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5Queé son los Cuidados Paliativos
Pedidtricos?




Grupos susceptibles de CPP

(Association for Children with Life-threatening or terminal conditions- ACT)

/ Grupo 2 \

Grupo 1

Situaciones que amenazan la vida.El
tratamiento puede ser curativo o fracasar

(ej.Cancer)

Enfermedades que requieren largos periodos
de tratamiento intensivo para prolongar la
vida,pero es posible una muerte prematura

prematuridad extrema , Fibrosis quistica)

RN muy
enfermos al final

de sus vidas

Grupo 4

Enfermedades no progresivas con gran
vulnerabilidad de padecer complicaciones de

Grupo 3

Enfermedades progresivas que requieren
tratamiento paliativo desde el diagnostico. la salud

(Enf neuromusculares , neurodegenerativas :

. > . ECNE,prematurez,PC grave,Lesion

,anomalias cromosomicas , neurometabolicas) (ECNE,prematurez,PC grave,Lesiones
cerebrales)




Necesidades del
nino
control de
sintomas manejo del

dolor,coordinacion de
cuidados

juego , escolaridad,
interaccion social

comuhnicacion
abierta,apoyo
emocional

Necesidades de la

Familia

Informacion

Apoyo emocional y
Psicologico

Atencion a los
hermanos

Necesidades
Religiosas y
Espirituales

Enfoque Multidisciplinario que incluye a la Familia

Necesidades del
Equipo de Salud

Capacitacion
Informacion
Trabajo en equipo
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Contacto Evaluacion

con los de]as
padres necesidades

Derivacion
del paciente




Plan Visitas Evaluaciones
Terapeutico Sucesivas medicas




Caso clinico

Ninha de 21 meses FI
12/11/15

M Internacion : Dificultad respiratoria + hipoxemia +fiebre

AP : RNTPAEG 40 sem EG, 3200gr,vacunacion completa

Dx : confirmado a los 13m de edad
X

Recibe VGB 50mg/kg/dia , Valproato 50mg/kg /dia cada 12hs
, FNB 5mg/kg/ cada 12 hs.



RMI de cerebro con Hiperintensidad de ambos talamos y cabeza de caudado.
ADN Amplificacion x PCR

Manifestaciones clinicas de la E. Sandhoff

rTGM2

Forma clasica infantil

Retraso desarrallo

Mancha
Fojo-cerera

Irritabilidad al ruide Espasticidad Epllepsia




Las gangliosidosis son un conjunto de enfermedades de almacenamiento
lisosbmico hereditarias debidas a un acumulo de gangliésidos (un tipo de
esfingolipidos), sobre todo en las neuronas.

La causa es la disfuncidon de alguna de las enzimas lisosomicas de la ruta
de degradacion de los gangliosidos.

Resumen

La enfermedad de Sandhoff es un trastorno del almacenamiento lisosomal que se incluye en la familia de gangliosidosis

GV, QUE SE CaraciellZa por Una degeneracion del sisiema nervioso cendal] La prevalencia en Europa esta alrededor de
1/130.000. La clinica es idéntica a la enfermedad Tay-Sachs, con crisis convulsivas, ceguera temprana, deterioro
progresivo de las funciones motoras vy mentales, macrocefalia v manchas de color rojo cereza en la macula. Los
pacientes pueden tener cara de muneca”, hepatoesplenomegalia e infecciones recurrentes del tracto respiratorio.
También se detectan altos niveles de oligosacaridos en orina. Los ninos tienen un desarrollo normal durante los primeros
3-6 meses de vida, momento en el cual aparece la enfermedad con una rapida evolucion. Para los casos de inicio mas
tardio, o en adultos, los sintomas pueden incluir ataxia espinocerebelar o distonia. Las capacidades intelectuales pueden

estar afectadas o no. El trastorno se hereda de forma autosomica recesiva. Es el resultado de una deficiencia en
hexoaminidasa A v B, ligado a una subunidad beta andmala (mientras que el Tay-Sachs esta causado por una deficiencia
de hexoaminidasa A provocada por una anomalia en la subunidad alfa). Este defecto enzimatico provoca un
almacenamiento lisosomal anormal de GM2 en las neuronas vy en el tejido periferico. El gen responsable se localiza en el
cromosoma 5 (5gl3). No se dispone de un tratamiento especifico para esta enfermedad vy el pronostico es malo, con
resultado de muerte alrededor de los 4 anos de edad.




Aspecto respiratorio : regular mecanica requerimiento de O2 con
mascara simple, empeoramiento clinico .

Eco pleural : gran condensacion sin derrame, O2 con canula nasal

Aspecto CV: R1R2 normofoneticos silencios libres , pulsos/central y
periferico positivos y simetricos.

Aspecto Gl : abdomen depresible ,indoloro, hepatomegalia.

