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INTRODUCCION

En los tltimos afios, los equipos de Pedia-
tria de nuestro medio estdn siendo testigos
de un aumento creciente de la patologfa cré-
nica compleja. Este cambio epidemiolégico
es debido principalmente a la mejoria en la
supervivencia, en relacién con los avances
cientificos y tecnoldgicos que permiten suplir
las necesidades de estos pacientes. Sin embar-
go, la mayor prevalencia de nifios y nifias con
alta complejidad asistencial conlleva también
un aumento de la dependencia y discapacidad
crénica y, por tanto, un consumo de recursos
sanitarios elevado(9. De hecho, la mayor pre-
valencia de la patologfa cronica compleja pone
en jaque al modelo sanitario establecido, que
pivota habitualmente sobre consultas especia-
lizadas individualizadas. Este modelo conduce
a los pacientes y a sus familiares a un periplo
de muiltiples citas médicas, solapadas y poco
interrelacionadas. Es este escenario reciente y
creciente el que lleva a implantar en Navarra
la Estrategia de Atencion Integrada al Paciente
Crénico y Pluripatoldgico, acorde con el Plan
de Salud de Navarra 2014-2020. De esta, sale
constituida la Unidad de Patologia Crénica
Compleja, que se pone en marcha en junio
de 2019, dentro del Servicio de Pediatria del
Complejo Hospitalario de Navarra (CHN)®#5.

En la Comunidad Foral de Navarra, la
poblacién infantil (de 0 a 19 afios), a 1 de ene-
ro de 2020 se estima en 136.059 nifios®. De
estos, entre 135 y 216 padecerfan una enfer-
medad que amenaza o limita la vida. E1 30%
(40-65 pacientes pediatricos) lo constituyen los
pacientes con cncer y el 70% (95-150 pacien-
tes pedidtricos) presentan otras patologias que
limitan la vida. De estos, un niimero elevado
presentan patologia neuroldgica compleja, que
implica a muiltiples especialistas y que requiere
un abordaje interdisciplinar.

Los objetivos de este trabajo son describir
las condiciones neurolégicas que se manejan
en la Unidad de Patologia Pediatrica Crénica
Compleja del CHN, revisar las clasificaciones
diagndsticas més actuales en este grupo de
patologias y presentar los retos de manejo
terapéutico y de coordinacién entre discipli-
nas en la asistencia integral de estos pacientes.
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MARCO CONCEPTUAL

La clasificacién nosolégica de las diversas
condiciones neuroldgicas en esta Unidad se
ha basado en los conceptos mas actuales, res-
pecto a la definicién de paralisis cerebral (PC)
y de dafio cerebral adquirido infantil (DCAI),
principalmente, aunque adaptados a las carac-
terfsticas de nuestro sistema sanitario. Segtin el
Surveillance of Cerebral Palsy in Europe (2017)0)
se define la PC como un grupo de trastornos
del movimiento y/o la postura que producen
una alteracién de la funcién motora. Estos
trastornos motores son permanentes, aunque
dinamicos, ya que sus caracteristicas clinicas
pueden ir cambiando con la edad. Ademas,
para que el trastorno motor sea clasificado
como PC, debe estar relacionado con causas no
progresivas que afecten al cerebro en desarro-
llo. Por otro lado, la definicién de DCAI es mas
variable en la literatura médica, ya que algu-
nos autores incluyen cualquier dafio cerebral
postnatal, desde el nacimiento; otros tienen en
cuenta los 28 dias de vida como limite; y otros
incluyen solo aquellos cuyo dafio ha ocurrido
mas alld de los 24 meses de vida®.

