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CPP Definición 

• Cuidados activos e integrales del cuerpo, la mente y el 
espíritu del niño, incluyendo el apoyo a la familia. 

  IMPaCCT: standards for paediatric palliative care in Europe. European Journal 
of  Palliative Care, 2007, vol. 14:2-7. 

• Comienzan cuando se diagnostica una enfermedad 
amenazante para la vida y continúan 
independientemente de si el niño recibe o no 
tratamiento de la propia enfermedad  
  

Cuidados Paliativos para lactante, niños y jo ́venes. Los hechos 
www.eapcnet.org/projects/ PaedriaticTF.html  

 



Pacientes subsidiarios  

de CPP 

• Una enfermedad que limita la vida: 

• Muerte prematura es lo usual, no inminente (AME).  

• Una enfermedad que amenaza la vida: 

• Alta probabilidad de muerte prematura pero también  
posibilidad de una supervivencia hasta la edad adulta (FQ). 

• Cuidados “terminales” o en fase terminal de la 
enfermedad:  

• Cuidados del paciente y la familia circunscritos al periodo en 
el que se ha suspendido el tratamiento curativo y la muerte es 
inminente (sem, días, h) 
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Todos los niños con   

expectativa de vida acortada 

deberían recibir cuidados paliativos 

 

 

Pacientes subsidiarios  

de CPP 



Grupos susceptibles de CPP 
(Association for Children with Life-threatening or 

terminal conditions- ACT) 

Grupo 1 Grupo 2 

Situaciones que amenazan la vida 

El tratamiento puede ser curativo o 

fracasar 

(ej, Cáncer, fallos orgánicos) 

Enfermedades que requieren largos 

periodos de tratamiento intensivo 

para prolongar la vida, pero es 

posible una muerte prematura. 

(ej, FQ, VIH/SIDA, anomalías cardiovasculares, 

Prematuridad extrema) 

Grupo 3 Grupo 4 

Enfermedades progresivas sin 

opciones curativas 

Tratamiento paliativo desde el 

diagnóstico 

(enf  neuromusculares, neurodegenerativas,  

anomalías cromosómicas, T. metabólicos , cáncer 

avanzado al diagnóstico) 

Situaciones irreversibles, no 

progresivas 

Con grave discapacidad y 

vulnerabilidad  

de padecer complicaciones de la 

salud 

(ej, PC grave, prematuridad, Malformaciones 

congénitas) 

Recién nacidos 

 muy enfermos 

al final de sus vidas 

Cuidados de confort  

 

 



Equipo CPP transdisciplinar  

Pediatra (3)  
 
Enfermero (3) 
 
Trabajador social (1/2) 
 
Psicólogo  (1+ 1/3) 



Niveles de atención 

Ortiz San Román L., Martino Alba R.J. Enfoque paliativo en Pediatría. Pediatr Integral. 2016; XX (2): 131.e1 – 
131.e7 

 



Enfermedades más frecuentes en 

CPP 

13% 

87% 

Enfermedades 
oncológicas 

Enfermedades no 
oncológicas 

Enfermedades neurológicas, metabólicas, genéticas.   



Paciente con afectación 

neurológica en CPP 

• Enfermedades cronificadas con reagudizaciones  

• Paciente pluripatológico y multisintomático 

• Requerimientos asistenciales a todos los niveles de atención 

sanitaria 

• Cuidador principal: padres 

• Entorno familiar y social modificado 



Etapas de la enfermedad 

• 1. Fase de debut clínico y diagnóstico  

• 2. Fase de estabilidad clínica con 
exacerbaciones agudas 

• 3. Punto de inflexión y declive 

• 4. Fase de final de vida  



Punto de inflexión 

• Período de tiempo en la vida del paciente en el que se 
identifica un cambio de tendencia en la trayectoria 
clínica de su enfermedad.  

• Se manifiesta como:  

• una aceleración en el empeoramiento clínico, 

• disminución de los intervalos libres de síntomas,  

• incremento de los ingresos hospitalarios,  

• ausencia de respuesta a la escalada de tratamientos, 

• recaída repetida de su proceso basal. 

Ortiz San Román L., Martino Alba R.J. Enfoque paliativo en Pediatría. Pediatr Integral. 2016; XX (2): 131.e1 – 
131.e7 
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• Reconocer el punto de inflexión ayuda a adaptar los objetivos 
terapéuticos al interés del paciente , cobrando mayor importancia 
a partir de este punto el tratamiento paliativo. 



