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1. RESUMEN

Introduccion: Las alteraciones cromosémicas numéricas mas comunes en recién
nacidos son la Trisomia 21, la Trisomia 18 y Trisomia 13; de estas, la Trisomia 13
y 18 se consideraban como anomalias letales, ya que la mayoria de los nifios
mueren al afio de vida. Estos sindromes cursan con multiples defectos del sistema
nervioso central, alteraciones cardiovasculares, gastrointestinales y defectos de
pared, entre otros; lo que hace que su sobrevida sea muy corta y con mal
prondstico. Se han reportado pacientes que viven hasta la adolescencia e incluso
a la etapa adulta, ya sea brindandoles cuidados paliativos y en algunos casos
realizando intervenciones quirdrgicas como son la correccion de cardiopatias
congénitas. No se tienen resultados claros sobre si estas intervenciones mejoran
la sobrevida de los pacientes, pero esta circunstancia ha llevado a que la
Academia Americana de Pediatria ya no incluya a ambas trisomias en la lista de
las enfermedades que no son candidatas a reanimacion neonatal. Lo anterior
conduce a que él médico se enfrente a tratar a un paciente que cursard con
multiples comorbilidades y que tiene que ofrecerle lo mejor sin llegar al
encarnizamiento terapéutico y siempre apegado a los principios de bioética.
Objetivo: En este trabajo se entrevistdo a médicos del Hospital Infantil de México
Federico GOmez acerca de la percepcibn que tienen sobre el manejo
multidisciplinario de los pacientes con Trisomia 13 y 18, enfocandose en la
perspectiva ética. Material y métodos: Se tomdé como modelo un instrumento
elaborado por el Dr. Hui, publicado en el articulo A survey of the ethics climate of
Hong Kong public hospitals en la revista Clinical Ethics en 2008, con autorizacion
del autor, se modificé el cuestionario enfocado a nuestros objetivos. Se aplico la
encuesta a 110 médicos residentes y de base del Hospital Infantil de México
Federico Goémez, Hospital Pediatrico de alta especialidad. Resultados: En su
mayoria consideraron la calidad en la atencién médica, el respeto al paciente, su
privacidad y confidencialidad en la informacion, la comunicacién con los familiares,
el respeto a la autonomia del paciente que incluye el consentimiento informado
asi como el conocimiento sobre cuidados paliativos y futiles, importantes como
parte de la practica médica, Discusion: Al cuestionar sobre las decisiones
tomadas en conjunto con el personal médico y los familiares de los pacientes, los
meédicos refirieron presentar problemas. Un punto importante y de relevancia es
que en su mayoria consideraron no tener formacion suficiente en Etica, ademés
de que las instituciones médicas deberian proporcionar como parte del curriculum,
educaciéon en este tema. Conclusiones: Es importante destacar la necesidad de
gue las instituciones que traten patologias como la Trisomia 13 y 18 y similares,
formen a su personal médico en bioética, que hagan de la atencibn meédica
humanizada, productiva y en beneficio del paciente.



2. INTRODUCCION

Las aneuploidias cromosomicas son una causa importante de muerte perinatal y
de discapacidad en la infancia.® Se presentan en por lo menos el 5% de los
embarazos.? Las aneuploidias son alteraciones cromosémicas en las que el
namero de cromosomas del individuo, no es el mdiltiplo del numero haploide
(n=23). Las aneuploidias més frecuentes en humanos son las monosomias, en
particular el sindrome de Turner (45,X) y las Trisomias.!

La Trisomia 18 (Sindrome de Edwards) y la Trisomia 13 (Sindrome de Patau), son
en conjunto con la Trisomia 21 (Sindrome de Down), las aneuploidias
autosémicas mas comunes en el recién nacido, con una prevalencia entre 1 en
3000 a 1 en 15000 nacimientos®. Estas anormalidades pertenecen a alteraciones
gue son compatibles con la vida, pero también se asocian a una tasa elevada de
aborto espontdneo, muerte intrauterina y una sobrevida corta, principalmente las
dos dltimas.®

A pesar de su alta frecuencia y su importancia clinica, se conoce poco acerca de
los factores que intervienen el riesgo de una no-disyuncién meiotica.? Uno de los
factores asociados a las aneuploidias es la edad materna avanzada, sin embargo
también se han descrito otros factores ambientales y genéticos como son la
radiacion expuesta a los padres, consumo de alcohol, diabetes en la madre,
anticuerpos tiroideos, etc.?

En los ultimos 30 afios, el diagndstico prenatal de estas alteraciones ha mejorado
debido al incremento en el uso del ultrasonido fetal como método diagndstico en el
primer y segundo trimestre y el empleo de métodos invasivos como es la
amniocentesis. Son pocos los padres que deciden continuar con el embarazo
después de haberse diagnosticado Trisomia 13 y 18, lo anterior dependiendo de
las regulaciones legales que aplican segun el pais y la regién.® Existe un nuevo
método de diagndstico prental no invasivo, que es la busqueda de DNA fetal libre
en sangre materna, el cual se puede ofrecer como un tamizaje de primer trimestre
del embarazo.®

Durante el proceso de decidir si se continla o no el embarazo ante los
diagndsticos mencionados, es natural que surjan diversos cuestionamientos por
parte de los padres, uno de ellos es la sobrevida del bebé. Sin embargo, el médico
también se enfrenta a una serie de retos que van desde la reanimacion hasta el
manejo que se le dara en los dias siguientes, el tipo y gravedad de las
malformaciones con que cursara, los tratamientos que se le ofreceran al bebé, etc.

El actuar médico, siempre debe ir regido bajo los principios de bioética y los
valores universales, en el caso del manejo de estos pacientes nos ayuda a no
perder la vision y el objetivo, que por tratarse de pacientes con mal prondstico y
multiples comorbilidades existe la tendencia a guiarnos por nuestro juicio,
considerando la opinion y peticion de los padres.



3. MARCO TEORICO

Los trastornos cromosomicos representan una gran proporcion del conjunto de
problemas reproductivos, malformaciones congénitas y retraso mental. Las
anomalias cromosOmicas especificas son responsables de cientos de sindromes
identificables que, en conjunto, son mas frecuentes que todos los trastornos
monogénicos mendelianos juntos.*

Las anomalias de los cromosomas pueden ser numéricas 0 estructurales, y
pueden afectar a uno o mas autosomas, cromosomas sexuales o ambos
simultdneamente. Con mucha diferencia, el tipo mas frecuente de anomalia
cromosOmica con repercusion clinica es la aneuploidia, un numero de
cromosomas anormal debido a un cromosoma extra o0 ausente, que casi siempre
se asocia con una deficiencia en el desarrollo fisico, mental o ambos. La
aneuploidia es el trastorno cromosomico humano mas comun y el de mayor
importancia clinica, tiene lugar en al menos el 5% de todas las gestaciones
reconocidas. La mayoria de los pacientes aneuploides presenta una trisomia (tres
copias de un cromosoma en lugar del par normal) o, con menos frecuencia, una
monosomia (una sola copia en lugar del par normal).*

SINDROME DE EDWARDS O TRISOMIA 18

La Trisomia 18 o también conocido como Sindrome de Edwards, es una de las
aneuploidias autosémicas mas comunes después de la Trisomia 21 o Sindrome
de Down. El primer caso reportado fue descrito en 1960 por Edwards y Smith.>®
De acuerdo a Cereda y Carey, la prevalencia de casos con Trisomia 18 va de
1/3600 a 1/1000°, con predominio en el sexo femenino. La prevalencia de
Trisomia 18 ha incrementado en los ultimos 20 afios debido a un incremento de la
edad materna al momento de la concepcidn, por otra parte hay un descenso en la
frecuencia de recién nacidos vivos con este diagnéstico secundario a un aumento
en el diagnéstico prenatal y a una elevada tasa de abortos después de haber
realizado el diagnostico.’

