FORMACIO CONTINUADA

Malalties croniques complexes en pediatria: de que

estem parlant?

Silvia Ricart', Silvia Ciprés?

Servei d'atencic integral a I’infant amb malaltia cronica greu, situacio d’alta complexitat i necessitats pal-liatives (C2P2). ! Servei de
Pediatria i 2 Direccié d’infermeria. Hospital Sant Joan de Déu. Esplugues de Llobregat (Barcelona)

OBJECTIUS FORMATIUS

1. Aprendre a identificar els infants i joves amb
malalties croniques complexes.

2. Saber identificar els trets diferencials dels
malalts cronics complexos pediatrics respecte
dels adults.

3. Coneixer les necessitats d’aquests pacients i les
seves families.

4. Comprendre la resposta que necessiten des de
cada nivell del sistema sanitari.

Introduccio

La cronicitat no esta lligada a I'edat. La cronicitat
en pediatria també és complexa.

La cronicitat no és un fenomen lligat a I'edat, siné que
també afecta la poblacié infantil. Pacient cronic no és
sinonim de pacient ancia.

A mesura que s’han desenvolupat les tecniques de su-
port vital pediatric i la tecnologia aplicada a la medi-
cina, la poblacié d'infants amb malalties croniques ha
augmentat de manera exponencial. Als Estats Units es
calcula que, des del 1960 fins a I'actualitat, la propor-
ci¢ d'infants amb malalties croniques que interfereixen
amb la vida diaria ha augmentat més d'un 400%.

Actualment hi ha infants amb malalties o condicions
greus que aconsegueixen sobreviure, perd com a contra-
partida hauran de conviure amb problemes de salut cro-
nics o amb la necessitat d’'un suport tecnologic. Es tracta
d’infants i adolescents en una situacié d’alta vulnerabili-
tat i fragilitat que pot comportar discapacitat i, en conse-
gueéncia, dependéncia cronica del sistema sanitari.

Ja l'any 1998 els americans van encunyar el terme in-
fants amb necessitats especials de salut, que es refe-
reix a infants i adolescents que tenen o estan en risc
de patir problemes fisics, de desenvolupament, de
comportament o emocionals que conduiran a un incre-
ment en les necessitats sanitaries (en tipus o en quan-
titat) comparades amb la resta de poblacié infantojuve-
nil. Dins d’aquesta poblacié amb necessitats especials,
els darrers anys destaca un subgrup d’infants cronica-
ment malalts i amb molts problemes: els infants i ado-
lescents amb malalties cronigues complexes (Fig. 1).
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Fig. 1. Piramide poblacional en pediatria, en qué destaca la proporcio
d’infants amb necessitats especials de salut i el subgrup d’infants amb
malalties croniques complexes (MCC).

Que entenem per infant amb malaltia
cronica complexa?

En pediatria no hi ha una definicié consensuada de
malaltia cronica complexa (MCC). S’entén com a
infant amb MCC el que té malalties o condicions
que comporten fragilitat, limitacions funcionals im-
portants, necessitats elevades i un impacte sociofa-
miliar rellevant.
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Tot i que no hi ha una definicié consensuada, la més
utilitzada és la que va fer Cohen I'any 2011: es tracta
del nen, nena o adolescent amb malalties o condicions
croniques associades a fragilitat, limitacions funcionals
significatives, més necessitats de recursos (sanitaris i
d’altres), i que associa una despesa sanitaria elevada.
Estudis fets als Estats Units han determinat que, tot i
que els infants amb MCC representen menys de 'l %
de la poblacio, consumeixen el 25% dels llits d’hospital,
son responsables d’un ter¢ de la despesa sanitaria en
pediatria i representen més del 40% de les defuncions
hospitalaries.

Aquesta definicid de Cohen, si es mira el pacient des
d’una perspectiva holistica, és clarament millorable, ja
que posa emfasi en la necessitat de recursos i en les
despeses ocasionades per aquests pacients i no pas
en 'elevat impacte sociofamiliar que implica tenir cura
d’'un infant amb aquestes caracteristiques. Sovint, un
dels progenitors s’ha de dedicar exclusivament a la
cura del fill malalt; hi ha altres germans que queden
«desplacats» per la necessitat dels pares de fer-se ca-
rrec de manera intensiva del malalt (especialment en
els periodes d’ingrés); I'assisténcia a I'escola necessita
d’una curosa preparacio, si l'infant és portador de tec-
nologia; i, en cas de no tenir un referent que conegui
bé el cas i coordini I'assisténcia, sovint les families se
senten molts soles i desorientades en el curs de la
malaltia, sense saber a qui recoérrer si tenen proble-
mes. Amb el pas dels anys, els cuidadors pateixen els
efectes de I'estres cronic a causa de la sobrecarrega de
cures, la incertesa pronostica de la malaltia i les dificul-
tats per portar una vida «normal».

