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PALABRAS CLAVE Resumen
Planificacion
anticipada Introduccién y objetivos: El fallecimiento de los nifios con patologia neurolégica es habitual-

de decisiones,
pediatria, mortalidad
prematura,
enfermedad

del sistema nervioso,
cuidados paliativos,

mente complejo y requiere un abordaje interdisciplinar. El objetivo es describir el contexto de
fallecimiento de los nifos con patologia neurologica segin la enfermedad de base.

Material y métodos: Estudio retrospectivo unicéntrico de los fallecimientos en menores de
18 afos entre 2011-2021. Se registraron datos demograficos, contexto de fallecimiento, adecua-
cion de medidas terapéuticas (AMT) y cuidados paliativos (CP) mediante revision de la historia
ARG clinica. Se comparé el contexto de fallecimiento entre pacientes con patologia neurolégica
de medidas aguda (PPA) y cronica (PPC).

terapéuticas. Resultados: Fallecieron 152 pacientes (el 38,8 % PPA [encefalopatia hipdxico-isquémica, trau-
matismo craneoencefalico...] y el 61,2 % PPC [tumor cerebral, paralisis cerebral infantil/ence-
falopatia, metabolopatia...]). Los PPA fallecieron con menor edad (0,02 vs. 2,7 afos), durante
ingresos mas cortos (3 vs. 14 dias) y en unidades de cuidados intensivos con mayor frecuencia
(96,6 vs. 41,9 %) que los PPC. EL 96 % de los pacientes en seguimiento por CP fallecieron en planta
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de hospitalizacion o domicilio. Se realizo AMT en el 90,3 % de PPC, principalmente mediante no
inicio de soporte y en el 59,3 % de PPA, mayormente con retirada de soporte. Los PPC tenian mas
frecuentemente codificacion de CP, seguimiento por CP y planificacion anticipada de decisiones
(PAD). Casi todos los pacientes en seguimiento por CP tenian codificacion de CP y PAD registrada.
Conclusion: La mayoria de los pacientes con patologia neurologica fallecieron por enfermeda-
des cronicas, en unidades de cuidados intensivos y tras AMT. El seguimiento por CP de los PPC
podria facilitar la identificacion de CP, el registro de PAD, y el fallecimiento en el lugar elegido
por la familia.

Context of death and end-of-life decision-making in paediatric
patients with neurological conditions

Abstract

Introduction and objectives: Death in children with neurological disease is usually complex and
requires an interdisciplinary approach. Our aim was to describe the context of death in children
with neurological disease according to the underlying condition.

Material and methods: A single-centre retrospective study of the deaths of patients under 18
years of age between 2011-2021. Demographic data, context of death, and details about with-
holding or withdrawing treatment (WWT) and palliative care (PC) were obtained by reviewing the
medical records. We compared the context of death between patients with acute neurological
disease (PAD) and chronic neurological disease (PCD).

Results: One hundred and fifty-two patients died (38.8 % were PAD [hypoxic-ischaemic encepha-
lopathy, cranioencephalic trauma...] and 61.2 % were PCD [brain tumour, cerebral palsy/enceph-
alopathy, metabolopathy...]). PAD died at a younger age (0.02 vs. 2.7 years), during shorter
admissions (3 vs. 14 days) and in intensive care units more frequently (96.6 % vs. 41.9 %) than
PCD. Among patients with follow-up by PC teams, 96 % died in the hospital ward or at home.
WWT was performed in 90.3 % of PCD, mainly by witholding treatment, and in 59.3 % of PAD,
mostly by withdrawing treatment. PCD most frequently had PC coding, follow-up by PC teams
and advance care planning (ACP) recorded. Nearly all patients on PC under follow-up had PC
coding and ACP recorded.

Conclusion: Most patients with neurological disease died from chronic conditions, in intensive

care units, and after WWT. Follow-up of PCD by PC teams may help to identify PC needs, record
ACP, and allow death in the place chosen by the family.

