur-
gencias, distancia de transporte sanitario (tanto para las visitas a domicilio como para
traslados del nifio, nifia o adolescente entre un lugar de cuidados y otro), tiempo dedicado
por la familia a los cuidados informales y coste de un dia de estancia hospitalaria. Median-
te este tipo de analisis es posible conocer la influencia de un tnico pardmetro en el resul-
tado final, manteniendo el resto de los valores constantes.

Los valores utilizados en todas las variables se muestran en la Tabla 7.

Tabla 7. Parametros del analisis de sensibilidad deterministico univariante.

Variable Valor por | Valores para el andlisisde | 1045 | Fuente

Recursos humanos

ETC médico 3 0ai0 Supuesto GEG

ETC enfermero/a 3,48 0a10 Supuesto GEG

ETC trabajador/a social 1,33 0ai0 Supuesto GEG

ETC psicélogo/a 1,33 0a1l10 Supuesto GEG

ETC farmacéutico/a 0.67 0al0 Supuesto GEG

ETC administrativo 0.67 0ai0 Supuesto GEG

ETC meédico (c. telefonica) 3 0a10 Supuesto GEG

ETC enfermera (c. telefonica) 3 0ai0 Supuesto GEG
Visitas en domicilio

Numero de visitas al dia 1 Oab Supuesto Supuesto

Distancia 50 0a100 Supuesto Supuesto
Consulta telefénica

Numero de llamadas al dia 1 ‘ Oab ‘ Supuesto ‘ Supuesto
Dispositivos

Coste diario por dispositivos 205,7 ‘ 102,5 a2 307,5 ‘ +50% ‘ 151
Episodios de urgencias

Coste por episodio de urgencias ‘ 873,12 ‘ 436,56 a 1309,68 ‘ +50% ‘ 185
Cuidados informales

Horas de cuidados informales ‘ 8,9 ‘ 4,45 213,35 ‘ +50% ‘ 152
CPP en el hospital

Egssgftgg;o de estancia 1902,46 951,23 a 2853,69 +50% 165
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RESULTADOS

La Tabla 8 muestra los resultados utilizando los valores por defecto del modelo. Estos
resultados indican que la opcién de establecer los CPP en el domicilio del nifio, nifia o
adolescente durante los tultimos 30 dias de vida tiene un coste de 19.304€ menos que la
atencion mediante ingreso hospitalario, tomando la perspectiva del SNS. En el caso de
ampliar la perspectiva e incluir, ademads, los costes asumidos por la familia en forma de cui-
dados informales, la diferencia entre ambas alternativas es de aproximadamente 16.500€.
En concreto, el coste por dia de un paciente en CPP en el domicilio es de 1.084,16€ y en
el hospital es de 1.902,46€. Observando en detalle el coste por dia de atencién en cada
una de las alternativas (Figura 4), se puede ver que las visitas al domicilio del nifio, nifia o
adolescente (recursos humanos y transporte) son la partida mas importante a la hora de
considerar los cuidados paliativos en el domicilio.

Tabla 8. Resultados del analisis. Costes totales en los ultimos 30 dias (€2018).

Alternativa SNS SNS Ampliado
CPP Domicilio 35.075,92 37.957,39
CPP Hospital 54.379,96 54.448,09
Diferencia -19.304,04 -16.490,70

Figura 4. Resultados del andlisis. Costes diarios (€2018).
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Se ha realizado andlisis de sensibilidad deterministico univariante para multiples para-
metros del modelo. De esta manera se puede comprobar qué variables influyen en mayor
medida en el coste de las dos alternativas de cuidados paliativos pedidtricos. La Tabla 9
muestra el resultado (diferencia entre CPP en domicilio versus CPP en hospital) para cada
una de las variables del anélisis de sensibilidad, tomando la perspectiva del SNS ampliada.

En general, este andlisis de sensibilidad resulta de utilidad para ver el efecto en el
coste total de diversas configuraciones de un equipo de CPP que realiza visitas a domicilio
(cuantos profesionales, de qué perfiles), el nimero de visitas que se realizan a cada pacien-
te al dia y si se dispone de atencién a consultas telefénicas 24h. De la misma manera, es
posible conocer la influencia del coste diario de un paciente en edad pediatrica en cuida-
dos paliativos ingresado en el hospital, siendo una de las variables con mayor impacto.
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Tabla 9. Resultados del analisis de sensibilidad deterministico univariante.

Variable Resultado con limite inferior* Resultado con limite superior

Recursos humanos

ETC médico -21.223,91 -5.446,54

ETC enfermero/a -19.856,55 -10.184,57

ETC trabajador/a social -17.731,92 -8.399,41

ETC psicélogo/a clinico -18.081,51 -6.120,55

ETC farmacéutico/a -17.412,74 -3.651,01

ETC administrativo -16.985,53 -9.600,03

ETC médico (c. telefonica) -17.656,40 -18.770,73

ETC enfermera (c. telefonica) -17.558,89 -13.998,25
Visitas en domicilio

Numero de visitas al dia -29.845,12 36.926,98

Distancia -17.283,71 -15.697,69
Consulta telefénica

Numero de llamadas al dia ‘ -18.724,59 -7.555,12
Dispositivos

Coste diario por dispositivos ‘ -18.621,47 -14.388,84
Episodios de urgencias

Coste por episodio de urgencias ‘ -16.544,24 -16.437,16
Cuidados informales

Horas de cuidados informales ‘ -17.897,37 -15.084,03
CPP en el hospital

Coste diario de estancia hospitalaria ‘ 3.149,33 -36.130,73

¥ El signo negativo indica que el coste de la alternativa CPP en domicilio durante los Ultimos 30 dias de vida del nifio/a o adolescente es
inferior al de la alternativa de CPP en hospital, y viceversa.