ETIOLOGIA Y PATOGENESIS

La Trisomia 18 es el resultado de la disyuncién durante la meiosis Il materna, en la
mayoria de los casos, lo que resulta en una copia extra del cromosoma 18.% La
frecuencia de este error incrementa con la edad materna.’ A este tipo de
alteracion se le conoce como Trisomia completa y corresponde al 94% de los
casos. Por otra parte podemos encontrar fenotipos que corresponden a Trisomias
parciales 18q o tratarse de mosaicos, que corresponden al 2 y al 5% de los casos
respectivamente.’



DIAGNOSTICO PRENATAL

El diagndstico de la Trisomia 18, al igual que la 13 y 21 puede ser sospechada en
el primer trimestre, ya sea por marcadores seroldgicos o por imagenes de
ultrasonido. Los marcadores implicados son: estriol no conjudado, hormona
gonadotropina coridnica y alfa feto proteina, los cuales se ven significativamente
disminuidos en comparacién con un embarazo normal.*’ Dentro de los hallazgos
ultrasonograficos se encuentran el incremento en el grosor de la translucencia
nucal y ausencia del hueso nasal o hipoplasia del mismo, estos hallazgos son
detectados a finales del primer y principios del segundo trimestre de la gestacion.
Ademas de lo referido, en los ultimos afios se ha desarrollado un nuevo método
de diagnéstico prenatal no invasivo que es la busqueda de DNA fetal libre en
sangre periférica materna, que también puede diagnosticar prenatalmente esta
cromosomopatia.'* En el segundo trimestre se afiade un marcador serolégico que
es la Inhibina A, como los otros marcadores, este también se encuentra
disminuido.*®

Durante el segundo y tercer trimestre otros de los hallazgos ultrasonogréaficos que
pueden ser detectados y los que orientarian a Trisomia 18 son: retraso en el
crecimiento intrauterino, polihidramnios, braquicefalia y estrechamiento del hueso
frontal (craneo en “strawberry-shaped”), quiste en el plexo coroideo, superposicion
del segundo y quinto dedo sobre el tercer y cuarto dedo respectivamente, defectos
estructurales del corazén, onfalocele, arteria umbilical Gnica.*? Uno o dos de estos
hallazgos se pueden encontrar en el 90% de los fetos, mas de dos hallazgos en el
55% de los casos.’ La presencia de un quiste en el plexo coroideo es detectado en
el 50% de los casos de fetos con Trisomia 18, en la mayoria (80-90%) se asocia
con otros hallazgos.’

Las mujeres gestantes tienen un alto riesgo de perder el feto o tener un 6bito. La
probabilidad de tener un producto a término incrementa con la edad gestacional:
28% a las 12 semanas, 35% a las 18 semanas y 41% a las 20 semanas.” Se ha
observado es que es mas alto el riesgo de aborto espontaneo u 6bito en productos
del sexo femenino que en productos del sexo masculino.*®

CARACTERISTICAS CLINICAS

Se han reportado mas de 130 anomalias en la literatura las cuales afectan
practicamente cualquier 6rgano 0 sistema y ninguno es patognomonico de
Trisomia 18.'* Entre las malformaciones podemos encontrar: alteraciones
neurolégicas y en el crecimiento, malformaciones en el craneo, cara, torax,
abdomen, extremidades, piel y anexos, ademas de érganos internos.

Malformaciones craneofaciales
Entre las caracteristicas principales que podemos encontrar en estos pacientes,
son: prominencia del occipucio con diametro bifrontal estrecho, dolicocefalia, la



cara tiene aspecto triangular, implantacion baja de oidos, fisura palpebral corta,
micrognatia, nariz pequefia, arco del paladar estrecho y alto, ademas de piel
redundante en la parte posterior del cuello. Otras malformaciones menos comunes
son fontanelas grandes, microcefalia, epicanto interno, ptosis, cataratas y
opacidad corneal.” Se pueden encontrar labio hendido en el 5% de los casos,
paladar hendido en el 5%, e incluso atresia de coanas.

Sistema musculoesquelético

Una de las caracteristicas clinicas tipicas en estos pacientes es la mano en pufio
con la superposicion de los dedos, el segundo y quinto dedo sobre el tercer y
cuarto dedo respectivamente. Ademas del pie en mecedora, con prominencia del
hueso calcaneo. Otras caracteristicas son musculos hipoplasicos, pulgares
subdesarrollados, ufias de las manos pequefias, esternon corto, pezones
pequefios,’ sindactilia entre el segundo y tercer ortejo.** En menos del 10% de la
poblacion se observa dislocacion de cadera, hipoplasia o aplasia del radio,
osificacion incompleta de la clavicula, hemivertebras, fusion de vertebras,
escoliosis y pectum excavatum.®

Sistema Cardiovascular

La presencia de malformaciones estructurales puede presentarse hasta en un
90% de los casos. Las més frecuentes son defectos en el septum interventricular,
persistencia del conducto arterioso y enfermedad polivalvular.” De estas, la mas
comun es la comunicacion interventricular. En cuanto a la enfermedad polivalvular,
pueden verse comprometidas dos o0 mas valvulas atrioventriculares o
semilunares.™

Sistema Respiratorio

Es uno de los sistemas menos afectados, sin embargo la anomalia mas comun es
la ausencia del pulmén izquierdo o alteraciones en su segmentacion, puede
presentarse de un 10% hasta 50% de los casos.’

Sistema Digestivo

Mas del 50% de los pacientes con Trisomia 18 presentan defectos de pared como
son hernia umbilical, hernia inguinal y diastasis de rectos.® Otros defectos son:
Diverticulo de Meckel, onfalocele, pancreas o bazo heterotépico, atresia esofagica
con o sin fistula traqueoesofagica, estenosis pilérica, malrotacion intestinal, hernia
diafragmatica, entre otras.’

Aparato genitourinario

Corresponde del 10-50% de las malformaciones presentes en los afectados de
esta cromosomopatia.’* Entre las malformaciones mas comunes se encuentra el
rinon en herradura, rindn ectopico y/o poliquistico, agenesia renal, doble uréter e
hidronefrosis.



Criptorquidia en el caso de los hombres, hipertrofia de clitoris con hipoplasia de los
labios mayores y de ovarios en las mujeres, son de las malformaciones mas
comunes. Se encuentran hipospadias, utero bifido, disgenesia de gdénadas en
menos del 10% de los afectados.’

Sistema Nervioso

Entre las manifestaciones que comprometen al sistema nervioso se encuentran:
retraso en el desarrollo psicomotor, hipertonia, epilepsia e hipoacusia. Cerca del
30% de los casos presentan malformaciones como son hipoplasia del cerebelo,
anomalias en el cuerpo calloso, hidroceflia, anencefalia, mielomeningocele,
malformacién de Arnold Chiari, heterotopia periventricular, entre otros.***

SOBREVIDA DE LOS PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE TRISOMIA 18

El sindrome de Edwards se ha descrito como una patologia con mudltiples
malformaciones catalogadas como letales y que como consecuencia tienen una
sobrevida muy corta. Por otra parte se han descrito casos en los cuales hay
pacientes desde 1 afio hasta mas de 30 afios, lo que ha generado debate en
seguir denominado a esta entidad como letal. *°

Se ha reportado un alto porcentaje de fetos que mueren durante el trabajo de
parto hasta en un 38.5%, ademas de una alta frecuencia, hasta del 35%, de
productos pretermino en comparacién con la poblacién en general.’