Serrano Pejenaute I, Imaz Murguiondo M, Martin Irazabal G, Zorrilla Sarriegui A, Carmona-Nufez A, Lépez-Bayon J, Sdnchez Echaniz J,
Astigarraga Aguirre |. Contexto de fallecimiento y toma de decisiones en el final de vida en pacientes pedidtricos con patologia neurolo-

gica. Med Paliat. 2023;30(4):198-204.

INTRODUCCION

elevada morbimortalidad y una toma de decisiones com-
pleja al final de la vida3.

La patologia neurologica abarca un espectro muy amplio,
desde la patologia aguda (infecciones, traumatismos...),
hasta patologia cronica estatica, neurodegenerativa, pa-
tologia neuromuscular o enfermedades metabolicas con
afectacion neuroldgica. Son multiples las patologias neu-
roldgicas, tanto agudas como crénicas, consideradas limi-
tantes o amenazantes para la vida'?. A su vez, se trata de
enfermedades que habitualmente implican multiples siste-
mas y producen una limitacion funcional importante. To-
do ello, junto a la incertidumbre pronéstica, conlleva una

A diferencia de los cuidados paliativos (CP) en adultos,
donde predomina la patologia oncolégica, la mayoria de
los pacientes atendidos por equipos de cuidados paliativos
pediatricos (CPP) padecen patologia neuroldgica o neuro-
muscular?.

SegUn los datos del Instituto Nacional de Estadistica (INE),
entre 2017 y 2021 a nivel estatal, el fallecimiento secundario
a patologia neuroldgica aguda o cronica supuso aproximada-
mente el 20-30 % del total de fallecimientos en los menores
de 20 anos®.
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En los dltimos anos se han realizado varios estudios di-
rigidos a describir las circunstancias de fallecimiento y la
toma de decisiones en pacientes pediatricos®®. Todos ellos
afirman que la mayoria de los fallecimientos se producen
en ninos con patologias crénicas y/o complejas y tras ade-
cuacion de medidas terapéuticas (AMT). Sin embargo, segln
nuestro conocimiento, no existen estudios que analicen las
circunstancias de fallecimiento y la toma de decisiones en el
final de vida de pacientes con patologia neuroldgica aguda y
cronica, de forma especifica. Conocer las circunstancias de
fallecimiento de los nifios con patologia neurolégica podria
ser (til para planificar los recursos sanitarios y los programas
de formacion®®.

El objetivo de este estudio es describir el contexto de
fallecimiento y la toma de decisiones realizada en el final
de vida de los nifios con patologia neurolégica seglin la causa
basal de fallecimiento, sea aguda o crénica.

MATERIAL Y METODOS
Tipo de estudio y muestra

Estudio retrospectivo y observacional, llevado a cabo en
un hospital terciario. Se incluyeron los pacientes menores
de 18 anos fallecidos con patologia neuroldgica croénica o
secundariamente a patologia neuroldgica aguda, bien en el
ambito hospitalario, bien en el domiciliario, cuando estaban
a cargo de la unidad de hospitalizacion a domicilio y CPP
(HaDp/CPP), entre enero de 2011 y diciembre de 2021. Se
excluyeron los fallecimientos en area de partos y extrahos-
pitalarios sin seguimiento por HaDp/CPP.

Instrumentos y procedimiento

Se realiz6 una revision de la historia clinica electrénica.
Se registraron las siguientes variables: edad, fecha y lugar
de fallecimiento, duracion del ingreso, patologia basal,
causa de fallecimiento, reanimacion cardiopulmonar, iden-
tificacion de CP y seguimiento por el equipo de CP, toma de
decisiones al final de la vida y planificacion anticipada de
decisiones (PAD) y opciones tras el fallecimiento (autopsia,
donacion de drganos o tejidos).