Este documento se acompafa con una herramienta de andlisis en la cual se calcula y mues-
tra explicitamente el uso de recursos y el coste durante los ultimos 30 dias de vida de un
nifio, nifia o adolescente en cuidados paliativos, proporcionados en el domicilio y/o en el
hospital. Esta herramienta ofrece la posibilidad de modificar los parametros de andlisis y
ajustarlos a la préctica diaria y condiciones de los distintos servicios y, con ello, ayudar a
informar las decisiones de los profesionales usuarios de la presente GPC.
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DISCUSION

El objetivo de este analisis es estimar y comparar el uso de recursos y costes de los CPP en
el ambito hospitalario y en el domicilio del paciente. En general, la prestacion del servicio
de CPP en el domicilio tiene costes asociados (visitas, consultas telefonicas, dispositivos
en el domicilio, etc.), pero también supone llevar la atencidn a un entorno predominante-
mente domiciliario y, por lo tanto, resulta una alternativa menos costosa que la del ingreso
hospitalario en los ultimos 30 dias de vida del nifio, nifia o adolescente.

Tanto en la buisqueda realizada especificamente para abordar esta cuestion como en
otras GPC'®, la evidencia encontrada acerca de la calidad de vida asociada al lugar de los
cuidados se calificé como muy baja. El GEG consider6 que los cuidados al final de la vida
deberian proporcionarse en el lugar preferido por el nifio, nifia o adolescente y su familia,
siempre que sea adecuado a sus necesidades de atencién y a la disponibilidad de servicios
en su drea. Ademads de las preferencias del nifio, nifia o adolescente y su familia por si so-
las, proporcionar informacién especifica sobre el uso de recursos y costes de cada uno de
los lugares de cuidados puede ser de ayuda para apoyar la toma de decisiones.

Precisamente en este dmbito, donde no se dispone de evidencia ajustada a nuestro
contexto que pueda ayudar a clarificar el uso de recursos de ambas alternativas, es de es-
pecial importancia el desarrollo de un modelo que represente de forma esquematica las
diferentes alternativas y las opciones que los pacientes tienen en todo momento. De esta
manera, ha sido posible estimar el impacto final de cada una de las variables que toman
parte en la decision.

Aun asi, los resultados de la simulacion pueden estar sujetos a variaciones, tal y como
se expresa en el andlisis de sensibilidad realizado. En concreto, el coste de recursos huma-
nos por los profesionales que realizan las visitas a domicilio y el numero de visitas al dia,
junto con el coste de un dia de ingreso hospitalario (no urgente), son los componentes que
maés pesan en el balance total y que, a la hora de proporcionar la asistencia en un servicio
de paliativos pedidtricos, deben tenerse en cuenta con mayor atencion.

El presente andlisis tiene algunas limitaciones. El horizonte temporal establecido es
de los ultimos 30 dias de vida. A pesar de que en estos tultimos dias el uso de recursos se
intensifica, los nifios, nifas o adolescentes en CPP suelen estar atendidos durante un tiem-
po mayor, por lo este andlisis no contempla el uso de recursos y costes en la totalidad del
periodo. Los resultados en salud no se han analizado de forma diferencial, debido a que no
se encontrd evidencia con la suficiente calidad para asumir diferencias en la calidad de
vida, esto hace que evaluacion econdmica realizada no sea completa. La perspectiva del
andlisis adoptada ha sido la del SNS, la cual sélo incluye costes sanitarios directos, sufra-
gados por el propio sistema. A pesar de introducir los costes que asume la familia del nifio,
nifla o adolescente mediante la cuantificacion de los cuidados informales, pueden existir
mas recursos no tenidos en cuenta (adaptaciones en el hogar, desplazamientos en vehicu-
los personales, pérdidas de productividad, etc.).

En general, los andlisis realizados mediante modelos de decision incluyen pardmetros
extraidos de multiples fuentes de informacion. En estos casos, tanto el andlisis de sensibi-
lidad, como la descomposicién del modelo en mdltiples parametros y la utilizacién de
fuentes de informacién accesibles son medios que pueden contribuir a reducir la incerti-
dumbre. Ademads, se acompaiia al modelo de una herramienta interactiva que permite que
el andlisis pueda ser reproducido con diferentes valores, posibilitando la estimacién de
manera mds exacta a la realidad de la préctica clinica.
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Anexo IV. Plantilla de cdlculo de costes segun el
lugar de los cuidados al final de la vida
(domicilio vs. hospital)

La plantilla de célculo de costes segtn el lugar de los cuidados al final de la vida puede
consultarse en Costes_ Domicilio_vs_Hospital
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Anexo V. Abreviaturas

AMT Adecuacién de las medidas terapéuticas
BPC Buena practica clinica

CCAA Comunidades autéonomas

CPP Cuidados paliativos pedidtricos

DE Desviacién estandar

ECA Ensayo clinico controlado y aleatorizado
EVA Escala visual analdgica

GEG Grupo elaborador de la guia

GPC Guia de préctica clinica

GRADE Grading of recommendations assessment, development and evaluation
IC Intervalo de confianza

ISRS Inhibidores selectivos de la recaptacion de serotonina

NICE National Institute for Health and Care Excellence

OMS Organizacién mundial de la salud
PVL Precio de venta del laboratorio
QT Quimioterapia

RIC Rango intercuartilico

RT Radioterapia

SNS Sistema Nacional de Salud
TDD Toma de decisiones
UCI Unidad de cuidados intensivos

UCPP  Unidad de cuidados paliativos pediatricos
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