La mayoria de los estudios reportan una media de la sobrevida de estos pacientes
de 3-14.5 dias, un porcentaje de sobrevida a las 24 hrs del 60-75%, una semana
40-60%, un mes 22-44%, 6 meses del 9-18% y a mas de un afio de 5-10%." Con
estos estudios, en los cuales se ha registrado que 1 de cada 10 de pacientes con
Trisomia 18 viven hasta su primer afio, el término de “letal”, llega a ser
inapropiado.” Existen mdltiples reportes de sobrevivientes de mas de 5 afios de
edad, la mayoria entre 12 y 20, pero hay casos de hasta 33 afios.'’ En la Tabla 1
se describe la sobrevida de pacientes con Sindrome de Edwards, de acuerdo a
diversos estudios.



Tabla 1. Sobrevida de Pacientes con Trisomia 18.

Autor Rasmussen et | Niedrist et al., | Hsiao et al.,

al., 2003.® 2006.% 2009.%°
N 114 161 31

Pais Estados Unidos Suiza Taiwan

Nacidos vivos 100% 100% 100%
1 dia* 86 68 90
1 semana 63 40 58
1 mes 39 22 32
1 afio 8 6 6

N: nimero de pacientes registrados en el estudio. *: tiempo de sobrevida.

Las principales causas de muerte son muerte subita secundaria a apnea central,
falla cardiaca por las malformaciones estructurales e insuficiencia respiratoria por
hipoventilacion, aspiracién, obstruccion de la via aérea superior o bien la
combinacién de estos con otros factores.”*"

Se ha debatido si la correccién quirdrgica de defectos estructurales podria
contribuir 0 no a un mayor tiempo de sobrevida, por una parte se ha observado
que intervenciones cardiovasculares juegan un papel importante en la prevencion
de hipertension pulmonar y sus correspondientes consecuencias, sin embargo
otros estudios consideran que la presencia de defectos cardiacos no afecta la
sobrevida; son temas que aun siguen en estudio y que no norman una conducta
ante este tipo de situaciones.?

MANEJO MEDICO Y QUIRURGICO DE LOS PACIENTES CON DIAGNOSTICO
DE TRISOMIA 18

CONSIDERACIONES ETICAS

Existen diversos estudios asi como opiniones acerca del manejo de un paciente
con Trisomia 18, desde catalogarlo como una patologia con malformaciones
letales hasta el manejo que se dard en los primeros minutos de vida y si el
paciente sobrevive, los cuidados que se le daran para una mejor calidad de vida
posible.

No existe un acuerdo sobre la definicibn de malformaciones letales y qué
condiciones deben ser incluidas dentro de esta categoria, ya que se ha observado
gue ante ciertos cuidados, se ha logrado prolongar la vida de estos pacientes,
como es el caso de Trisomia 18.%% Lo cual ha llevado que hasta ahora no exista un
consenso sobre el manejo que se le debe dar a estos pacientes y que las



decisiones tomadas deben ser en base a las circunstancias del paciente conforme
a los principios éticos y no solo por catalogarse como una malformacion letal.

Respecto a la Trisomia 18 continta la controversia sobre el manejo respiratorio
agresivo y las intervenciones quirurgicas, asi como la “calidad de vida” del nifio y
su familia.” En la actualidad la Academia Americana de Pediatria en sus guias de
reanimacion neonatal ha omitido la Trisomia 18 de la lista de las condiciones en
las cuales la reanimacion no esté indicada.’

Quienes estan a favor de ofrecer tratamiento que prolongue la vida del paciente
argumentan que los padres estan en su derecho de determinar qué es lo mejor
para su hijo y que estos pacientes pueden sobrevivir a la infancia, disfrutando de
una calidad de vida a juicio de sus padres y al lado de su familia; por otra parte
quienes se encuentran en contra de ofrecer tratamiento justifican que solo es
favorecer el sufrimiento con beneficios limitados y que solo fomentan el empleo de
tratamientos independientemente de si estos seran exitosos o no.’

En los Estados Unidos de América se ha observado un realce respecto al principio
de autonomia, reflejado en la autoridad de los padres sobre las decisiones acerca
de los cuidados que se daran a sus hijos, fundamentado en que los padres
conocen mas que nadie a sus hijos ademas que son motivados por los
sentimientos hacia ellos. El limite de esta autonomia esta pobremente definido,
pero es relevante cuando los padres toman decisiones aparentemente certeras
pero que ocasionan dafio, sufrimiento o la muerte de su hijo.’

En un estudio realizado en Alabama, EUA se encuestd a 3,143 neonat6logos
sobre las actitudes, opiniones y practica médica ante un paciente con Trisomia 18.
De ellos, 409 contestaron la encuesta completa; el 83% respondié que se trata de
una condicién letal y un 60% que el tratamiento es fatil. EI 75% comentan que en
el caso de sobrevivientes se espera un neurodesarrollo con una discapacidad
intelectual profunda.®® En su mayoria ofrecerian solo tratamiento de confort o
cuidados paliativos y no recomendarian seguir por completo el protocolo de
reanimacion. Las actitudes y la practica médica se vieron influenciados por la
carrera y afos de practica de los médicos encuestados.

MANEJO MEDICO Y QUIRURGICO

En EUA y Canada existe una organizacion no gubernamental que da apoyo a las
familias con hijos con diagnéstico de Trisomia 13, 18 y otras enfermedades
relacionadas (“Support Organization for Trisomy 18,13 and Related Disorders”, o
SOFT por sus siglas en inglés),”® En dicha organizacién se han documentado
diversas intervenciones quirdrgicas empleadas en este tipo de pacientes, desde
intervenciones cardiovasculares, de las cuales las mas comunes son para
correccion de comunicacion Interauricular (CIA), comunicacion interventricular
(CIV) y ligadura del conducto arterioso; por otra parte se han registrado
gastrostomias, funduplicaturas, reparacion de labio/paladar hendido,
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trasqueostomias, reparacion de Fistula o atresia esoféagica, de estrabismo,
plastias de hernia inguinal, asi como intervenciones a nivel de columna vertebral,
entre otras.’