Actualmente se mantiene un consenso res-
pecto a clasificar las causas de PC como pre-
natales, perinatales y postnatales”?). Dentro
de las causas prenatales, se pueden encontrar
casos de malformaciones cerebrales de origen
infeccioso (por CMV principalmente), pero
también de origen genético que pueden simu-
lar secuelas de una infeccién congénita (espec-
tro Aicardi-Goutieres) o un origen vascular
(variantes patogénicas en los genes COL4Al
y COL4A2). Esto es debido al auge de la medi-
cina genémica y personalizada, por lo que se
ha podido realizar un diagndstico genético
en muchos casos antes clasificados como PC
prenatal por malformacion cerebral®19. As, en
nuestra Unidad se ha decidido clasificar la PC
de origen prenatal como malformacién cere-
bral de origen ambiental (infeccioso, vascular)
o genético. Respecto a la PC de origen perina-
tal, se ha mantenido esta misma denominacién
(PC perinatal) para incluir aquellos casos con
lesi6n cerebral adquirida en ese periodo (<29
dias de vida), tanto en pretérmino como en
nacido a término.
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Por tltimo, el concepto de PC postnatal se
solapa con el de DCAI Aunque no hay un con-
senso internacional respecto a los limites entre
estos dos conceptos nosolégicos, la Sociedad
Espafiola de Neurologia Pedidtrica (SENEP),
en los protocolos mds recientes de la Asocia-
cién Espaniola de Pediatria (AEP), que verdn
la luz a principios de 2021, considera incluir la
denominacion de DCAI cuando el evento neu-
rologico que causa el dafio cerebral ocurre des-
pués de los 24 meses postparto. Por debajo de
esa edad, se definird como PC postnatal (entre
29 dias y 23 meses postparto)®. Sin embargo,
en Navarra este punto de corte se ha estable-
cido de forma diferente. En el CHN se dispone
de un programa especifico de DCAI, que inicié
su andadura en 2017 y que ha incluido 143
pacientes hasta la fecha. En este programa, el
punto de corte para incluir a un paciente DCAI
se ha establecido en los 28 dias de vida, como
edad a partir dela cual si ocurre el evento neu-
rolégico se clasificarfa como DCAL

PATOLOGIA NEUROLOGICA EN LA UNIDAD

Desde junio 2019 a octubre 2020, se han
atendido en la Unidad de Patologfa Crénica
Compleja un total de 150 pacientes:

- De estos, cumplen la definicién de paciente
pedidtrico médicamente complejo 85, de los
cuales, 42 (49,41%) son varones. Y de ellos,
80 presentan patologia neuroldgica comple-
ja, como causa principal de su discapacidad
y dependencia (94%).

— Tres de ellos han fallecido (3,2%), en rela-
cién con su condicién crénica neurolégica:
paralisis cerebral grave de origen perina-
tal, sindrome de Joubert con disfuncién de
tronco cerebral grave y adrenoleucodistro-
fia ligada al X. La causa de fallecimiento ha
sido la infeccién respiratoria complicada en
uno de ellos y parada de origen respiratorio
en los otros dos.

- La patologia neuroldgica en estos 80 pacien-
tes se ha clasificado de la siguiente manera,
acorde con el marco conceptual explicado
anteriormente: enfermedades heredo-de-
generativas o metabdlicas (18), malforma-
ciones cerebrales (14), sindromes genéticos
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con discapacidad severa (14), dafio cerebral
adquirido (10), enfermedades neuromuscu-
lares (9), paralisis cerebral (7), encefalopa-
tias sin filiar (5) y lesiones medulares (3). La
distribucién en la muestra total se muestra
en la figura 1.

- Enla actualidad, 11 pacientes con DCAI
en Navarra presentan una situacién clinica
compleja, por lo que ademas de seguir un
plan terapéutico individualizado y familiar
en el programa DCALI, son también atendi-
dos en esta etapa en la Unidad de Patologia
Crénica Compleja. Entre los diagndsticos,
destacan: encefalopatia andxica (4), ictus
(3), encefalopatia aguda (2), secuelas de
Neurocirugifa (1), y tumor de tronco cere-
bral (1).