Aspecto Neurologico : ECE desconectada,hipotonia muscular
generalizada. Fuerza muscular 0/0 .ROT neg

Hepatomegalia 3cm x drc , no esplenomegalia.
Mancha Rojo cereza bilateral

Cambio en el patron de crisis , focalizadas en MMSD 7-10min de
duracion

EEG. Puntas y actividad Pseudoalfa en forma intermitente en region OTI
y en forma independiente FD



A los 6 dias de su externacion se reinterna previa comunicacion telefonica
con el equipo

Se adecuan las dosis de ATC se agrega Topiramato.
26/11/15 egresa con mejoria del cuadro clinico. (14 dias internacion)

1/2/16 nueva internacion x fiebre + Neumonia derecha
Egresa 23/2/16

CP se trabaja con la familia sobre la Enfermedad de Base y Pronostico de
la niAa.

2/4/16 reingresa x cuadro de Neumonia derecha.( 2 meses dps)



3/4/6

7/16 Internacion NM aspirativa.

25/7/16

Recurre con convulsiones
11/16 Hematemesis

12/16 fiebre + Dificultad respiratoria



Enfermedad crénica limita la vida ,los pacientes experimentan episodios de
descompensacion aguda, se recuperan y tienen periodos de relativa estabilidad
superpuestos con una trayectoria constante de deterioro

Trayecton genaral

de la enfermedad

Uetenon subito an o estado
chnicn

Paricdo de estabilidad clinica
Dedenoro ¢ muaris
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Tratamiento de los sintomas neurologicos comunes
en cuidados pahativos pediatricos:

convulsiones epilépticas, agitacion y espasticidad

Courtney J. Wusthoff, MD, Renée A_ Shelthaas. MD,
v Daniel 1. Licht, MD#*
Divisior of Child Newrols gy, The Children’s Hospital of Philadelphia,

6tk Floor Wood Building, 34th and Chvic Center Bowdevard,
FPhiladelphia, PA 19104, TTSA




Sintomas neurologicos comunes en

CCP

Convulsion
es

Espasticida
d

Calambre
S




» Confirmar que los episodios son crisis epilépticas.

» Determinar si estas crisis son provocadas por factores
desencadenantes como: fiebre, alteraciones
hidroelectroliticas ( ej., hipoglucemia, hiponatremia,
hipernatremia o hipomagnesemia), infeccion del SN
traumatismo craneoencefalico agudo.

» Describir las caracteristicas clinicas del episodio des
principio (aura) hasta el final (estado postictal).

» Interrogar acerca del inicio focal de los sintomas , incluidos
todo tipo de aura, convulsiones focales, adopcion de
posturas o fendmenos sensoriales como disestesias o
sintomas visuales o auditivos



intomas neuroélogicos comunes en CCP

» Evaluar claramente cada factor desencadenante, como
privacion del sueio, o cambios en la medicacion
(medicamentos anadidos o suprimidos).

» Anotar todo hecho previsible acerca de la periodicid
crisis: ¢ ocurren siempre durante el suefio o pocos min
después del despertar? ( la imposibilidad de predecir un
crisis es motivo de ansiedad excesiva)

» La identificacion de algun posible factor desencadenante
puede ser de gran ayuda para el paciente y sus familiares.



nbla 1

pectio de accion de farmaces antiepilépticos, sitio de depuracion, efecto sobie las enzimas hepaticas, prescripeidn, dosis v rangos de dosis pediatricas

Slrio de depuracidn, Ranpe deladesls  Ranpoe de refersncis
Espectro indwccion hepatica de mantenisiente® para el oivel
.E de accion* oinhibicidn Féreula apta para nifios Diosis imdcial om pdkad) (mpEked) w1y SUErD (e pch
rbamazepinag Reducido = >05% hepatico Tabletas mastcables (100 mp) = 3-10 = 1540 = 412"
= Inductor Sucpensidn (100 mesS ml)
Caprada de palve de
liberacion prolemezada {100,
2000 300 maz)
sbazam A plio = Haopitlco <} afies. 0.5-1 hLimin o 40 * B disponille
2-1F anos: 5 mg'd m g'd
OTATEDALL A plio = Hepirico Oibleas solubles {0,125; 0,25; 0,01 a.1-02 = Mo dispanible
05 I-Z2mg)
ibapentina Reducido = 100% renal Suspension (250 m gr5 ml) 10-40 1 mes-3 afios 30-100 = 2-12
= Minguno 10-20 3-12 anes
metrigina A plic + BT hepdtico Tableta mastcable {2, 5 g bionoterapia: 0.5 durante 2 semanas, luego 1 durante Com VPA: 1-5 « 420
= Minguno ol3mg) 2 sem anas, entonces aum entar 1 cada 1-2 sem anas En monoterapia
Anadide a VPA- 0,15 doranste 2 sem anas, luego o con indsctor
0.3 darante 2 seim anas, entonces awm entar 9,3 cada 5-20
1-1 spms anas
FAE afadido al inductor enzim dtdeos; con indactor:
0,6 durante 2 semm anas, luego 1.2 durante 2 sew anas,
entonces aumentar 1,2 durante 1-2 sem anas
webrazetams Amplic = 33%% remal Snspension (500 m pr3 ml) 10-20 3020 = 340
+ Minguno
carbazepina Reducida + 45% renal Suspension {300 m g5 ml) 2-10 30-50 » [2-30
= 453% hepatico
rabarbital A plic + T5% hepaice Suspension (20 m g5 ml) 2-5 neanatos 2-5 neanatos + [5-30°
* 25% remal 3-7 nifos 3-7 nifes
= Inductor
Rlbedna Feducida » >R0% hepiticn Tabletas masdeables (50 mg) 4-5 3-8 » 10.20
= Inducter Saspension {125 m pr5 ml) = Mivel libee 0,5-3
apabalina Reducido = 100% renal Adolto (150 me'd) » Biazimo adalto = Mo disponible
+ Minguno [E00 m g
[ in X L "';-p'l.. ) = » .15 fmoavo A ]I