Los pacientes se clasificaron en 2 grupos segln la en-
fermedad de base: pacientes con patologia aguda (PPA) y
pacientes con patologia cronica (PPC). La patologia limi-
tante o amenazante para la vida se identificé segun el lis-
tado de Hain'. La identificacion de CP se considerd cuando
existia el registro de dicho diagndstico mediante el codi-
go 751.5 de la CIE-10 en la historia clinica. Se consideré
que los pacientes habian recibido seguimiento por equi-
pos de CP si se habia iniciado al menos 2 semanas antes
del fallecimiento.

La AMT incluye las decisiones compartidas sobre la reti-
rada o no inicio de tratamiento de soporte vital, asi como
la decision de proporcionar cuidados de bienestar evitando
los tratamientos de soporte vital innecesarios. Se considero
que habia una PAD realizada cuando se habia registrado ex-
plicitamente por escrito o mediante el formulario especifico
en la historia clinica.

Anadlisis de la informacion

Los datos se registraron y analizaron con el programa infor-
matico SPSS version 23 de IBM Statistics. Las variables fueron
en su mayoria categoricas y se expresaron como porcentajes y
nimeros absolutos. Se analizaron mediante las pruebas de x2
y exacta de Fisher. Las variables cuantitativas se expresaron
con la mediana y el rango intercuartilico, y se analizaron me-
diante la prueba U de Mann-Whitney. Los valores de p < 0,05
se consideraron estadisticamente significativos.

Aspectos éticos

El estudio fue aprobado por el Comité de Etica de la
Investigacion de la Organizacién Sanitaria Integrada de
Ezkerraldea-Enkarterri-Cruces el 29 de marzo de 2022 (Co-
digo: CEI E22/18).

RESULTADOS

Entre 2011 y 2021 fallecieron 358 pacientes, de los cua-
les 152 (42,4 %) con patologia neurologica se incluyeron
en el estudio; el 38,8 % (59) fallecié por patologia aguda
y el 61,2 % (93) por enfermedades crénicas (Figura 1). La
mayoria (81,6 %) padecia patologia limitante 0 amenazante
para la vida.

La mediana de edad al fallecimiento fue menor en los PPA
que en los PPC (0,02 vs. 2,7 ahos; p = 0,003). El 55,9 % de
los PPA fallecieron en periodo neonatal (< 1 mes), principal-
mente por encefalopatia hipoxico-isquémica y accidentes
cerebrovasculares asociados a prematuridad. La mayoria
de los PPA fallecieron en la unidad de cuidados intensivos
(UCI) neonatal o pediatrica (96,6 %), mientras que mas de la
mitad de PPC fallecieron en planta de hospitalizacion o en
domicilio (56 %). Los PPC tuvieron ingresos mas prolongados
que los PPA (14 vs. 3 dias; p < 0,001). La Tabla | muestra las
variables demograficas y las caracteristicas del ingreso en
el que fallecieron los pacientes.

Se realizdo AMT en 8 de cada 10 pacientes; en el 59,3 %
de los PPA, frecuentemente mediante retirada de medi-
das de soporte vital; y, en el 90,3 % de PPC, mayormente
mediante la decision de no iniciar soporte vital (Tabla Il).
Nueve pacientes (5 PPC y 4 PPA) fallecieron en contexto de
reanimacion cardiopulmonar avanzada.

Entre los PPC, uno de cada 3 se identificaron con el
diagndstico de CP en la historia clinica y el 26,9 % reci-
bieron seguimiento por el equipo de CP. Sin embargo, esto
no ocurrié en ningln PPA. El 44,1 % de los PPC tenian un
registro de PAD en la historia clinica, mientras solo lo tenia
un PPA (Tabla Il).

Entre los pacientes que recibieron seguimiento por el
equipo de CP, el 92 % tenian algun registro de PAD y habian
sido identificados con el diagnostico de CP. La mayoria de
los pacientes en seguimiento por CP fallecieron en planta de
hospitalizacion (56 %) o en domicilio (40 %); solo un paciente
fallecié en UCI.