Ala Taula | es detallen exemples de condicions i malal-
ties pediatriques considerades MCC.

Un nou repte per als sistemes sanitaris

El treball en xarxa entre diferents dispositius sani-
taris i de la comunitat, aixi com el treball interdis-
ciplinari, son claus per a una atencio holistica i de
qualitat.

El nostre sistema sanitari ha de garantir I'accés d’aquests
pacients a una assistencia de qualitat i que els acom-
panyi durant tot el procés de la seva malaltia de manera
directa o indirecta: mitjangant la prevencié i la promo-
ci6 de la salut, I'aplicaci6 de tractaments amb objectiu
curatiu i atenent les necessitats pal-liatives.

Tradicionalment, I'atenci6 als pacients s’ha ofert des
del medi hospitalari quan ens trobem davant d’'un qua-
dre agut i en el seguiment d’'una malaltia concreta per
un especialista, mentre que la prevencio i la promocio
de la salut s’han atés des de I'atenci6 primaria.

Els infants amb una MCC de base pateixen sovint altres
condicions concomitants, en la majoria dels casos com
a consequéncia de la fragilitat provocada per la pri-

Tauta I

Exemples de condicions i malalties croniques
complexes que trobem més sovint en pediatria

Condicions Exemples

Dependéncia tecnologica | ® Miopatia congéenita greu amb
traqueostomia per a l'assistencia
respiratoria, gastrostomia per a
I'alimentacié enteral, Us de cadira de
rodes, aparatatge per administrar
tractaments (nebulitzadors, aspirador

de secrecions, assistencia a la tos...).

Portadors de vies centrals per a
I'alimentaci6 parenteral.

Malalties minoritaries Epidermolisi bul-losa distrofica
recessiva amb afectacié multisistemica
(estenosi esofagica, sindactilies i
anemia). Necessitat de cures

completes de la pell cada 2 dies.

Malformacions congenites (p. ex.,
sindrome de CHARGE amb cardiopatia
congenita greu, atrésia d'esofag,
hipoacusia i malformacié genital).

Malalties neurologiques e Paralisi cerebral infantil amb epilepsia,
greus disfagia, sindrome aspirativa cronica i
Us de cadira de rodes. Assistencia a
escola d’educacio especial.

Tetraplegia per lesié medul-lar;
insuficiencia respiratoria cronica amb
assistencia respiratoria domiciliaria.
Escoliosi greu. Infeccions respiratories
recidivants. Bufeta neurogena.

e Malalties neurodegeneratives (p. ex.,
ceroidolipofuscinosi juvenil).

mera. Necessiten visites a diferents especialistes i, de
vegades, passen més temps ingressats que al seu do-
micili. Els sistemes de salut dels paisos del primer moén
estan veient la necessitat de definir estrategies per po-
der cobrir les necessitats sanitaries d’aquests pacients,
que son multiples i persistents al llarg del temps, perd
d’intensitat variable. Per aix0, des dels estaments poli-
tics i de gestio s'intenta impulsar nous programes que
potenciin 'eficacia, I'eficiencia i I'efectivitat en la cura
d’aquests infants, tenint com a objectiu central millorar
la seva qualitat de vida i la de les seves families.

Fomentar la integracié dels infants amb MCC al seu
medi és una peca clau per millorar la seva qualitat de
vida. Aquesta integraci6 a la comunitat és molt dificil
sense el treball en xarxa dels diferents nivells
d’assisténcia sanitaria, tant de I'atencié primaria com a
equip de proximitat i coneixedor del territori i de la fa-
milia, com del nivell hospitalari, pel coneixement espe-
cific de la malaltia i de les terapies i els dispositius
tecnologics. La formaci6, la coordinacié i 'intercanvi
d’informacié entre tots aquests professionals sén ne-
cessaris per poder teixir aguesta xarxa d'assistencia.

Mitjancant I'atenci6 domiciliaria i I'hospitalitzacié a do-
micili es facilita una atencié més centrada al domicili,
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minimitzant la disrupcié personal i familiar que com-
porten els desplacaments a I'hospital.