» La seleccion de un fAE también depende del preparado o de la forma de
administracion.

» ¢ Se trata de un nifo que puede , deglutir liquidos o comprimidos, o
requiere que la medicacion se le administre mediante un tubo de
gastrostomia, por via rectal o intravenosa (i.v.)?

» Las tabletas de liberacion inmediata se pueden triturar, disolv
suministrarlas mediante una SNG . Las preparaciones de liber
prolongada, por el contrario, no se deben triturar y los preparad
se pegan las sondas de alimentacién y a los frascos o a los vaso

» Un estudio de pacientes epilépticos pediatricos demostro que la
educacion referente a las crisis y a la administracion de la medicacioén
para tratar la crisis puede reducir significativamente los valores
estandarizados del estrés de los padres . (O’Dell C, Shinnar S, Ballaban-
Gil KR, et al. Rectal diazepam gel in the home management of seizures in
children. Pediatr Neurol 2005;33(3):166—72.




Tabla 2
Ventajas y desventajas de los fimmacos antiepilépticos especificos

Farm aco

Wenmtnjas

Deesventajas

Carbam srepina -

Posible estatbifizacidm del estado de animo
Farmula de fiberacion prolongads
Walores en samgre alcanzables rapid=m emes

hderos efectos secundarics cogrimivos gune oo
otras berneodiacspinas

Drzponible com o oblaa scluble en la Boca
Traram ientc efectivo & 12 ansiedad

Eien tolerada

Feajste rapido &z 1a dosis =i o5 necesario
Tratam ienor efective para el dolor meuropdtico
Favorable para el estado del sistem 2 mervioso
central (no sadants)

Iaos tom == diarizas

Fosible estahilizacidm del estado de anima

Eien rolerado, nsuakm ente sin sedacicn
Doz vom 2= diaras

Fipida valoracidn si se regubers

Mo presenta inteTaccionss

Hav fommuEl=a v

Liguido: pusde sum inistrarss por via rectal
Dios tom == diarias

Posible estabilizaciom del estado de anim o
Eunens tolaramcia

Tratam fento efecdvo del dolor nearopatico

Hav fdrmul= i

Se prade inweaciar rapido (bolo)

WHida media larga

Walores an sangre alcanzables rapid=m amta

Hav formula v

Ze prade invectar rapidam anta
Larga vids mediz
Walores en sangre Slcanrables rapidam et

Ihnos vom 2= diariss
Efectiva para €l dolor meuropddoo

Drapresidim de la m &dola dsea
Leucoperia idiosincTdsica v anemia
apliszrica

Puoede ser sedamts rricialm arce
Imdsctor de Eas erzEmoas hepadcas
Pusde apravar la spilapsia pensrzlizads
Mo hay formula iv.

Erupcion ¥ reacciones de
hipersensibilid=d

Mo aprobado sa uso en Estados Timdos

Sedacion v efercons copnitvos

Sopern ewte: def babeo

Tres tom as diarias

A ewto dell peso corporal

Mo bhay formunlaiv.

WWaloracidm beta

Imteraccidn con &l VEA (el VEPA zymenis
los valores de 1z lam oiri zinma)

Ergpciom ¥ rescciones de
hipersensibilidsd

Puesde exsrerhiar la epilepsiz mioclomica
Mo hay formualaiv

Puede exsceriar los profbliems a= de
condncis

Feguiere ool remal

Puede canr=ar Mponstremis

Erapcion v reacciones de
hipersensibilidad

Puede exacerbar la epilepsia gensralizada
Mo bhay formuala iv.