Se realizd autopsia con mayor frecuencia en PPA que en
PPC (55,9 vs. 21,5 %). Se llevo a cabo la donacion de orga-
nos en 6 casos y de tejidos en 4 casos, todos fueron PPA en
contexto de muerte encefalica.
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Figura 1. Distribucién de la muestra segun la causa basal de fallecimiento. ACV: accidente cerebrovascular.
SNC: sistema nervioso central.

Tabla I. Variables demogréficas de la muestra y caracteristicas del ingreso en el que fallecieron los pacientes.

Variable Total Patologia aguda Patologia crénica Valor p
N 152 59 93
coo Mujer 79 (52,0 %) 36 (61,0 %) 43 (46,2 %) 0,07
Hombre 73 (48,0 %) 23 (39,0 %) 50 (53,8 %)
<1 mes 47 (30,9 %) 33 (55,9 %) 14 (15,1 %)
1-12 meses 30 (19,7 %) 6 (10,2 %) 24 (25,8 %)
Edad 1-4 afos 23 (15,1 %) 7 (11,9 %) 16 (17,2 %) < 0,001
al fallecimiento g 14 570 26 (17,1 %) 5 (8,5 %) 21 (22,6 %)
12-18 afios 26 (17,1 %) 8 (13,6 %) 18 (19,4 %)
Mediana (afios) 0,82 [RIC 0,01-9,4] | 0,02 [RIC 0,01-4,6] | 2,70 [RIC 0,4-10,8] | 0,003
UCI neonatal 53 (34,9 %) 34 (57,6 %) 19 (20,4 %)
UCI pediatrica 43 (28,3 %) 23 (39,0 %) 20 (21,5 %)
Lugar T
de fallecimiento | Planta de hospitalizacion | 43 (28,3 %) 1(1,7 %) 42 (45,2 %) < 0,001
Domicilio 10 (6,6 %) 0 10 (10,8 %)
Quirofano/urgencias 3 (2,0 %) 1(1,7%) 2 (2,2 %)
< 1 semana 83 (53,9 %) 47 (79,7 %) 35 (37,6 %)
Duracion 1-4 semanas 34 (22,4 %) 10 (16,9 %) 24 (25,8 %) < 0,001
del ingreso > 1 mes 36 (23,7 %) 2(3,4%) 34 (36,6 %)
Mediana (dias) 5,5 [RIC 3-25,7] | 3 [RIC 2-6] 14 [RIC 3-44,5] < 0,001

RIC: rango intercuartilico. UCI: unidad de cuidados intensivos.
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Tabla Il. Toma de decisiones en el final de vida y cuidados paliativos.

Variable Total Patologia aguda | Patologia crénica Valor p
N 152 59 93
Si 119 (78,3 %) 35 (59,3 %) 84 (90,3 %)
; Retirada de soporte 54 (35,5 %) 26 (44,1 %) 28 (30,1 %)
Adecuacion
de medidas No inicio de soporte 60 (39,5 %) 6 (10,2 %) 54 (58,1 %) < 0,001
terapéuticas
Desconocido 5 (3,3 %) 3 (5,1 %) 2 (2,2 %)
No 33 (21,7 %) 24 (40,7 %) 9 (9,7 %)
Codificacion CP 30 (19,7 %) 0 30 (32,3 %) < 0,001
Seguimiento CP 25 (16,4 %) 0 25 (26,9 %) < 0,001
Planificacion anticipada de decisiones 42 (27,6 %) 1(1,7 %) 41 (44,1 %) < 0,001

CP: cuidados paliativos.

DISCUSION

Este estudio observacional describe el contexto de falleci-
miento y la toma de decisiones realizada en el final de vida
de los nifos con patologia neurologica segin la causa basal
de fallecimiento.