Como ya se menciond, los pacientes con diagnostico de Trisomia 18 presentan
retraso en el crecimiento intrauterino, el cual es detectado desde la etapa prenatal
y que continua aun en el periodo posnatal, manteniéndose por debajo de la
percentil 3.” Contribuyen a este estado de nutricién: problemas en la succién y
deglucion, labio y paladar hendido, reflujo gastroesofagico o bien malformaciones
gastrointestinales como son la atresia esofagica o fistula traqueo-esofagica. Cada
uno de estos padecimientos requiere tratamiento especifico, pero la mayoria
necesitara de sondas de alimentacion enteral en el periodo neonatal o
gastrostomia en la etapa de lactantes.”*® Ademas de ser una de las causas de
falla en el crecimiento, el reflujo gastroesofagico puede traer importantes
consecuencias como son irritabilidad, neumonias de repeticion y aspiracién, que
puede ser una de las causas de muerte, por lo que se debe considerar el
tratamiento médico y en ciertos casos considerar el manejo quirrgico.”*

A nivel cardiovascular, las cardiopatias congénitas se presentan hasta en un 90%
de los pacientes, la mayoria de estos defectos es poco probable que sean la
causa de muerte en el periodo neonatal, por lo que no se considera una de las
causas de muerte infantii temprana.” En la actualidad las intervenciones
cardiacas, ya son consideradas como parte de los cuidados paliativos, sin
embargo aun se realizan estudios que valoran el riesgo-beneficio de las mismas;
la mayoria de estos estudios concluyen que los cuidados intensivos incluyendo las
intervenciones cardiovasculares, en ciertos pacientes son éticamente aceptados,
otros que mejoran la esperanza de vida, favorecen que el paciente sea dado de
alta hospitalaria y que mejoran la calidad de vida del paciente y de la familia, sin
embargo aun se desconoce si estas intervenciones mejoraran a largo plazo el
pronoéstico del paciente.”?’

Los problemas respiratorios son una de las principales causas de muerte’, entre
los principales problemas estan la obstruccion de la via aérea superior y la apnea
central, que pueden actuar en conjunto con otras patologias como hipertensiéon
pulmonar, problemas en la alimentacion, reflujo gastroesofagico y aspiracion.
Realizar estudios del suefio es de utilidad para pacientes con apnea importante
del suefio, en algunos casos se sugiere la monitorizacion y el oxigeno
suplementario en casa.’ La traqueostomia es una de las intervenciones que con
frecuencia son necesarias, pero que debe ser perfectamente analizada en
beneficio del paciente tanto por los padres como por el médico.??> Se debe
considerar la administracion de Palivizumab (Anticuerpo monoclonal murino 1gG1
humanizado dirigido a un epitope en el sitio antigénico A de la proteina de fusion
del virus sincitial respiratorio (VSR). ), para la prevencién de infecciones de la via
aérea inferior por Virus Sincial Respiratorio incluso en los casos de cardiopatia
congénita.’



La evaluacién oftalmolégica se recomienda para detectar anomalias estructurales
y en caso de nifios en edad escolar, valorar agudeza visual. La fotofobia llega a
ser un problema comun por lo que se recomienda el uso de lentes de sol.” Por otra
parte la valoracion por audiologia se recomienda en todos los pacientes, si se
detecta pérdida auditiva neurosensorial se puede ofrecer el uso de dispositivos
especializados.?®

La valoracion por un ortopedista es necesaria en caso de sospecha de escoliosis.
En niflos en edad escolar si cursa con escoliosis severa debe ser considerada la
correccion quirdrgica ya que puede ser causa de patrones restrictivos en la
ventilaciéon.” La correccién ya sea quirirgica o con férulas de las malformaciones
presentes en los pies, aun sigue siendo controversial ya que solo un pequefio
porcentaje de los sobrevivientes pueden caminar ya sea de forma asistida o
independiente.’

Los estudios de imagen como son el ultrasonido abdominal se recomienda
principalmente para valorar la presencia de malformaciones renales, si estas son
detectadas se recomienda dar seguimiento anual para detectar infeccion de vias
urinarias y valorar la funcién renal.” Por otra parte es de utilidad el ultrasonido
abdominal para descartar neoplasias como son el tumor de Wims vy
hepatoblastoma, que tienen una alta incidencia en este tipo de pacientes, se
recomienda que sea semestral a partir de los 6 meses de vida.

La valoracion por Neurologia se recomienda en todos los pacientes con Trisomia
18, ademés del apoyo de rehabilitacion por las anormalidades del tono muscular
gue presentan. El manejo de la Epilepsia es similar que el resto de los pacientes,
la mayoria de los casos se controlan con la terapia médica.” De igual forma la
terapia por rehabilitacion se recomienda como apoyo en el desarrollo psicomotor.

Como se describe el manejo de estos pacientes es complejo y requiere del apoyo
de mudltiples disciplinas, por lo que se sugiere de un comité que coordine la
atencion de estos pacientes, de igual forma que de apoyo a los familiares o
cuidadores del paciente.’

Lorenz y Hardart han propuesto algunos enfoques encaminados al manejo que se
dard a esta poblacion.'” Resaltan tres puntos importantes: Primero, definir el
objetivo o meta del tratamiento, esto puede ir desde maximizar las medidas de
confort y minimizar el agobio o la carga que esto conlleva, sin llegar al intento de
querer prolongar la vida de forma irracional y con los mejores medios posibles,
este objetivo debe ser desarrollado en conjunto padres y personal médico.*’

En segundo lugar valorar si el objetivo es factible, esto es en gran medida un juicio
meédico y puede ser limitado por que la sobrevida del paciente depende en gran
medida del manejo y de las intervenciones, que hasta ese momento no han sido
realizadas. Los autores sugieren retrasar ciertas intervenciones (a menos que
sean parte del confort que se esta buscando o que prevengan la muerte) hasta
gue las condiciones del paciente nos orienten a que haya una probabilidad de que
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el paciente sobreviva mas de 6 meses o el afio de edad. Por ultimo, valorar si el
objetivo mas que ser factible, es si “vale la pena” en términos de beneficios al
paciente y de la disponibilidad de recursos, este ultimo punto debe ser valorado
por la familia del paciente. Los autores concluyen que se deben evitar aquellas
medidas que prolonguen la vida de forma irracional o desmedida y que cada
manejo debe ser individualizado para cada paciente.*’

TRISOMIA 13 O SINDROME DE PATAU

Se trata de la tercera trisomia autosdmica en cuanto a frecuencia después de la
Trisomia 21 y la Trisomia 18. La prevalencia se estima entre 1:12,000 y 1:29,000
nacidos vivos.?® Dentro de las Trisomias autosémicas compatibles con la vida
posnatal, la Trisomia 13 es la que presenta los defectos congénitos mas severos,
asi como retraso psicomotor, retraso mental y expectativas de vida. Sobrevivientes
mas alla del afio de vida son inusuales, los casos de pacientes que viven la
primera década son excepcionales.? El primer caso de Trisomia 13 lo describié
Rasmus Bartholin, un cientifico Danés en 1656.°

ETIOLOGIA

El 80% de los casos se debe a una no disyuncion de la primera o segunda division
meidtica, sin embargo también puede ser el resultado de una translocacién parcial
0 mosaicismo. En la trisomia parcial, solo una parte del cromosoma extra esta
presente.®® Cerca del 20% de los casos se deben a traslocaciones, siendo la
t(13q;14q) la més frecuente. También se han descrito casos de mosaicismo (5%)
de la Trisomia 13, estos pacientes presentan un amplio rango fenotipico, que
puede ir desde las malformaciones tipicas hasta un fenotipo cercano a la
normalidad, el grado de retraso mental es variable. En estos casos la
supervivencia es mayor.*

PRESENTACION CLINICA

Entre las caracteristicas mas relevantes de la Trisomia 13 se encuentran las
siguientes:

Manifestaciones craneofaciales

Microcefalia y defectos en el globo ocular como es microoftalmos, baja
implantacion de pabellones auriculares y alteraciones faciales como son labio y
paladar hendido. Hemangioma capilar frontonasal, defectos en la piel del cuero
cabelludo.?