Posible depresidm de 1z mé&dula oesa
Sedarion

Hiperactvidad en los nifios m 3 pegnefios
Preoonpacionss copnifivas

Imducoor de encimas hepdticas

Erupciom v reaccicnes 4e

Imductor de kas ercimas hepaticas

Farm scocingtica iImprevisibla = alizs dosis
Dficil m amtener valores terapéntcos =
nifios oo ratsm. iermho oral

an com binzcidm con radioterapia

Mo bay form ula apta para pediamria

Mo aprobada para rafos por 1a FIDOUA




Excitacion Psicomotriz

Caso Clinico :

Nifio de 3 afios que presenta paralisis cerebral grave y una enferme
pulmonar cronica.

Tras una neumonia recurrente complicada por una prolongada s
presenta una significativa descompensacion respiratoria.

Los padres reconocen que la recuperacion del niiio es poco proba
quieren concentrar su atencion en la calidad de vida del nifio.

Recientemente se han preocupado ante algunas alteraciones de la con

El nifio no puede comunicarse con palabras y ha tenido crisis esporadicas de
gritos, golpes y opistétonos sin razones aparentes.

Tienen dudas respecto a si el niiio tiene dolor o presenta una mayor
dificultad para respirar



Excitacion

Es un estado de alerta potenciado y molesto.

En sus etapas iniciales puede manifestarse mediante una
frecuente actividad motriz sin motivo, trastornos en los patrones
del sueno-reposo, o dificultad para concentrarse o descansar .




» El tratamiento de la excitacibn comienza con la identificacion
de los sintomas y la consideracion de las posibles causas.

» Tratar las posibles causas de malestar, como el dolor,
disnea, la tension o espasmo muscular, la distension
el estrefiimiento y la adopcion de posturas incorrect
la ansiedad y los factores de estrées ambiental o pro
determinadas situaciones.

» Considerar los gestos, como alteracion de los movimientos.
temblor, por ejemplo, puede no ser realmente un signo de
agitacion pero a algunos observadores puede parecérselo. La
acatisia es un estado desagradable de inquietud motriz o
compulsion a moverse que aparece a primera vista como
agitacion



Escala numérica

0 1 2
Nada de dolor

Escala analégica visual

Mada de
dolor

Escala de rostros de dolor

9 10

El peor dolor
imaginable

El




enzodiacepinas en el atamiento de 1a agitacion

Drosis

Dhmracion

Ventajas

Precauciones

vl 0207 me'ks hasta 20 m 5

bov s 0,025-00 0 s glks cada 3-4 b hastadmg'd

Infisiones, Fanzo 0.03-0,12 mp/kz'h ajustade al
efecio

S, b, busal v rectal se Informade fa
desificacion

voolwiies 0025 s glkpidosis, lsasta 2 m g cada
4-3 h, hasta 0,1 mp'ke/dosis

Vool 0.12-0,8 mefked, dividido cada 512 b hasta
[0 s &/deosis

b v 00502 me/keidosis eada 6-12 1, hasta
Damekzcadash

Los preparados rectales sg han snuminsirado cos o
anteanvalzivos 2 0.5 opkedesis

v.o! 0,01 meke'd dividide lasta 4 veces al dia,
anzeniar hasta que haza efecto, mazimo
T eake’d divididoen 3 tomas al 23 o 20 me'd

Efecto pioo: 30-60 miniv,;

18 inin Dameion n
26hiin 1Lk

» Comienzo de la accion v, dentro de
1-5 main; oral 10-20 min
Miiltiples vias posibles de suministo
Wida media de los metabolitos 3-12 h
344 Veces m & potent gue ol diszepam
Lisado en cuiidades paliativos pediatiicos
[24]
Eviclensia da sy eficasia en paliacion
pediatiica v de adulios [25-27]

v.o., inlelacidn del efecto 60 win, Ly

A0 min,

Menor hipotersion gue el midazolam
Duteriore do la depuracidn renal/hepatica
mas predecible gie con el diazepam

Mo wetabolites activos

Lisado am plias ente on culdados
paliatives pediatricos [24]

Lisado fecusntemente para iina vamnedad
da indicaciones pediioicas

Dado § v, comienzo del efecto can

ing ediats

Usado am pliam ente en cuidados
pallatives pediatiicos [24]

Com jerze dol efecto 20-60 sin
Experiencia pediatrica de eficacia como
anticonvulsivo

Fieszo de depresion respiratoaia mas alto
fie con otras diacepinas

Las efectos secundarios preden inclur
hipotension, depresion Tespiraiona, Sopat,
veitige

Hazsta el 8% de los neonatos presenta
miocionias como efecto secundarnio

El liguide tene baja pH v punsds cawsar
Infiam acicn enansdo sa da bn; el

SR Inistro ¥.0. parece o ejor tolerado [28]
Efecios secundarios pueden naluir
hipatension, depresion respiiatoria, sopor,
vartizo

5o ha inform ado de neuresoxkcidad v

m foclonias an necnatos

%o ha inform ado de doler v irom boflebitis
frecnenzes en el luparde la inyeecion
emando sada Ly, [44]