Pacientes con afectación 

neurológica y neuromuscular  

• Son pacientes complejos donde podemos mejorar 
mucho la calidad de vida  

• Handicap: escasa literatura en guías de manejo  de 
síntomas  

• Desafíos para el clínico:  
• Pronóstico incierto de muchas de las afecciones del SN. 

•  Evaluar síntomas e identificar la causa en pacientes que 
carecen de expresión verbal.  

• La permanencia durante toda la enfermedad de muchos  
síntomas propios de estos pacientes 

 

 



Tipos de enfermedades 

neurológicas  

• Afectación del SNC 
• Enfermedades estáticas : PCI, enf. Genéticas  

• Causas PCI: EHI, traumatismo cerebral, malformaciones 
SNC (hidranencefalia, lisencefalia) , infecciones intraútero (CMV) 

• Genéticas: Trisomía 13, 18, entre otras. 

• Enfermedades progresivas: enf. Metabólicas 
(Gangliosidosis, enf. Menkes, Adrenoleucodistrofia..) 

• Enfermedades neuromusculares 
• Distrofia muscular de Duchenne, Atrofia músculo 

espinal, miopatías congénitas  

 

 

 



Síntomas y problemas 

característicos 



Seguimiento por CPP 

• Pacientes con grave afectación del SNC por la 
complejidad de los síntomas  
• Alteraciones motoras (alt. deglución, broncoaspiración). 

• Apneas centrales (alt . Genéticas) 

• Disfunción progresiva de tracto digestivo 

• Muerte inesperada debida a epilepsia  

• Deterioro orgánico progresivo 

 

•  objetivo: no tratar causa del síntoma estresante si no 
minimizar sus efectos.  

•  padres como observadores más fiables.  



Síntomas neurológicos 

• cefalea, astenia, crisis, debilidad muscular en  
miembros,  cambios sensitivos, movimientos 
anormales, disartria, aumento PIC, compresión 
medular.  

• DMD : agotamiento, retraimiento, depresión, 
ansiedad. Cefalea, cansancio y alteraciones en el sueño 
(por hipoventilación) 



DOLOR: Escalas de evaluación 
específicas 

Hauer J, Houtrow AJ, AAP SECTION ON HOSPICE AND PALLIATIVE MEDICINE, COUNCIL ON CHILDREN WITH 
DISABILITIES. Pain Assessment and Treatment in Children With Significant Impairment of the Central Nervous System. 
Pediatrics. 2017;139(6):e20171002 



Escala r-FLACC  

Malviya S, Voepel-Lewis T, Burke C, Merkel S, Tait AR. The revised FLACC observational pain tool: improved 
reliability and validity for pain assessment in children with cognitive impairment. Paediatr Anaesth. 
2006;16(3):258–265 



 
Escala NCCPC-R 

	
Breau LM, McGrath PJ, Camfield CS, Finley GA. Psychometric properties of the Non-Communicating Children’s Pain Checklist-
Revised. Pain. 2002;99(1–2):349–357 



Dolor y estrés 

• No suele identificarse causa clara 

• Causas más frecuentes: OMA, dolor dental, ITUs, nefrolitiasis (dieta 

cetogénica, topiramato), RGE, estreñimiento, espasticidad, subluxación 
caderas, fracturas óseas.  

• Irritación cerebral: dolor nociceptivo por inflamación de 
meninges. (infección SNC, EHI tras nacimiento) . Tto fenobarbital, 
ansiolíticos y analgesia.  

• Dolor neuropático: dolor inexplicable, “neuroirritabilidad” 
Tratamiento empírico que incluya a: 
• Dolor Neuropático Central: dolor exagerado por distensión visceral. 

Tto : ATC, gabapentina, pregabalina.  

• Hiperalgesia visceral: disminución del umbral dolor ante estímulo 
visceral. Tto : gabapentina y ATC.  

 

 



Dolor neuropático como causa de 

distonía 



Causas de dolor y 

comportamientos asociados 



Dificultad en la valoración del 

dolor 



Espasticidad y espasmos 

musculares 

• Espasticidad : incremento exagerado del tono muscular dependiente 
de la velocidad, asociado a reflejo miotático exaltado. Aumento del tono 
inflamación en aparato músculo esquelético Dolor nociceptivo. Tto AINES  

 E. Localizada: Toxina botulínica  

 E. Generalizada: Diazepam (corto período) , Tizanidina, 
Baclofeno, Clonidina. (Bomba baclofeno IT) 

• A veces secundaria a dolor por estreñimiento, postura o 
procesos de reagudización .  