Malformaciones en el Sistema Nervioso Central
Holoprosencefalia y espina bifida?®
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Defectos en las extremidades
Polidactilia posaxial de manos y/o pies, pie equinovaro, hiperconvexidad de las
ufias de las manos®

Defectos renales
Se presentan en el 30% de los pacientes y onfalocele 10%%°

Malformaciones cardiacas
El 80% de los pacientes presentaran cardiopatia congénita, CIV, CIA, persistencia
del conducto arterioso (PCA), dextrocardia e hipolasia del ventriculo izquierdo.*

Manifestaciones clinicas que comparte con el Sindrome de Edwards

Peso y talla baja, antecedente de prematurez, agenesia del cuerpo calloso.
Hipertelorismo, sordera, epicanto, estrabismo, micrognatia, baja implantacion de
pabellones auriculares, cuello corto, piel redundante en region occipital, flexion
anormal de los dedos, pliegue palmar uUnico, hernia umbilical o inguinal,
criptorquidia en el caso de los nifios, Utero bicorne en nifias, problemas en la
alimentacion, ictérica, retraso en el desarrollo, irritabilidad, apnea y convulsiones.?

Las complicaciones que presentan dependen del tipo de malformaciones
congénitas, por ejemplo, dificultad en la respiracion por presencia de apneas o
malformacion de los pulmones; problemas en la alimentacién presente en los
pacientes con malformacion en el paladar, mientras que la presencia de reflujo
gastroesofagico predispone a la presencia de neumonias por aspiracién.?

Usualmente los recién nacidos presentan sindrome de dificultad respiratoria,
requiriendo niveles altos de oxigeno suplementario, progresado a bradicardia y
apnea. En el caso de preescolares y escolares, es comun la discapacidad motora,
alteracion en el neurodesarrollo, problemas auditivos, poca ganancia ponderal,
convulsiones e hipertension.

Es dificil predecir la esperanza de vida de un bebé con Trisomia 13 si no presenta
situaciones que amenacen la vida, de manera general entre mas graves sean los
defectos, la pérdida del paciente sera mas pronto. El riesgo de trisomias en
mujeres que previamente tuvieron o un feto o nacido vivo afectado con alguna
Trisomia es mas alto que en la poblacién en general, por ejemplo, el caso de una
mujer de 35 afios de edad que tiene el antecedente de haber tenido un embarazo
con producto de Trisomia 13, el riesgo incrementa de 1/249 (0.4%) a 1/87(1.15%),
en las primeras 12 semanas.?®

DIAGNOSTICO PRENATAL

En el 80% de los fetos se detecta mediante ultrasonido prenatal. Los marcadores
séricos de primer trimestre son: la fraccion beta de la gonadotropina corionica y la
proteina A asociada al embarazo, las cuales se encuentran disminuidas. Por ello,
aunque el fenotipo de los fetos y recién nacidos con Trisomia 13 suele ser
sugestivo de este diagnostico, es imprescindible la realizacion de un cariotipo (pre-
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0 posnatal) para confirmarlo. La mayoria de los pacientes mostraran una Trisomia
13 regular, aunque puede haber traslocaciones en cuyo caso es obligado el
estudio cromosémico de los progenitores.®> Ademas de los métodos de
diagnoéstico prenatal referidos, no invasivos como lo son la ultrasonografia, los
marcadores bioguimicos e invasivos como la amniocentesis, también se puede
realizar durante el primer trimestre como tamizaje; como es la busqueda de DNA
fetal libre en sangre periférica materna, que es no invasivo.?°

Ademas, se han descrito casos de mosaicismo, en concreto se han descrito un par
de pacientes con un mosaicismo inusual, en el que se han encontrado dos y tres
lineas celulares con distintas alteraciones en las que esta involucrado uno de los
cromosomas 13. En uno de los pacientes algunas células presentaban
monosomia del cromosoma 13, lo que podria explicar que el fenotipo clinico no
sea tan grave como es lo habitual en este sindrome.*!

SOBREVIDA DE LOS PACIENTES CON TRISOMIA 13

La principal causa de fallecimiento en estos pacientes son las complicaciones
cardiopulmonares. Alrededor del 50% fallecen durante el primer mes de viday a
los seis meses han fallecido el 70% de los nacidos vivos. La supervivencia de
estos individuos mas alla del afio de vida suele ser inusual, y sobrepasar los 10
afos es excepcional. Hasta la fecha sélo se han descrito siete pacientes mas alla
de esta edad, tres de los cuales tenia mas de 18 afios.*

Los sobrevientes dependen principalmente del grado de las anomalias del SNC y
defectos cardiacos. La edad promedio es de 7 dias, solo el 5.6% de los nifios
sobreviven al afio de vida. Se ha observado que a pesar de la correccion
quirdrgica de defectos congénitos, la sobrevida de estos pacientes no
incrementa.”® En la Tabla 2 se muestra la sobrevida de pacientes con Sindrome de
Patau, de acuerdo a diversos estudios.

Tabla 2. Sobrevida de Pacientes con Trisomia.

Autor Houlilah et al., Dotters-Katz et al.,
2013.% 2016.%

N 24 64

Pais Irlanda EUA
Nacidos vivos 11 10

<1 dia* 3 0

1-7 dias 3 7

1-4 semanas 2 2

>1 mes 3 1

N: nimero de pacientes registrados en el estudio. *: tiempo de sobrevida.
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PRONOSTICO

En todos los casos el retraso psicomotor es grave, impidiendo la adquisicion de las
funciones basicas del desarrollo (sedestacion, deambulacion, lenguaje, etc.). El
cociente intelectual medio de los pacientes con trisomia 13 es muy bajo, y tiende a
disminuir con la edad. A pesar de todo, la mayoria suelen ser capaces de ir
aprendiendo cosas a lo largo de su vida, e incluso algunos pacientes logran
adquirir funciones como caminar o solicitar sus necesidades.®

MANEJO MEDICO

Los recién nacidos con Trisomia 13 suelen necesitar asistencia médica desde el
mismo momento del nacimiento debido a que 2/3 de los casos obtienen
puntuaciones inferiores a 7 en el test de Apgar al primer minuto, cifra que
desciende a 1/3 a los 5 minutos de vida. Dado que las malformaciones cardiacas
representan la causa principal de morbimortalidad de la Trisomia 13, se plantea el
problema ético de si su reparacion quirargica estd indicada, dado el pésimo
pronéstico del cuadro tanto desde el punto de vista fisico como intelectual.

Alrededor de 2/3 de los pacientes son dados de alta y precisan de atencién
especializada en el domicilio, requiriendo la intervencion de un equipo
multidisciplinario.® Los padres han de ser entrenados para la realizacién de
determinadas tareas y maniobras que pueden ser de importancia vital para la
supervivencia del paciente. Existen tablas de crecimiento percentiladas para nifios
con Trisomia 13 hasta los tres afios de vida.*

CUIDADOS PALIATIVOS EN PACIENTES CON ENFERMEDADES EN ESTADO
TERMINAL. ENFOQUE A TRISOMIAS 13 Y 18.

Uno de los mas desafiantes dilemas éticos en la medicina neonatal es ofrecer
medidas de reanimacion agresivas y tratamiento quirdrgico para los nifios que
tienen un diagnostico pobre como es el caso de Trisomia 18 y 13. Este tipo de
Trisomias estd4 asociada con muchas malformaciones congénitas, como ya fue
mencionado previamente, que pueden resultar en hospitalizaciones prolongadas.