Los efectos secundarios inclaven
hipotensian, depresion respiratora, sopoT,
vartige

Aetabolites activas con ina vida media de
Ista 100 0

Los efectes secundarios pusdan inclulr
hipotension, dapresion respiratoria, sopor,
VErtipn

Vida miadia de los metabalites hasta 50 b




Meuroclépticos en el tratamiento de la agitacion

Farm aco

Drosis

Ventajas

Hzloperidol

v.o 0,01-0,03 meks al dia
kastaum maximo de Sme'd
dividido en 3 tomas dianias

im.- 1-3 mg/dosis cada
4-Shhasta 0.1 m 2ke'd
(Mo indicado i.v. o5,
aangue 2l lactato de
haloperidol se ha dado por
esa via)

wv.oo 0,503 m=ks/d dividido
an 2-3 tom &= diarizs

.o 0.5-1 m 2kp'dosis cada
4-6 h hasta 200 m g'd

im.eiv.. 051 makz/dosis
cada 5-8 hhastz 40 m z/dia
5 <5 ahios, Tome'd de
5-12 atwoe

Fectal: 1 m g2/'Es/dosis cada
5&h

v 025-1meecadad-12h

Usado am pliam ente para

agzitacidon en nifice en astado

critico

Sepurdad v eficacia
aestablecida para ninos
desde los 3 anos
Evidencia de eficacia en

nifnos Feriam ente enform os

[22]

henos efectos
exfrapiramidales que la
clorprom azina

Tlsada en nifics desde

2 anos

Am pliam ente nr=ada en
ninos menores de 2 ahios
[17]

henos sedante gque 1a
tondarina

= Propiedades antiem éticas
= BEvidencia de eficacia en

adultos term inales [307]

henos efectos
exfrapiramidzales a dosis
bajas

Sadariom v efactos secundarios
Extrem o cuidado debido al
efecto senumdarnic de

alargam iento dal tarvalo
QTec; alpunos supieren
comirolar el BOG antes v
durante al tratam iemto [17]
Los efectos secundarios
preden incluir lipotersidn,
sedacidn v bradicinesia

hii= efectos autondm icos gue
los nuevos apentas

Los efectos extrapitam idales
EOT M &5 COMOMES 8N nifios
gue en adultos; aungue

incluyen hipotensiom a altas
dosis




» Agonistas y antagonistas adrenergicos

» Antagonistas p-adrenérgicos (blogueantes-

B)

Aunque tiene un efecto parcialmente sedantes estos farmacos presentan un

perfil de efectos secundarios benigno que los hace atractivos para su

prolongado.

Los bloqueantes-3 en general no alcanzan su efecto completo has
2-6 semanas (no son utiles en cuadros agudos)

Firmaco

Propranclol

Fenobarbital

Hidrato de cloral
Difenhidram ina

Hidrexizina

w0 05 mg/ked dividide cada 6:-3 h
apstado hasta wn mazimo de 5 medp/d
w000 malkpidosts 2-3 veces diarias

w0 Zmpke 3 veces al dia
LvaimJee: 35 mapke al acostarse

v.odrectal: 20-75 mpkpfd dividido en
3 tom as diarias

vodvin: lmphksidosls sada 3-8 h hasa
Tsmpeadadh

vl 08 mekgidesds cada 5 h

{mi: 05511 mp/kp/dosis cada 4-6 h hasta
un mAzimo de 50 m g para <6 afcs, 100
mg o >0 afies

iwv.: 5o em plean tasas de perfusicn bajas de
0,5 m gk hpara ol cese de la ansledad sin
sedacion com pleta

3-10 min [dosis en bola)

Veatajas

* henes sedante qus las benzodiacepinas

= Perfil da Ios efectos secundarios mas
‘benigno que los nenrcléptices

= S han visto alguncs efectos de beta-
tloquen dentro de 13 prim era hora

= Eficaz en la acatisia [43]

* Evideticiade efcacia en adsiltos ¥ nifcs con
discapacidad cognitiva [17,31,32]

= Experiencia abundante de nso en nifios
desde el naclmiente

= Comienco de la accion dentro de los 5 min
ouande se administra iv,, 20-80 min v.o.
Se puede dedit la concentiacion ensangie
para estintar sl estd en el rango terapeatical
témico

* Evidencia de eficacia 2] final de 12 vida [33]

« El zedanie urs antigno usado en nifics

= Efpato pico dentro de 1a prim era hera

* Efects mixime sedanie | h después deo la
aclm indstracion con com lenzo gradual

= Tizado frecuentes ente en nifos

* Comlonzo del efscio densie Jos 15-30 min

= Comienzo del efecto en mencs de 1 min
desds desis en bolo

+ Rapida recnperacién, especialaente sl se ha
u=ado mence de 10 dias

+ Evidencia de eficacia a desls subanestésicas
an nifios en estado ters inal [45]

