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Atrofia muscular espinal: enfermedad
muscular hereditaria que provoca
degeneracion y debilidad muscular
progresiva, que acaban provocando la
muerte. La forma mas grave es la atrofia
muscular espinal tipo I, llamada también
enfermedad de Werding-Hoffmann.

Dislocacion de articulaciones:
articulaciones que salen de su posicion.

Escoliosis: desviacion lateral de la
columna vertebral.

Extubar: retirar un tubo, especialmente
el que ha sido colocado en la laringe o en
la traquea para ayudar a la respiracion o
promoverla.

Gastrostomia: intervencion quirdrgica
que consiste en establecer una
comunicacion permanente entre la
cavidad gastrica y el exterior a través de
la piel.

Insuficiencia respiratoria: incapacidad
del pulmén para mantener el intercambio
normal de gases entre la sangre y el aire
alveolar.

Intubacion endotraqueal: insercion de
un tubo desde la nariz o la boca hasta la
traquea para asegurar el paso del aire.

Osteopenia: reduccion del volumen
(osteoporosis) o de la calcificacion
(osteomalacia) del tejido 6seo.

Continuacion del soporte
ventilatorio artificial

Descripcion del caso

Se trata de un nino de 4 meses de edad,
diagnosticado a los 20 dias de vida de Atrofia
Muscular Espinal tipo | (AME tipos I) en un centro
de referencia donde se informé del mal prondstico de la enfermedad. Se

trata de la forma mas grave de esta enfermedad degenerativa que lleva a
insuficiencia respiratoria progresiva por afectacion muscular, con pérdida de
toda movilidad espontanea, de la deglucion, inestabilidad autonémica y exitus
antes de los dos anos de vida pero sin afectacion cognitiva. Es decir, llegan a estar
despiertos pero sin posibilidad de interaccion con el entorno sufriendo escoliosis,
contracturas, osteopenia y dislocacion de articulaciones, ademas de infecciones
recurrentes, entre otros problemas.

El nifo ingreso en la Unidad de Curas Intensivas de Pediatria (UCIP) procedente de
otro hospital llevando apoyo ventilatorio invasivo para insuficiencia respiratoria.
Dos dias antes habia ingresado en el hospital remitente por rechazo del alimento
e insuficiencia respiratoria progresiva. Por lo que parece, en aquel momento ya se
planted no ofrecer la ventilacion invasiva en un caso de tan mal pronéstico pero se
le pidio a la familia firmar un papel en el que aceptase la no intubacion del nifio. La
madre (estando sola, en situacion de estrés emocional y con dificultades de idioma)
rechazo esta posibilidad. Se procedi6 a la intubacion endotraqueal y ventilacion
artificial y, a continuacion, trasladaron el paciente a nuestro Hospital (por no
disponer de UCIP). En nuestra UCIP se intentaron dos extubaciones electivas, segun
protocolo del paciente neuromuscular (es decir, con Ventilacion No Invasiva-VNI-
inmediata), que resultaron fallidas, requiriendo continuar la ventilacion artificial
a través de intubacion traqueal.

Se hablo con la familia y se les explico la opinion del equipo asistencial que
mantener el niflo con apoyo respiratorio era un tratamiento futil dado el mal
pronostico de la enfermedad y su calidad de vida: son nifos que pueden vivir
muchos anos en situacion de inmovilizacion absoluta, dependientes del respirador
las 24 horas del dia, sin posibilidad de comunicacion verbal, alimentandose por
gastrostomia y con complicaciones infecciosas y ortopédicas importantes.

También se da informacion relativa al hecho que otros centros ofrecen apoyo
respiratorio total mediante traqueostomia. De acuerdo con lo anterior, se les
ofreci6 adecuar el tratamiento, sacando el tubo traqueal nuevamente al paciente,
pasando a VNI y proporcionando apoyo paliativo si fracasaba.

Los padres rechazaron esta opcion alegando razones religiosas (musulmanes),
después de consultar con sus lideres religiosos. El equipo no tenia problemas de
comunicacion con los padres, excepto las dificultades de idioma de la madre,
actuando siempre el padre de traductor. El padre era consciente de la situacion e
incluso expresaba que aceptaria que se le comunicase la muerte del nifio sin saber
detalles por adelantado. La madre todavia creia en un milagro. En el momento de
la consulta al CEA el nifio estaba intubado, con apoyo respiratorio, sin sedacion
(contactaba muy bien con el ambiente y con movilidad en extremidades superiores)
con una importante deformidad toracica por afectacion grave de la musculatura
intercostal), nutricion enteral por SNG, sin via y sin medicaciones.
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Caso practico

Continuacion del soporte ventilatorio artificial

Consulta al CEA

La consulta que se planted fue el
conflicto entre la indicacion del equi-
po médico de no prolongar el apoyo
ventilatorio artificial (y la escalada de
acciones cruentas subsiguientes, tra-
queotomia, gastrostomia) frente a la
peticion de la familia de continuarlo.