• Abordaje multidisciplinar: Cirugía ortopédica, 
fisioterapeuta, neurólogo, anestesiólogo. 

 



Disautonomía  

• Disfunción del Sistema Nervioso Autónomo 

• Síntomas: 

 

 

 

• Tratamiento: limitada literatura. BZD, clonidina, baclofeno, 
morfina sulfato , ciproheptadina, gabapentina,  

Taquicardia / bradicardia 
Hipertermia / Hipotermia  
Palidez /Enrojecimiento       
facial y cuerpo 
Sudoración 
Aumento salivación 
 

 

Náuseas , vómitos  
Dismotilidad intestinal 
Dolor abdominal 
Estreñimiento  
Retención urinaria  
Agitación  
 
 



Distonía 

• Contracciones musculares involuntarias intermitentes o 
mantenidas produciendo posturas anómalas. Daño en ganglios 
basales.  

• Tto: fisioterapia, toxina botulínica en grupo muscular focal. 

• Distonías secundarias: Tto BZD, trihexifenidilo, baclofeno, 
levodopa. 



Crisis comiciales 

• Identificar pacientes de riesgo 

• Descartar toxicidad por fármacos 

• Establecer un plan de actuación para los cuidadores en pacientes con 
criris prolongadas. 

• Es difícil diferenciarlas de mioclonías, distonías, corea, posturas 
anómalas  

• Descartar causas : hipoglucemia, alt. electrolíticas 

• Tratar cuando excedan los 3-5 min o  cluster de crisis .  

• Tto: Midazolam, diazepam.   

• En final de vida : Midazolam infusión continua sc 

 

 



Alteraciones en el sueño 

• 75-80% de pacientes con afect. Neurológica. 

•  Causa: Disfunción primaria o retraso madurativo del sist. Regulador sueño-vigilia. 

• Pacientes con malformaciones en línea media cerebral, y en hemisferios 
cerebrales (hidranencefalia) 

• Produce alteración del biorritmo familiar. 

• Apneas centrales y obstructivas: en deformidades craniofaciales, enf. 
Neuromuscular y miopatías.  

• Tto con agentes hipnóticos sin resultados satisfactorios: BZD,  antihistamínicos, 
ATC .  

• Melatonina: eficaz  en insomnio producido por alt . Ritmo circadiano, ceguera y 
defectos de línea media cerebral.  



Astenia  

• En enfermedades neurológicas progresivas, sobre todo cerca de final de vida. 

• Clínica:  

• Debilidad física y somnolencia 

• Ausencia motivación, depresión , labilidad emocional 

• Agotamiento mental, incapacidad de concentración y pérdida de 
memoria. 

• Causas físicas, psicológicas y alt. sueño.  

• Importancia de intervención no farmacológica (psicológica, ejercicio físico, 
acupuntura, higiene del sueño..) 

• Tto: metilfenidato no se mostró eficaz en ensayo controlado, aleatorizado, doble ciego con 
placebo.  

• Corticoides a bajas dosis, corto período.  



Impacto de la enfermedad en el 

paciente y su familia 

• Madres se sienten culpables (durante el embarazo o 
parto, por herencia genética.) 

• Cuidado de estos pacientes  agotamiento físico, 
espiritual y emocional sobreesfuerzos físicos, 
emocionales y económicos de la familia 

• Padres son los que saben identificar e interpretar 
los signos en su hijo que no se comunica 
verbalmente y a veces se les pone en duda. 

• Preocupación por quién le cuidará si ellos fallecen. 

 

 



Conclusiones 

• La gran mayoría de los pacientes en UCPP son pacientes con enf. 
Neurológicas. 

• Son pacientes con alta complejidad en la identificación y el 
tratamiento  de síntomas 

• Los pacientes cuya enfermedad alcance el punto de inflexión 
deberán ser derivados al equipo específico de Paliativos 
Pediátricos.   

• Paciente y familia tienen una alta carga física, psicológica  y 
emocional y con gran repercusión económica y social.   

• Deben tener el respaldo del sistema sanitario  en todas las etapas 
de la enfermedad y siempre con un médico responsible. 



¡GRACIAS! 