* Pusde producit hipotensidn

= Pusde tardar 2-6 sem anas para alc
efecto complets

* Los efectos secundarics pusden L

depresiom cardiovascular, vértizo

» Puede causar depresion respirato
Mo reversible

= Sedacidn m i profunda gue con
benzodiacepinas
Iefetabolitos de vida media prole

= Pusde producic tolerancia

= Inductor de las enzim as hepaticas

* Poca eficacia en nifios >3 afios [3
= Puede producic excitacion paradd
Frocusntes efectos secundaries

anticolingrgicos tales como seque
boca, vértigo
Loz efecies secundaries pueden |
vertige ¥ sequedad de boca

= Sg hannsada vias iv. peniféricay
tlonen alte tesgo de predusly e
eRrayasacion

» Puede seT profundams ents sedante
requary intubacidn ¥ respliacién

» En pactentes en UCI pedidtricas s
producido acidosis metabdlicas o
cardiaca fatal

* A mayeres dosks puede em peorar

» Mo usar en <3 aios de edad




-
Espasticidad

Nifia de 5 afos que presenta una enfermedad metabdlica progresjyé:

Durante los ultimos 2 afios ha sufrido un deterioro del desarrolioysuna
espasticidad creciente.

Sus padres se enfrentan con dificultades crecientes para cuidarlagSeha
hecho dificil vestirla y ponerla en una posicion adecuada porque sus
brazos y sus piernas ya no se mueven con facilidad.

Su madre observa dolor a la movilizacion , piensa que la restriccion de
sus articulaciones podria agravarse con el tiempo.



Los signos asociados incluyen :

La desinhibicion de los mecanismos motores cerebrales o espinalésSpuede
causar espasticidad y rigidez

Provoca rigidez y contracturas de los miembros.

Dolor vy dificulta la mecanica de los cuidados como el cambio de posicion



Tratamiento no farmacologico de la espasticidad

Terapia fisica

Posicionamiento

Aparatos de ayuda y apoyo




Farm aco

Dl

Vontajas

Precaucioies

Baclofenn

Tizanddina

Clenidina

D azepai

2-7 afvos voo.) empezar con 10 wg'd, aumentar en

515 mp/d eada 3 dixs hasta llegar 2 un waxime do
3 m g/d en 3 tom as diaas

>0 ahos: ipual que of punco antertor kasta wi manino
cho 60 m g/ on 3 tomas dianias

Mo hay dosls pedidiea establecida
Adultes v.o. inteial Tmph, hastaSmg 4 veces al dia

v 35 uplhp'd dividido en 34 veces al dia, Em peza
con 0,05 g cada dia, aumentar cada 7 dias; hastaan
mixime de 0,3 wp/dia

Parche SE: on pozar con 0,1 w g/ 24=h parche, | vozala
semana, 0.2 v 0.3 w2 tam bien estan a disposicion

ve:012-08 mpked cada&12 1, maximo 10 & a/dosis

Lm v 00502 B gikydosts cada 612 b, winimo
DOmekeenih

+ Bastanta expeiiencia en ninos

o Pusde veduci o8 espase os 8 usenlanes v 12 distonda

[45]
o Se alimina por via renal, wtll en L insuficiencia
hapatica

& Menar probabilidad de causar debilidad que el
baclefuno

v Seda menos que el diazepam

» Leves propiedades antinocicaptivas

Bfecanksino de aceion slmilar al de la tizaniding, paro
hay mas experiencia con el 050 en ninfgs,
particularw ente an &l ratamiento del TDAH v de [a
lilpartavsian

Usado durante wuchos anes én s, desds wowy
bl [l clad

* Puede actuar como sedante

¢ Los efectos secandaies puecden incluls som talencia,
tasiomes peiqiiatnicss, necesidad de orinar
frecuenten ente, ratencion, estreiimienta, vomitos

» Exlsten infarm es sobro debilidad con dosis miis altas
B

* Mo bien estudiada en ninos

¢ Riespo do hopatotonicidad

* Los efectos secundancs ineluyven: sequedad de boca,
marens, fatiza, posible hipotersion

¢ Mo tan blen estudiade como la tzanidina para la
espashicidad

* Pugde producir potension significativa

* Lot efectos secundaries incluyen sequedad de boca,
i arads v fatiza

¢ Anmenta el niesgo da depresion respiratoria si se um
Junts con olros sedants

* Los efectos secundancs ineluyen mareos

» Sppuede desarmollar ioderancia




Toxina botulinica

La toxina botulinica es un recurso provisional de
guimiodenervacion para controlar la espasticidad.

Se utiliza mucho en nifos con paralisis cerebral.

En la actualidad se usa con seguridad y confianza en
numerosos grupos musculares .