El porcentaje de pacientes que fallecieron por patologia
neurologica en este estudio es superior al registrado en la
base de datos del INE (42,4 vs. 20-30 %)°. Las diferencias
podrian ser parcialmente explicadas por la exclusion de
los fallecimientos extrahospitalarios en este estudio. Estas
diferencias también se podrian deber a que los datos de
mortalidad del INE se basan en el certificado de defunciony
con algunos diagnosticos, no es posible conocer la existencia
de afectacion neuroldgica (afectacion perinatal por causas
maternas, accidentes, autolesiones, metabolopatias...). Sin
embargo, mediante el estudio retrospectivo de la historia
clinica se puede conocer de forma mas detallada la causa
de fallecimiento. Teniendo esto en cuenta, el porcentaje de
nifos que fallece por causas neuroldgicas en nuestro entorno
podria ser mayor de lo estimado mediante las bases de datos
de mortalidad estatales.

Casi la totalidad de los PPA fallecieron en UCI, debido a
patologias graves con una mortalidad muy elevada en los
primeros dias de ingreso. A pesar de las diferencias en las
patologias basales, casi la mitad de los PPC también falle-
cieron en UCI. El ingreso en UCI y las extracciones analiticas
innecesarias en el Ultimo mes de vida han sido identificadas
como practicas inapropiadas en pacientes con patologia
neuroldgica cronica®'°. En nuestro estudio, la mayoria de los
pacientes en seguimiento por CP fallecieron en planta de
hospitalizacion o en domicilio. Algunos estudios apoyan que
el seguimiento por equipos de CP facilita el fallecimiento en

el lugar escogido por el paciente y su familia'"'2, ademas de
considerarse un indicador de buenas practicas™. La atencion
paliativa en domicilio requiere la atencion continuada por
un equipo de profesionales interdisciplinar con formacion
pediatrica especifica, con posibilidad, al menos, de contacto
telefonico 24 h los 365 dias del ano™.

Los PPA fallecieron con menor edad que los PPC. Las
patologias agudas mas frecuentes fueron aquellas propias
del periodo neonatal, como el accidente cerebrovascular
relacionado con la prematuridad y la encefalopatia hipdxico-
isquémica perinatal. Sin embargo, los PPC fallecieron con
mayor edad, probablemente, en relacion con las patologias
y los avances técnicos y terapéuticos que retrasan el falle-
cimiento. El aumento de la supervivencia de los nifios con
patologia crénica y complejidad, por la atencion especifica,
coordinada e interdisciplinar que requieren, es uno de los
retos actuales de la pediatria™.

Los ingresos de los PPC fueron mas prolongados, y uno de
cada 3 superior a un mes. Varios autores han relacionado el
aumento de la patologia crdnica y complejidad en pediatria
con los ingresos prolongados' . Por otra parte, también
podria influir en el tiempo de ingreso la inclusion de los
ingresos en domicilio a cargo del equipo de HaDp/CPP, que
en ocasiones puede ser prolongado hasta el fallecimiento.

La mayoria de los pacientes padecian patologia limitante
y/0 amenazante para la vida, siendo en estos casos necesa-
rio adaptar el tratamiento y las pruebas complementarias
a cada fase de la enfermedad™. Cuando hay un cambio de
tendencia en la trayectoria clinica de la enfermedad que re-
quiere adaptar los objetivos terapéuticos al interés superior
del paciente e intensificar el tratamiento paliativo, se habla
del “punto de inflexion”. Esta fase se manifiesta como una
aceleracion en el empeoramiento clinico, disminucion del
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intervalo libre de sintomas, incremento de ingresos hospi-
talarios, ausencia de respuesta a escalada de tratamientos
o recaida repetida de su proceso basal'’. A pesar de que en
los nifos con enfermedades neuroldgicas puede ser dificil
establecer el prondstico o reconocer el punto de inflexion, la
mayoria de los pacientes incluidos en el estudio fallecieron
tras una AMT.

En este estudio, se observd mayor frecuencia de AMT en
comparacion con otros estudios llevados a cabo en falleci-
mientos pediatricos en general en el entorno hospitalario
(78,3 vs. 48,8-53,6 %)%7. Sin embargo, en el trabajo de
Agra-Tuhas y cols. solo se incluyeron pacientes ingresados
en UCI pediatrica y se desconoce si los pacientes contaban
con un seguimiento en una unidad de cuidados paliativos y
con una PAD’.