Identificacion de los problemas éticos

1) La cuestion critica es si la calidad
de vida del paciente, manteniéndo-
lo con apoyo ventilatorio artificial,
es suficiente como para contrapesar
el sufrimiento experimentado como
resultado de las consecuencias de la
enfermedad y sus tratamientos.

2) ;A quién corresponde determinar lo
adecuado o no de esta calidad de vida
y el mejor interés del nifo?

Deliberacion

En la deliberacion es unanime la opi-
nion de todos los presentes (miembros
del CEAy miembros del equipo asisten-
cial) que la calidad de vida resultante
en este bebé es minima: su limitacion
funcional y de posibilidad de interac-
cionar con los otros dibuja un horizon-
te en el que el beneficio de la atencion
médica que incluya la ventilacion ar-
tificial se considera desproporcionado
con las cargas que supone para el pro-
pio nifo y los progenitores.

Lo ideal, el mejor interés del nifio se
tiene que determinar con la familia y
corresponde explicar a los padres el
porqué se considera no beneficioso
continuar con la ventilacion artificial.
Parece que eso ya se ha intentado, pero
sin acuerdo, de aqui la consulta con el
CEA. Consideraciones fundamentales a
tener en cuenta también son el impacto
emocional y psicologico en los padres.
Asi, por la informacién transmitida al
CEA, la madre parece estar todavia en

una fase de negacion (visita en muy
pocas ocasiones al nino) y las manifes-
taciones del padre son contradictorias:
por una parte expresa que su convic-
cion religiosa es la que le obliga a no
retirar un tratamiento por considerar
que esta accion ocasionaria la muerte
del hijo, pero también expresa que los
profesionales hagan lo que crean mas
oportuno; veladamente, pues, no quie-
re participar en la decision. A todo esto
hay que mencionar que se trata de un
padre muy comunicativo, que nos in-
forma de sus consultas con sus referen-
tes religiosos y que acompana muchas
horas al dia a su hijo. Por contra, con la
madre resulta dificil comunicarse por
su dificultad de comprension del idio-
ma, con una sensacion subjetiva de los
profesionales de falta de informacion
por parte del padre; interacciona poco
con el nifo (pasa pocos dias con él),
mantiene una actitud negativa hacia el
equipo cuando se le informa de la pro-
puesta terapéutica.

Parece ser que no se ha entrado a dia-
logar con los padres sobre lo que consi-
derarian una calidad de vida aceptable
para su hijo, en lo que hay que incluir
las importantisimas cargas emociona-
les, sociales y financieras que compor-
ta una decision de prolongar el apoyo
ventilatorio en un caso como este.

Continuar con el apoyo ventilatorio no
es una accion contraindicada (male-
ficiente). De hecho es posible que en
otros centros se pudiese llevar a cabo y
por ello se aconseja tramitar una segun-
da opinion con un centro de referencia.
Respetar la ética de la indicacion (o de
la no maleficencia) implica no hacer ac-
ciones contraindicadas, pero no obliga a
realizar algunas de las alternativas indi-
cadas si se cree que la decision no va en
el mejor interés del paciente.

Recomendaciones

Teniendo en cuenta estos aspectos,
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la recomendacion del CEA es tratar de
hacer converger la opinion de los padres
y de los profesionales sanitarios. Es el
curso de accion intermedio entre una
opcion, el deseo de tratamiento de los
padres, y la opinion de los profesionales,
no continuar con el apoyo ventilatorio.

Reiterar a los padres que el curso de
accion mas adecuado es proceder a
la extubacion con paso directo a la
ventilacion no invasiva, asegurando
el tratamiento paliativo, para garan-
tizar el confort en todo momento.
Esta opcion no provoca la muerte del
paciente, sino que la provoca la en-
fermedad de base que tiene el nino.
La racionalidad de este mensaje tiene
que estar rodeada de un clima de con-
fianza y apoyo a la familia. Los plazos
de esta informacion y la implementa-
cion de la decision se adecuaran para
apoyar emocionalmente a los padres.
Se tendria que considerar la posibili-
dad de proporcionar a la madre, como
persona mas vulnerable, algun tipo de
ayuda psicoldgica adaptada a su con-
texto cultural.

La posibilidad de desacuerdo existe y
habria que considerar otras alternati-
vas, en las que no hace falta entrar en
este momento sin agotar las recomen-
daciones presentes.

El comité también discute criticamen-
te el episodio ocurrido en el hospital
emisor, en el que se planted un con-
sentimiento escrito por negarse a la
intubacion del nifo. Sin duda se trata
de una perversion de la idea del res-
peto a las personas en la toma de de-
cisiones médicas. La desvirtla total-
mente, reduciéndola a una practica
defensiva y coercitiva.