Les escoles ordinaries i d’educacié especial, aixi com
els centres de desenvolupament infantil i atenci6 pre-
coc¢ (CDIAP) i els centres de salut mental infantil i juve-
nil (CSM1J), també sén peces importants en la xarxa
d’'atencié d’aquestes families, ja que possibiliten la in-
tegracio entre iguals i a la comunitat.

Model d’atencio

Les necessitats dels pacients amb MCC van més
enlla dels tractaments farmacolégics i I'atencié
meédica.

S’ha inclos un mapa conceptual d'un cas real per des-
criure les necessitats d’'un infant amb MCC (Fig. 2).
Com es pot observar, les necessitats van més enlla dels
tractaments farmacologics: cal modificar I'habitatge,
buscar una escola d’educacié especial, organitzar la
logistica amb els altres germans durant els ingressos i
efectuar sessions de fisioterapia; tot aixd sense oblidar
'impacte a nivell psicoemocional el canvi de vida pel
fet de tenir un fill amb tantes necessitats. Per donar
una atencié integral a totes aquestes necessitats partint
d’un model biopsicosocial i espiritual, és necessari tre-
ballar amb equips interdisciplinaris formats per pedia-

tres, infermeres, psicolegs, treballadors socials i agents
espirituals.

Malaltia crénica complexa i condicions
pal-liatives

Hi ha un continuum entre les MCC i les condicions
tributaries de cures pal-liatives.

Una proporci6 considerable d’infants amb MCC arriba-
ran a viure almenys fins a la segona decada de la vida
i hauran de fer la transicio als serveis sanitaris d’adults
guan arribin a la majoria d’edat.

Als programes de cronicitat d’adults de Catalunya es
defineixen dues categories de pacients: els pacients
cronics complexos (PCC) i els pacients amb malaltia
cronica avangada (MACA), que seria I'equivalent a pa-
cients pal-liatius. No obstant aixd, en pediatria, les
malalties potencialment limitants per a la vida i que
condueixen a cronicitat i complexitat tenen sovint un
curs dificil de predir perqué es tracta de malalties rares
i poc conegudes, i perqué una mateixa malaltia es
comporta de maneres diferents segons el pacient, per
influencia d'altres factors externs. Es el que es coneix
com a paralisi prondstica. Aixd fa que, a la practica,
sigui molt dificil poder classificar els pacients com a
PCC o MACA. Es possible que un pacient amb una
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Fig. 2. Mapa conceptual de les necessitats d’'una familia real amb un fill amb malaltia cronica complexa (MCC).

PEDIATRIA CATALANA ~ Any 2020  Volum 80



Malalties croniques complexes en pediatria: de qué estem parlant?

malaltia no progressiva (per exemple, una paralisi ce-
rebral infantil greu) es vagi debilitant per diferents co-
morbiditats (epilepsia refractaria, pneumopatia cronica,
escoliosi...) fins que arribi a una fase pal-liativa. | a
I'inrevés, pot ser que un pacient inicialment amb un
cancer de mal pronostic aconsegueixi superar la malal-
tia, pero es quedi amb seqUeles permanents i limita-
cions funcionals. Per aix0, en pediatria parlem genéri-
cament d'MCC, ja que hi ha un continuum entre les
condicions croniques complexes i les pal-liatives, i és
molt complicat establir el llindar. A la figura 3 es repre-
senta graficament aquesta situacio.

Necessitats d'atencié a la malaltia cronica complexa

Necessitats pal-liatives

Fig. 3. Continuum de necessitats d'atencié dels pacients amb malalties
croniques complexes (MCC) al llarg del temps, pel que fa als components
d'atencié a 'MCC i a les necessitats de cures pal-liatives.

Consideracions finals

Avui dia, la cronicitat complexa en pediatria és una rea-
litat. Per la seva prevalenca, tots els professionals sani-
taris, en algun moment de la nostra vida laboral, hau-
rem d’atendre un pacient d’aquestes caracteristiques.
Per donar-hi una resposta adequada cal la implicacié i
la coordinacié dels diferents nivells sanitaris, aixi com

un suport adient i formacié a tot el territori. Parlar-ne i
visibilitzar aquests pacients és un primer pas per sen-
sibilitzar els professionals de la importancia de trans-
formar progressivament les metodologies de treball,
qgue han de permetre 'assisténcia en xarxa i interdisci-
plinaria. Cada professional és important i suma per
aconseguir una assistencia de qualitat per als pacients
més fragils i amb més necessitats.
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