Su accion comienza tras 12 -72 hs después de inyectarla y
sus efectos se prolongan hasta 3 meses
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NEUROLOGIA

Cuestionario sobre cuidados paliatives a neuropediatras™

M.L. Calleja Gero®*, M. Rus Palacios®, R. Martino Alba®, M. Monledn Luque®,
D. Conejo Moreno®* yv M.L. Ruir-Falct Rojas®

= SEOCAGT O Mewropediatria, Hasprial fmfand il Uinfw-ersitaris MIne Jesos, Modrid, Espana
b pintoad de Culdedos Palletivos Fegidiricos, Hospltal infantdd Undversitario Nido fesds, Madnid, Espang

Beciblos 21 5 de agosto die 3201 aceptado el 20 e dichermibare Se 201 1
Accesible em lie@ el 23 de febrerm oe 202

PALABRAS CLAYE
Cuestionario;
Cubktados palathros
podiatricos:
Formacion

Carada o impd boacion;,
Hourogsecliatras:
Rooursos paliativas

Razuman

fmt reaiiecidn:  Actusalmente on torma al TO% de los nifcos atondidos. on culcados paistiees (CF)
son enformos nownobdsicos. Nucstrno abjetive o valorar ol grado de formacidn, nterds o opll.
cackn ok s nouwrcpodiotras do Expafia on relacion con los culkdados paliat vos podiStricos
CCPP ).

Moterfal ¥y métodos: Hos diriimos a 297 nowrepodiatas modiante correo clecbrénico, ad -
tancks 10 preguntas bips best. En ellel we hace reforencia al eonocirmlenks de e CPR,
reccrocimienta de packenbes con esbon peceshdackes, Implicac ki Sel peuropedistnn, conock-
imlents y ubilzackn de recurses pallabbees, v forrmsee i Pedbeidual sobire estos terra
Reselfodos: Participa el ITE {2E/297). En ormo ol 80 conoce guit 2on los CPF, reconoos a
packentes con prondation wital scortade y ha aterctice o nifes e Tnadmente Ran Galbeeios
debicdo a s enferrmedad. EL 1% ha realizascks alsuns w2 wn infomnme che =g feaniimacidos. EL
FrE conshdera La casa corma b lugar dnes para Tallecer (51 1la atencidn 5 sdecoada), of %5 ol
hospital y el 14% cualqulera de kos dos prevbos. ElL S2% ha contactacds alEuna weE Oof MeCulsos
lscates de CPF y el &1% dertea o dertvaria pacientes para que sean segubdos oonjuntaments (por
CP y newropediatrial. Mdas de la mitad considera no bener Tormiackn seficlenbe para aberndor
estos paclentes y al 80E e gustaria ampliar sus oomeocimbenbos en CPPL

Conclusidn: Los neuropediatras encuestados atienden oon Trecwencla nifos con proesdston «ital
acorade. Bl grado de implcacidn con estos. pachentes &5 albd, aunque mayoritaraments e
necesita y 52 desea mayor formnacion en CF para proporcionar mee jor atencidn a estos enfermmios.
0201 Sociedad Espancla de Mewrshogia. Publicado por Elsewier Espafia, 5. L. Todss oS derechios
rESE Mvaidfis..




Tabla 1 Cleniln i codiads g s nelropedialpas

1, PO enibesded por cobdedos pallatives padiiericedl
&, L AL e G A s (e Yo & T O O o LS reiidad marablo. chde i prah que ol
[WeRETCE Vital 35 Widod 3 & Wi
b, La afonciden Cogral ¥ comtinda qUas 60 08 & Nifled i Val 3 Berir i Ceroclineia e i eafermedad arablo,
ahidd ol disgndalicg W eddodnca & mojorar s Cilidaed dio vada
L atencEbique W da s Dalos Con enfarmedad ol R i S pOTih Gk Mone o 60 i

2, fdentificas shora miime paclentsd qua stiendss en b consulta/plants ds heuropediatris con snfermedide
incapaciiantin o Havttantes pars L vids, os dude, sedermadadic no crsbled | con Un prondstics vits) scortads?
&, 53, AHAND & Y
b Ha, Nt min pacients de su Hipe acalmesds

3, En carso da qui hays conlastads afrmativaments & |a reipleits anteror (Al de ites pactente ha fallecida cama
consacunncia de une ealarmadad no curabls o per compllcacionas de sdtat
&, 51, at@ns o yarios han falecads
b. Ha, nir@ma

4, [Has realizado alsuna ver con aliuno de TS packentes im informe de —ano redhimecine]
&, 54, i LN O WA e
b, e, nonca ko R realicadk
. Solo amnde 13 famflia mae ha pecido (e w0 66 haga s mis

5, finds corilderss gque deberias Qallecr slod padanteT
&, Fin 0 Cann wreampre s plindan rec it La atemcide adecimeis
b, Ertod b petal peira g La Taimilia fa £0 $ae00 abanconads
€. Fin 1 il dhi ctickichins SOlons i e g o haga fodes B paositds hasta of fna