- Dentro de las enfermedades neuromuscula-
res, es importante destacar los avances que
se han producido en el tratamiento de la
atrofia muscular espinal (AME), debida a
la pérdida del gen SMN1, que condiciona
la degeneraci6n progresiva de las motoneu-
ronas en la médula espinal. En la actualidad
hay 5 pacientes con AME en edad pediatrica
en Navarra: 2 de tipo ], 2 de tipo Il y 1 de
tipo III. Desde 2018 en Espafia, los pacien-
tes con AME tienen acceso al tratamiento
con Nusinersen via intratecal, una terapia
génica modificadora del curso de la enfer-
medad, que ha cambiado el prondstico vital
y la funcionalidad motora y respiratoria de
estos pacientes(™. Como ejemplo, en la AME
tipo I, la mayoria de los pacientes no sobre-
viven mas alld de los 2 afios 0 permanecen
en una situacién de alta dependencia y fra-
gilidad; con el tratamiento con Nusinersen
durante 2 afios, una paciente con AME-I
ya ha conseguido reducir al minimo el uso
de ventilacién no invasiva y logra no solo
mantenerse de pie, sino desplazarse de for-
ma lateral con ayuda. Un cambio vital para
estos pacientes y sus familias.

PRINCIPALES COMPLICACIONES
NEUROLOGICAS

Las complicaciones neurolégicas més fre-
cuentes en los 80 pacientes con patologia neu-
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Figura 1. Distribucidn de la patologia neurolégica en
la Unidad de Patologia Crénica Compleja de nuestro
hospital.

rolégica compleja son: los trastornos motores,

los trastornos del tono muscular y espastici-

dad, la epilepsia, las alteraciones del suefio y

las alteraciones de conducta o irritabilidad.

- Trastornos motores. Para la clasificacién de
las dificultades motoras, hemos usado la
Gross Motor Function Classification System
(GMFCS)(), que permite clasificar en cin-
co niveles las habilidades motoras gruesas,
las limitaciones de funcién motoras y la
necesidad de tecnologia para la movidad.
Aunque la GMFCS esta validada para per-
sonas con PC, en la préctica clinica es de
utilidad para cualquier paciente pediatri-
co con un trastorno motor no progresivo o
muy lentamente progresivo. Asi, los cinco
niveles van desde el I, en el que el nifio es
auténomo para caminar pero tiene dificul-
tades en la velocidad y coordinacion, hasta
el nivel V, en el que el paciente tiene seria-
mente limitado el control de movimiento,
con dificultad para mantener la posicién
de cabeza y cuello contra gravedad. En los
80 pacientes, el 74% presentan un nivel III,
IV 0 V en la GMEFCS; es decir, precisan de
algtin tipo de soporte tecnol6gico u ortopé-
dico para su desplazamiento; y de todos, el
60% son completamente dependientes para
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la movilidad. Estos datos se muestran en
la figura 2.

- Hipotonia y espasticidad. La hipotonia,
asociada a enfermedades neuromuscula-
res, cerebelosas y en algunas formas de PC,
condiciona la autonomia motora y favorece
la aparicién de deformidades musculoes-
queléticas, ain mas si asocia debilidad;
aumenta de forma muy significativa el
riesgo de escoliosis y de luxacion de cade-
ras, principalmente. La espasticidad es el
signo clinico dominante en la afectacion
de las vias corticoespinales. Se caracteri-
za por un aumento de tono muscular con
incremento de la resistencia al estiramiento
muscular, velocidad dependiente (al movi-
lizar la extremidad durante la exploracién),
de predominio distal en las extremidades
afectas. La espasticidad conduce con fre-
cuencia a deformidades musculoesquelé-
ticas, asociando retracciones osteotendino-
sas, acortamiento muscular y dolor314, Es
importante anotar que, en estos pacientes,
el dolor puede tener un origen multifacto-
rial, pero no hay que olvidar la espasticidad
como una de las causas. De hecho, el tra-
tamiento farmacoldgico de la espasticidad
que se usa habitualmente, baclofeno y tiza-
nidina, administrados de forma individual
o conjunta y por via oral, puede mejorar el
dolor, y reducir el uso de analgesia.

- Epilepsia. El 40% de los pacientes de la
Unidad presenta una epilepsia, con crisis
epilépticas activas o frecuentes. De estos,
el 64% son farmacorresistentes, precisan-
do diversos abordajes terapéuticos, como
politerapia, dieta cetogénica o estimulador
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del nervio vago, con una eficacia variable
pero en general, escasa.