Evolucién (se adjunta un breve relato
por parte de los profesionales asisten-
ciales que atendieron al nifo): «A pe-
ticion de los padres se envia los infor-
mes y el estudio genético del nifio a



Continuacion del soporte ventilatorio artificial

Bélgica, donde vive una hermana de la
madre, para hacer una consulta a los
pediatras de este pais. Asi mismo, y
por recomendacién del Comité de Eti-
ca, se ayuda a tramitar una segunda
opinién a un hospital de referencia,
facilitando la posibilidad de traslado,
si el otro centro tuviese otro criterio.
El padre nos informa de que tanto los
médicos belgas como la respuesta de
la segunda opinion es igual a la infor-
macion recibida por nosotros. Parale-
lamente ofrecemos la posibilidad de
hablar directamente con un lider re-
ligioso (no se presenta nunca nadie) y
concertamos una visita con una media-
dora cultural, la madre no se presen-
ta. La mediadora, después de hablar
con el padre, se posiciona claramente
a favor de la familia. Por ultimo, pro-
gramamos una visita a Salud Mental
para la madre para apoyo psicologico,
solo se presenta una vez.

En todo el proceso explicamos reite-
radamente cémo seria la vida del nifio
con apoyo ventilatorio total en el do-
micilio. El padre nos repite a menudo,
¢;si el pronédstico es tan malo, por qué
se reanimo e intubd al nifo, dejando la
decision posterior de AET a los padres?

Al final, al cabo de 40 dias de ingreso y
con mucho cansancio por parte del per-
sonal y de la familia (muy afectada por
tantos dias de ingreso) y con gran res-
peto del equipo asistencial por la fami-
lia (el equipo estaba de acuerdo con no
extubar al nifio sin consentimiento de
los padres), accedemos a realizar una
traqueotomia para apoyo ventilatorio
domiciliario. Solicitamos implicacion
previa de los padres con los cuidados
del nifo para iniciar el entrenamiento
familiar habitual en estos casos.

De forma inmediata a la comunica-
cién de nuestra decision, y con gran
sorpresa por parte del equipo asisten-
cial, el padre decide no hacer la tra-
queotomia y aceptar la adecuacion del

tratamiento alegando que «la madre
no es capaz de realizar los cuidados
del nifo y que él no la puede ayudar
porque tiene que trabajar todo el dia
para mantener a la familia». Decidi-
mos conjuntamente con el padre el
dia de la extubacién, acordando que
vendrdn amigos y un lider religioso
para hacer el acompahamiento fami-
liar. El dia acordado para la extubacion
volvemos a hablar con los padres. El pa-
dre estd decidido, la madre no nos mira
ni nos habla. No viene ningtin amigo ni
ningun religioso, los padres estdn solos
(el padre llama, en nuestra presencia, a
varios religiosos, pero no viene nadie).
Extubamos al nifio a ventilacién no in-
vasiva y es exitus, a la hora de la retira-
da del tubo, en brazos de la madre.

ensamos que
la causa del
conflicto fue

la dificultad de

comunicacion, tanto

por el idioma como

por la cultura

A las 6 horas del exitus enviamos al
nifo al mortuorio, el padre nos da las
gracias y nos abraza, la madre conti-
nua muy enfadada con nosotros, cosa
que provoca gran tristeza del equipo
asistencial y nos genera una serie de
preguntas: ;como podiamos haber me-
jorado la comunicacién y participacion
de la madre? ;La madre estaba bien in-
formada por parte del padre? ;La ma-
dre sélo obedecia al padre por razones
culturales y nos hacia culpables? ;La
madre tenia recursos personales para
afrontar la situacion? ;Si obedecia al
padre, explicaria eso que no viniese
cada dia y que estuviese tan enfada-
da con nosotros? Por tanto, después de
valorar el caso, tenemos la sensacion

que la decision de adecuacion fue uni-
lateral por parte del padre.

Asi pues, pensamos que la causa del
conflicto fue la dificultad de comuni-
cacion, tanto por el idioma como por
la cultura, la falta de informacion
que tenia la familia de las opciones
que habia en caso de insuficiencia res-
piratoria terminal y que la traqueoto-
mia es una medida que se proporciona
en otros centros, sobre todo fuera de
nuestro pais».

Reflexion

Los problemas éticos habitualmen-
te no tienen soluciones univocas y la
forma en que se llevan a la practica
las recomendaciones, resultantes de
la deliberacion, tienen tanta impor-
tancia como la misma deliberacion,
como ilustra este caso. El seguimiento
y el apoyo a los equipos asistenciales
que consultan y reciben las recomen-
daciones de los CEA pueden ser, por
tanto, importantes en muchas oca-
siones. Aunque el hecho de plantear
el conflicto por parte de los equipos
suele indicar una sensibilidad de los
profesionales, el seguimiento de todo
el proceso tendria que ser un ofre-
cimiento por parte de los CEAs y no
considerar concluida la funcion con la
emision de las recomendaciones.
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