En un inicio la reanimacion para estos pacientes no estaba indicada, sin embargo
la mas reciente edicién del manual de reanimacién neonatal de la American Heart
Association y la American Academy of Pediatrics retiré a la Trisomia 18 y 13 de
los diagnosticos que son considerados éticamente no iniciar la reanimacion al
nacimiento.®*

Las opciones de cuidado para estas Trisomias llegan a ser controversiales, sin
embargo, debido a los avances en el manejo médico y quirargico, se han creado
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diversas formas de abordar las malformaciones cardiacas, gastrointestinales y
otras alteraciones que acompafan a estas Trisomias.

En un reporte de casos de Trisomia 18 publicado por Santucci®*, da orientacion
sobre las decisiones que se deben considerar en el manejo de estos pacientes,
que parte en decidir los limites de hasta donde se llegara con las intervenciones
meédicas y que estos a su vez dependen de muchos factores donde deben ser
considerados las perspectivas de la familia y del personal médico.

Algunas de las preguntas que deben ser apropiadamente consideradas son: ¢Qué
tanto mejorara el pronostico en términos de calidad y cantidad de vida con dicha
medida quirdrgica o médica?, ¢Podria vivir seis meses mas?, ¢Un afo?, ¢Mas?.
Temas como confort y calidad de vida del paciente, sufrimiento de la familia y
disponibilidad de recursos, deben ser considerados en la toma de decisiones.
Otros factores que deben ser incluidos son las mejoras en el confort y calidad de
vida o las veces que requerira ser hospitalizado o intervenido quirdrgicamente, la
capacidad de los padres para entender e interpretar la informacion médica; la
meta u objetivo que quieren los padres con su hijo o si desean prolongar su vida a
toda costa, las habilidades de la familia para cuidar de un nifio en estas
condiciones si sobrevive, los hermanos y otros integrantes de la familia, los
recursos con los que cuenta el hogar, el aspecto financiero y emocional, incluso el
aspecto cultural, tradiciones y creencias religiosas.

CUIDADOS PALIATIVOS

De acuerdo a la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) en su Atlas Global de
Cuidados Paliativos al final de la vida®, hace referencia sobre los cuidados
paliativos para nifios que “consisten en el cuidado activo del cuerpo, la mente y el
espiritu y también incluye dar apoyo a la familia; comienzan cuando la enfermedad
es diagnosticada y continban a pesar de si se da 0 no tratamiento dirigido a su
enfermedad, se debe evaluar y aliviar la angustia fisica y psicosocial, se requiere
de un equipo multidisciplinario que incluya a la familia y que haga uso de los
recursos disponibles en la comunidad, por ultimo que los cuidados paliativos

pueden ser dados desde centros de salud como en las casa-hogar”.*®

Es una estrategia holistica que incluye terapia sintomatica, psicologica y espiritual
para pacientes y familiares. Los nifios en estado terminal tienen necesidades
organicas, psicoldgicas, familiares, sociales y espirituales especificas y para poder
cumplirlas en lo posible, es necesaria la participacion de un equipo
interdisciplinario de profesionales de la salud.*
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Las medidas paliativas son de dos tipos, especificas e inespecificas>®:

1) Especificas. Son aquellas donde se pueden emplear cirugia, radioterapia,
quimioterapia, etc. (grandes tumores, hidrocefalia en nifios con sindrome de
Arnold- Chiari, entre otros).

2) Inespecificas. Analgesia, tratamiento de la depresion, ansiedad, insomnio,
anorexia, infecciones, vomitos, constipacion, escaras, rehabilitacion fisica,
psicoldgica y social, manejo de otros sintomas y signos organicos.

La medicina paliativa tiene una vision integral de la persona y responde de manera
satisfactoria a las diversas necesidades de los pacientes en fase terminal y ofrece
al pacienye la posibilidad de morir de manera digna, de muerte natural y sus
objetivos son®:

* Proporcionar confort

* Atencidn integral, individualizada y continua
 Tratamiento del nifio y su familia como una unidad
* Impulso de valores y humanismo

* Promocion de la verdad

 Control de sintomas

* Apoyo emocional continuo

» Enfoque terapéutico flexible

* Atencion interdisciplinaria

* Tratar de manera adecuada el dolor

Uno de los aspectos de mayor importancia es el alivio del dolor, aspecto que
contintia siendo subestimado en el caso de los nifios. Se debe recordar que el
alivio del dolor es un derecho fundamental del nifio enfermo y su tratamiento es
una prioridad; que de ninguna manera deben sufrir en forma innecesaria.*

Por otra parte existe la “Association for Children with Life-Threatening or Terminal
Conditions and their Families/Royal College of Paediatrics and Child Health (ACT)
(2003)” quien clasifica a los pacientes candidatos a cuidados paliativos de acuerdo
a su condicién y el manejo que necesitan (Tabla 3).>” Ambas Trisomias se ubican
en las patologias que son progresivas y que su tratamiento es exclusivamente
paliativo.

16



Tabla 3. Condiciones apropiadas para cuidados paliativos pediatricos.®’

Grupo de enfermedades que amenazan la Ejemplos
vida

Enfermedades que requieren tratamiento | Enfermedades neoplasicas avanzadas o
curativo o intensivo para prolongar la vida y | progresivas que tienen mal pronéstico.

gue pueden fallar Cardiopatias severas congénitas o adquiridas.
Enfermedades que requieren tratamientos | Fibrosis quistica.

prolongados para mejorar HIV/SIDA.

y mantener la calidad de vida Enfermedades gastrointestinales severas o

malformaciones (gastrosquisis).

Insuficiencia renal cuando la didlisis o
transplante no estan indicados.
Inmunodeficiencias severas.

Distrofia muscular.

Insuficiencia respiratoria crénica o severa.
Epidermdlisis bullosa severa.

Enfermedades progresivas para las cuales | Mucopolisacaridosis.

el tratamiento es exclusivamente paliativo. Alteraciones metabdlicas progresivas.
Cromosomopatias (13 y 18).

Formas severas de osteogénesis imperfecta

Bernada (2012) explica®”: “No existe un plan estandarizado de tratamiento Util para

todos los nifios, pero si algunos conceptos aplicables siempre: el eje central de los
Cuidados paliativos, es que se trata de cuidar nifios y no sélo curar enfermedades;
la unidad basica de cuidado y atencion es la familia, y no solo el nifio enfermo; se
basa en cuatro pilares: el alivio de sintomas, el apoyo psicosocial y espiritual, el
trabajo en equipo y la buena comunicacion; valorar en cada decisidon clinica el
¢PARA QUE? cuanto beneficio y cuanto perjuicio se obtendra con cada conducta
para la mejor calidad de vida del nifio, desde la perspectiva del nifio y la familia”.