&, plarscad al@iin Feciris b i comUnided autbnoame bres 1antaiaeaplta) que stendas mfos de et caracterbitiend
a. Ho
b, S, fi S TGN R0 NG Beb P0IBTS A Bl
€ S, b QA SEELA ¥ he MOOETS 3 ol ded GHRNG Sl

T En cazo do qile gidderav'plkiiorss devivar & Un paciente & line Unided de ciflidados palistives, jcikindo reslizariss ests
darfvaciind
a. Ein o momaeito ol diaondstien o e prdanmeedid fo ourdile § prombtaoo il acediads, Limine e funcEs 3 Ly

wrdarmiodad, of premdstics wital ¥ eaollcion icporada

b, Coewnecks Lo pandens imed b piafon
- Cuanado dediacio Um S poaraTHeeT o pregrasive @ imeyersible Con ammento del nlmens de domplcacionmes ya necdhiadd
. Clsnneds 0 ndLeadTe &4 iR G agoima
&, Mt

#, T resultalresubtaria dificl| deriyar & un paciente a coidades paliativesd
&, 51, MO e COMSACE N WAl Corcana
b, &, La familia s& aanta ante la palabi spaliaCivrs:
. 5, peenue prafians que of wivica o perclogia atanda & esies pacontis hasta o final
o, B, 1 i ara quo S SOmdo por Ambos. Sanicios
. My lo dedrive para D sigan an paliiyves g mo psdo hacer sada mus per 6l
9. [Comddoras gite como neliropedisin tlenes formaciin i capacidad pars stonder & Uin packeata con enfommeclsd
all Mnal da s vida?
a5
b. Ha
. [Prn oo ) GrolLCTrTTe ol s Tosl ce Ly ol o

10, 5§ plickeras i & U clns drigide & neUropedistras. pars reclbdr formacian en cifidedos pallativon pediirico,
[anindlriasy?
a, 5, Y cormadiem gle me ieryiria oo el manega de i paciles.
b, &, pors profero dodesar Hemps & Ramanme on o A
- o, 1 Eongo irtends e ache toma




297 neuropediatrias via mail

10 preguntas tipo test conocimiento de CCP, reconocimiento de pacientes,
implicacion del NP,utilizacion de recursos Paliativos,formacion individual
en el tema.

Resultados
32% (92/297) respondieron
90% conoce CCP

61% ha indicado “No Reanimacion” en algun caso

77% considera la casa el lugar idoneo para fallecer(si la atenciogiesHia
adecuada)

9% el Hospital, 14% cualquiera de los dos sitios.

61% deriva o derivaria a CCP para seguimiento conjunto.

Mas de la mitad considera no tener informacion suficiente sobre el tema.
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“Los pacientes necesitan médicos
lo suficientemente valientes
como para afianzar |la frontera
que separa el estar sano del estar
enfermo de tal forma que las
personas hagan el viaje para
cruzar de un al otro lado de dicha
fronterasolo cuando la atencion
médica sea adecuada por
producir mas beneficios que
danos”

lona Heath

Respuesta en la medicina de familia: basada en la

¢tica. lona Heath

Madicina General en tiempes
de asteridad

FOIN FRY TRUST FELLOWSIIP

The Mystery of
{ General Practice

lona Heath

Trabajo como médicc
generalista en un bar
pobre de Londres des
1975 y su dedicacion
otros ambitos
estrechamente
relacionados con la
practica clinica, como
los Comités de Etica,
comisién de Genética
grupo de Desigualdad
en Salud.




Murray y col. realizaron un estudio con tecnicas de investigacion
cualitativa y compararon la experiencia de la muerte en paises ricosy y
pobres .

Descubrieron que mientras los pacientes de Kenia manifiestan el deseo
de morir para verse libres de dolor, los pacientes escoceses afirmanglié
quieren morir debido a los efectos colaterales del tratamiento médi€o:

S.A.Murray,E Grant,A. Grant y M Kendall,” Dying from cancer in develop and
developing countries:Lessons from two qualitative studies of patients and
their carers”,British Medical Journal, vol.326,2003,pp.368-371.



Los cuidados paliativos se
pueden comenzar a recibir
en cualquier momento y se
pueden proporcionar junto
con otros tratamientos que su
hijo pueda estar recibiendo.




trabajar en equipos de
Cuidados Paliativos

Mejorar conocimiento en
profesionales que trabajan
frecuentemente con pacientes

Jornadas y Talleres

p '
Iniciar conocimiento y las habilidades para
todos los profesionales sanitanos

Cuidadores y grupos no profesionales

Proyecto de formacion en CCP Madrid 2010 -
2015



La es una constante para las familias y el
equipo de Salud.

Establecer una buena relacion y comunicacion con la Famila
para aliviar algo el sufrimiento emocional y fisico asociado con
la enfermedad cronica.
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