Una cuarta parte de los PPC recibieron seguimiento por
equipos de CP, superando el 14 % registrado en un estudio
poblacional realizado en Bélgica®. Dado que este para-
metro se considera una practica adecuada, se deberian
orientar los esfuerzos para hacer llegar los CP a un mayor
numero de PPC*''8, En nuestro estudio, los pacientes que
recibieron seguimiento por equipos de CP fueron identi-
ficados en la historia clinica y tenian registro de PAD en
un porcentaje elevado. En otros estudios también se ha
observado que los pacientes en seguimiento por CP tienen
mas probabilidades de que se registren PAD u érdenes
de no reanimar'2. Tanto la identificacion de CP como el
registro de PAD se consideran practicas adecuadas en el
final de vida de los pacientes pediatricos con patologia
neurologica®'®. Ademas, el seguimiento por parte de los
equipos de CP puede ayudar a adaptar los tratamientos y
procedimientos en funcidn de las necesidades y el interés
superior de los pacientes y familiares, mediante el regis-
tro de PAD y la AMT'18,

La PAD tiene particularidades en el ambito pediatrico. La
PAD es un proceso deliberativo entre los médicos responsa-
bles y el paciente y/o su familia, cuyo proposito principal
es planificar los objetivos terapéuticos mas adecuados en
cada momento de la enfermedad, respetando la autonomia
del paciente. En pediatria, la limitacion a nivel cognitivo
y del lenguaje de los pacientes hace que este proceso sea
mas complejo, debiendo tener presente, junto a la familia,
el mejor interés del menor'-2°, Los profesionales suelen
encontrar dificultades para iniciar la PAD, en parte por la
incertidumbre pronostica, la falta de formacion especifica
y la inadecuada percepcion de que los CP excluyen los tra-
tamientos activos'®?'.

La donacion de o6rganos y tejidos se realizd Gnicamente en
PPA en contexto de muerte encefalica. En los Ultimos anos
se esta avanzando en la donacién controlada en asistolia en
pacientes pediatricos, abriendo nuevas posibilidades para
pacientes con patologia neuroldgica en los que se realice
una AMTZ,

La principal limitacion de este estudio deriva de su carac-
ter retrospectivo, ya que solo se dispone de la informacion
registrada en la historia clinica. A pesar de ser un estudio
unicéntrico, se llevo a cabo en un hospital terciario de re-
ferencia, por lo que consideramos que la muestra podria ser
representativa y comparable con otros estudios realizados
en entornos similares.

Los resultados de este estudio podrian ser (tiles para
orientar la PAD y la toma de decisiones al final de vida en

ninos con patologia neurologica. Dada la complejidad de la
toma de decisiones durante la enfermedad y al final de
la vida de estos pacientes, los neuropediatras deberian
estar formados en CP y toma de decisiones al final de vida.
A su vez, es necesario realizar un trabajo interdisciplinar
junto a los equipos de CP y el resto de los profesionales que
atienden al paciente.

Este estudio podria servir como guia para futuros trabajos.
Para ampliar el conocimiento sobre la toma de decisiones y
el contexto de fallecimiento de los pacientes con patologia
neurolodgica, serian necesarios estudios multicéntricos y
prospectivos no limitados a las UCI. La implicacion de un
equipo interdisciplinar (neuropediatras, oncologos pedia-
tricos, pediatras hospitalarios y paliativistas, personal de
enfermeria, psicologia y trabajo social...) en este tipo
de estudios podria enriquecer el enfoque metodoldgico y la
interpretacion de los resultados.

En conclusion, la mayoria de los niflos con patologia
neuroldgica en nuestro entorno fallecieron en contexto de
patologia cronica de base y patologia limitante o amena-
zante para la vida, en UCl y tras un proceso de adecuacion
de medidas terapéuticas. El apoyo por parte de equipos de
CP en aquellos pacientes con patologia neuroldgica cronica
podria facilitar la identificacion de CP y el registro de PAD
en la historia clinica.
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