Los pacientes con Trisomia 13 y 18, se consideran dentro de los padecimientos
candidatos a cuidados paliativos; de acuerdo a Bernada (2012) “Se entiende como
nifio pasible de cuidados paliativos a todos aquellos portadores de enfermedades
o condiciones de salud que amenazan y/o limitan su vida. Una enfermedad que
limita la vida se define como una situacion en la que la muerte prematura es lo
usual, aunque no necesariamente inminente”. En esta misma publicacion se
afirma: “Una enfermedad que amenaza la vida es la que tiene alta probabilidad de
muerte prematura pero en la que también existe la posibilidad de una

supervivencia prolongada hasta la edad adulta”.*’

CUIDADOS MINIMOS

Gardufio Espinosa y colaboradores en su publicacion “Decisiones médicas al final
de la vida. Recomendaciones para la atencion a pacientes con enfermedades en
estado terminal” hacen énfasis en los cuidados minimos del paciente en estado
terminal “ Considerando el valor y dignidad de los pacientes en estado terminal y
de acuerdo a los principios éticos fundamentales de beneficencia, justicia,
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autonomia, no maleficencia, solidaridad y en base a sus derechos humanos
inalienables, es necesaria la aplicacién de los siguientes cuidados®:

a) ALIMENTACION. Se recomienda aplicarla en forma natural, de preferencia a
complacencia, pero de acuerdo a la situacién de cada nifio. Puede ser aplicada
por sonda orogastrica, pero no es recomendable la nutricion parenteral. Es posible
que en la etapa agonica deba suspenderse.*®

b) HIDRATACION. La administracion de liquidos y electrélitos hacen sentir mejor
a los pacientes, eliminan mejor las secreciones bronquiales y orofaringeas; evitan
la sed y la sequedad de mucosas. Es posible que en la etapa agdnica deban
suspenderse y la sensacién de sed puede ser mitigada con la colocacion de un
poco de hielo o una gasa hiimeda en los labios del paciente.*

c) AIRE. Se recomienda administrar oxigeno en sus diversas modalidades pero
sin apoyo de la ventilacién mecénica.*

d) TRATAR EL DOLOR. Es importante identificar el dolor agudo del dolor crénico,
en el caso de los pacientes en estado terminal, la mayoria de los casos se trata de
dolor crénico, el objetivo de aliviar este tipo de dolor es acercar al paciente a la
funcionalidad.®

e) OTROS. Cercania de los familiares e incluso amistades cercanas para generar
un entorno lo mas confortable posible. Comodidad, higiene, cambios posturales,
manejo de excretas, etc. Considerar el uso de transfusiones en caso de anemia
severa, cuando el nifio tiene posibilidades de vivir por varios dias mas o semanas.
Los cuidados minimos deben reevaluarse en la fase agonica, en la que se
reduzcan lo mas posible, dependiendo de la situacion de cada paciente y de la
opinién de los familiares”.*

ETICIDAD DE LA SITUACION TERMINAL EN CLINICA

El manual de Etica del American College of Physicians define al estado terminal
como a aquel paciente cuya condicidon se cataloga como irreversible, reciba o no
tratamiento y que muy probablemente fallecera en un periodo de 3 a 6 meses.
Existen multiples padecimientos que pueden condicionar este estado, como es el
cancer, lesiones neuroldgicas, nefropatias, enfermedades inmunoldgicas,
hepatopatias y las malformaciones congénitas, que es la patologia que nos
compete en este momento. Aceptar que un nifio se encuentra en la fase terminal
entrafla una gran responsabilidad, por lo cual el diagnostico debe ser realizado por
un grupo de expertos y no en un juicio unipersonal.®®

El nifio con enfermedad terminal, por cancer o por muchas otras causas de
pronéstico sombrio, se enfrenta a la amenaza de muerte y a la incertidumbre de
su futuro inmediato, por lo que es deber de todos los involucrados en su manejo
atenuar sus temores, aliviar su dolor, procurar que se sienta lo mejor que €l pueda
estar. No obstante, como imperativo moral, hoy por hoy la creacion de unidades
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de cuidados paliativos en nifios es una exigencia bioética que deberia ser
instaurada en todos los hospitales del mundo.**

La vida de los pacientes en fase terminal actualmente puede prolongarse por dias,
semanas 0 meses, con lo que aparentemente se cumple el deber primordial de los
médicos de mantener la vida a cualquier precio, sin embargo, con este enfoque se
pone de relieve la gran cantidad de dilemas éticos relacionados a los limites de la
actuacion médica cuando se utilizan todos los medios de la ciencia y la tecnologia
para mantener y prolongar indtiimente la vida de los pacientes que no tienen
posibilidad de curacién o recuperacién.®

La ética en el ejercicio de la pediatria tropieza con dilemas que pueden suscitar su
juicio acerca del diagndstico, el tratamiento o prondstico que emite en un nifio
enfermo. Quienes tienen ya experiencia en el ejercicio de la pediatria saben que
en las decisiones que tomen hay siempre condiciones de incertidumbre en las que
la certeza de su juicio puede depender del azar y no de fundamentos sélidos en
gué basar la decisién tomada. En otros casos su decision se enfrenta a dilemas
tales como utilizar tecnologia de punta para mantener con vida a un recién nacido
con malformaciones congénitas, por poner un ejemplo. Para esto hay que
identificar y considerar los factores implicados y las consecuencias al tomar una u
otra decision.*

El regirse por el Juramento Hipocratico en el caso de pacientes en fase terminal,
significa aplicar una serie de medidas terapéuticas que no brindan ningln
beneficio y se podria incurrir en un enfoque de obstinacion terapéutica; de un
empecinamiento en curar lo incurable; de no reconocer la finitud de vida y de la
medicina y de negarse a admitir que la muerte no es sinénimo de fracaso.?? Esta
forma de atencion aceptable anteriormente, hoy s6lo genera dolor y angustia a
pacientes y familiares y equivale a una forma de atencidon desproporcionada,
desorbitada y sin sentido, conocida como futilidad, distanasia o ensafiamiento
terapéutico. El fallecimiento de un paciente terminal sometido a un arsenal de
aparatos, tubos, catéteres, agujas por todos lados, en salas de cuidado intensivo y
en muchas ocasiones en intensa soledad, es inaceptable ética y legalmente.*

Desde los afios 70 se plantearon ciertos principios éticos para el ejercicio de la
medicina, que con algunas particularidades rigen la practica de la pediatria. De
estos principios éticos han surgido normas que el pediatra debe tener siempre en
cuenta: consentimiento informado, honestidad, respeto y confidencialidad, no la
discriminacion, entre otras.*® A continuacion se describen algunos de los principios
de Bioética, que actualmente son guias para el actuar médico:

Principio de Beneficencia:

Dirigir las acciones de la practica médica a buscar el beneficio del paciente y de la
sociedad mediante la prestacién de la atencion médica.** Incluye: Evitar cualquier
accion que pueda dafar al paciente “Primero no hacer dano”. La atencion médica
debe otorgarse conforme a los estandares mas altos de calidad, El médico que
otorga la atencién debe de hacerlos con apego a los conocimientos médicos
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vigentes. Se debe de promover y mantener una relacién médico-paciente, amable,
de confianza mutua y con comunicacion permanente en ambos sentidos. El trato
al paciente debe ser en forma individualizada y amable. El médico tiene el
compromiso de proporcionar informacion al paciente y sus familiares, con
oportunidad, en forma completa, compresible para ellos, con veracidad.*

Principio de Autonomia. Consentimiento informado.