- Alteraciones del suefio y de conducta. Es
frecuente que los pacientes de la Unidad
presenten problemas relacionados con el
suefio, principalmente insomnio de conci-
liacién y de mantenimiento, con frecuentes
despertares nocturnos. Otro problema fre-
cuente es la somnolencia diurna, asociada
a la encefalopatia, a su condicidn genética
o al dafio cerebral, pero también a la poli-
terapia farmacolégica. El uso de inductores
de suefio, como la melatonina o la combi-
nacién de melatonina y triptéfano oral, es
eficaz en muchos de ellos, aunque a veces
insuficiente. Las alteraciones del compor-
tamiento, sobre todo la irritabilidad, en
muchos casos persistente, influye de forma
negativa en el mantenimiento del suefio y
enla calidad de vida del nifio y de sus cui-
dadores. El manejo y seguimiento por parte
del equipo de psicologia clinica es impor-
tante, para establecer un plan terapéutico
individualizado y dar cobertura a la familia
y a sus necesidades emocionales y de afron-
tamiento de la vida cotidiana. Adn asi, con
frecuencia es preciso usar neurolépticos que
contribuyan a disminuir la irritabilidad y
favorecer el suefio. Los mas usados son la
risperidona y la levomepromazina.

FUTURAS DIRECCIONES

El abordaje médico de la patologia pedid-
trica crénica compleja estd evolucionando,
cambiando hacia nuevos enfoques y hacia
nuevas formas de organizacién asistencial.
Estos cambios vienen dirigidos, como hemos
destacado con anterioridad, por un aumento
de la supervivencia, en relacién con los avan-
ces cientificos y tecnoldgicos.

Esta revolucion cientifico-tecnolégica lleva
consigo una presion hacia la gestion sanitaria
para establecer nuevas formas de trabajar y
de atender al paciente y a sus familias. Por
un lado, esta especializacién progresiva esta
haciendo que los equipos, habitualmente redu-
cidos en nuestro sistema ptiblico al minimo
personal necesario, ya no puedan asumir todos
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los aspectos asistenciales de creciente comple-
jidad, y tengan que ser dotados de mayores y
mejores recursos humanos, con especialistas
atin més especializados y con mayor tiempo
de dedicacién a un menor cupo de pacientes.
Por otro lado, este personal en progresiva
especializacién deberd asumir que solo con
un trabajo en equipo, coordinado, se podra
conseguir una asistencia de calidad en estos
tiempos venideros.

Asi, en el caso de la patologia neuroldgica
crénica compleja, el abordaje interdisciplinar
puede garantizar una mejor asistencia profe-
sional al paciente y cuidadores. En este modelo
que nos proponemos hacer funcionar en Nava-
1ra, en el centro estd el nifio y su familia o cuida-
dores, y alrededor de ellos pivotan los diversos
profesionales. En el hospital, la coordinacién
ya se lleva a cabo por Pediatria y Enfermeria,
junto a Neuropediatria, Neumologia y otras
especialidades pediatricas, Psicologfa Clinica,
Trabajo Social y Nutricién-Dietética. Y poco a
poco, nuestro objetivo es conseguir una Unidad
que implique de forma continua a otras espe-
cialidades médicas, como la Rehabilitacién y la
Traumatologia Infantil. En el ambito sanitario
extrahospitalario, juega ya un papel primordial
Pediatria y Enfermeria de Atencién Primaria.
Pero ademas es esencial que el entorno sani-
tario se coordine con los educadores y con los
terapeutas del paciente en sus diversas etapas
etarias, desde el equipo del Servicio de Aten-
cién Temprana (0-3 afios) a los educadores y
terapeutas de los centros educativos (a partir de
los 3 afios), coordinados a su vez por el Centro
de Recursos Especiales de Navarra (CREENA).

Por dltimo, es importante destacar que un
objetivo de base en toda accién sobre el pacien-
te complejo debe ser la cercania, especialmente
en aquel que precisa cuidados paliativos sig-
nificativos. Esta cercanfa debe ser entendida
como una necesidad de mantener la proximi-
dad del paciente a su entorno cotidiano, el de
su familia y no el del hospital. Pero también
puede ser valorada como una mayor unién
entre el paciente, su familia y los profesionales
que le atienden, acortando distancias entre los
profesionales de Salud, Educacién y Derechos
Sociales; porque trabajando juntos, a la vez, se
toman mejores decisiones.
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