Derecho de los enfermos adultos, en uso de sus facultades mentales, para decidir
lo que ha de hacerse con su persona, en lo referente a atencién médica.*! En caso
de que el paciente se encuentre imposibilitado para tomar las decisiones que lo
conciernen, la responsabilidad recae en el o los familiares legalmente
responsables o un apoderado legal.**

Por la naturaleza propia de los nifios para tomar sus propias decisiones, la
autonomia de ellos queda bajo la tutela de los padres, quienes tomaran las
decisiones por su hijo ante cualquier procedimiento médico. Por lo que ningun acto
médico debera realizarse sin el previo consentimiento informado de los padres.*

El consentimiento informado es, en cierta forma, el espiritu de la autonomia. Para
entablar un didlogo de esta naturaleza se necesita que los padres hayan sido
informados, hayan comprendido el beneficio y los riesgos de la decision que
correra su hijo y que todo esto sea sin ninguna coaccién.*’

Mufioz y colaboradores en su publicacion “La bioética en la toma de decisiones
médicas en los nifios hospitalizados” hacen referencia al consentimiento informado
“Los padres deben de recibir del médico informacion completa, adecuada y veraz,
implicando que el médico utilice un lenguaje adecuado y una terminologia
comprensible para entregar a los padres una informacion suficiente en calidad,
permitiendo a éstos ubicarse en la realidad de su hijo y comprender el alcance y
las consecuencias de sus decisiones...el consentimiento debe de estar libre de
coaccion, esto significa no presionar a los padres a tomar decisiones rapidas...
cuando el médico estrega a los padres la posibilidad de tomar decisiones
informadas, esta respetando su autonomia y protegiendo al nifio, ya que ellos son
biolégica y culturalmente los defensores de los mejores intereses del nifio”.*°

Principio de Justicia

Afirma que todos los humanos tenemos iguales derechos para alcanzar lo
necesario para nuestro pleno desarrollo fisico y mental. Implica la obligaciéon ética
de dar a cada uno lo que le corresponde de acuerdo con lo que se considera
éticamente correcto o apropiado.*
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TOMA DE DECISIONES EN EL PACIENTE EN ESTADO TERMINAL

Son multiples las situaciones que generan conflictos relacionados con el
tratamiento de los nifios con enfermedades en fase terminal, con graves
malformaciones congénitas, con dafio neurolégico severo e irreversible. La
complejidad de esta situacién es muy alta y ligada profundamente al sentimiento y
los valores de los integrantes del equipo sanitario.*®

El término extraordinario es sindbnimo de no habitual o poco comun. Son
extraordinarios los farmacos, los tratamientos o las intervenciones que causan
gastos excesivos, dolores o cualquier otro tipo de inconvenientes y que en caso de
utilizarse no ofrecen expectativas razonables de beneficios; que se aplican a
pacientes sin posibilidades de curacion o recuperaciéon y cuyo empleo soélo
consigue prolongar el proceso de morir y la agonia. La distincion entre futil e inatil
es solo semantica. Futil significa que una medida que tedricamente podria servir,
en la practica no obtiene el resultado deseado. Ejemplos de estas medidas fltiles
son la aplicacion de un ventilador mecanico en un paciente terminal para tratar la
insuficiencia respiratoria; una dialisis peritoneal en un paciente similar con
hiperkalemia; la nutricibn parenteral. El ejemplo mas paradigmatico es la
reanimacion cardiopulmonar (RCP) en pacientes con enfermedad terminal o con
graves lesiones neurolégicas, como el estado vegetativo persistente, entre otras.*

Reviste gran importancia interactuar estrechamente con los padres para evitar la
sobreproteccién y ocultamiento de la informacion. Los grupos de apoyo,
integrados por padres que recién han experimentado la pérdida de un hijo en
forma parecida, se convierten en un apoyo invaluable, probablemente uno de los
mas importantes para quienes ahora confrontan esta circunstancia, por lo que el
impulso de estos grupos en los hospitales es absolutamente necesario.

La comunicacion con el paciente y la familia por parte de todo el equipo sanitario
es fundamental, por lo que es deseable que el médico, la trabajadora social, la
enfermera, el psic6logo mantengan uniformidad en la informaciéon y comuniquen la
situacion de manera prudente, sin sobreproteger, pero sin ocultar, ni dar informes
rigidos ni herir innecesariamente, tratando de dar esperanza siempre. El caracter
de esta informacién debe ser absolutamente confidencial. El expresar informes y
juicios con ligereza y en los pasillos es absolutamente inapropiado; no concuerda
con la mision y filosofia de la unidad de medicina paliativa y es menester precisar
que sblo los integrantes de la unidad son los responsables de proporcionar
informacion.®

ORDENES DE NO-REANIMACION: ONR

El paro cardiorrespiratorio es la parte final del proceso de morir y es un
acontecimiento universal y tiene dos situaciones que deben ser distinguidas.*®

» Cuando es el evento final de la senilidad o de una enfermedad irremediable, en
cuyo caso la reanimacién cardiopulmonar (RCP) no esta indicada, ya que
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representaria una intromisién indeseable a un proceso natural. Lo indicado aqui es
respetar la intimidad y dignidad del paciente en su muerte.*

* Fuera de esta circunstancia el paro cardiorrespiratorio tiene como tratamiento la
RCP.%®

La RCP es un procedimiento que se puede aplicar a todos los pacientes y suele
ser el primer procedimiento que se evita en pacientes sin posibilidades de
supervivencia. Esta situacion tiene gran valor en nifios con enfermedad terminal o
con enfermedad neurolégica grave e irrecuperable; que se informe
adecuadamente a los padres en forma previa; que se les tome su parecer y se
decida lo mas conveniente para el nifio en estas condiciones. También tiene gran
importancia sefialar en el expediente la orden de no reanimar (ONR), para que
todo el personal relacionado con ese paciente lo conozca y respete las
indicaciones.*

El criterio principal en los nifios para que las ONR sean escritas en el expediente
es que a juicio de sus médicos, cursen con una enfermedad incurable, progresiva,
sin ninguna posibilidad de curarse o recuperarse y que la RCP no aportaria ningan
beneficio al infante y so6lo prolongaria el proceso de morir y el sufrimiento, lo que
médicamente contraindica esta intervencion. Asimismo es importante precisar que
los padres o tutores e incluso en muchas ocasiones el propio nifio acepten que el
omitir la RCP conviene a los mejores intereses del pequefio.*®

El Comité de Bioética de la Academia Americana de Pediatria publicé en 1994 las
Guias para la Suspension de los Tratamientos Médicos para el Sostén de la Vida,
en las que hace énfasis en la importancia del juicio clinico; en la informacion a los
padres o tutores y del propio nifio; de considerar la limitacion o suspension de
procedimientos o del tratamiento cuando solo se preserva la vida bioldgica y que
estas decisiones tienen base médica, ética y legal. Precisa también sobre la
necesidad de especificarlo claramente en las notas del expediente clinico.>®

Respecto a la atencion médica que debe otorgarse a los pacientes y sus
familiares, la Comisién Nacional de Arbitraje Médico (CONAMED)** promulgé una
“Carta de los derechos generales de los pacientes”, la cual es una guia al
momento de tomar decisiones en el paciente pediatrico independientemente de su
condicion o prondstico, dicha carta se cita en el apartado de Anexos.

La Academia Americana de Pediatria plantea que todos los profesionales de la
salud que asisten nifios deberian contar con los conocimientos, actitudes y
destrezas basicas para ofrecer una atencion enfocada a cuidados paliativos a
quienes37lo necesiten, en todos los escenarios de atencion, en forma personal o en
equipo.
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4. ANTECEDENTES

Son escasos los estudios que se han hecho respecto a las consideraciones éticas
en el manejo de los pacientes con Trisomia 13 y 18, en su mayoria se tratan
temas generales de si se ofrece o no un tratamiento. Un ejemplo es el caso de la
Dra. McGraw y el Dr. Perlman®®, quienes realizaron un estudio en un Hospital de
Nueva York cuyo objetivo era determinar la actitud de los neonatélogos en una
sala de partos ante pacientes con el diagnostico de Trisomia 18. Se envié un
cuestionario donde se describe un caso clinico de una mujer de 36 semanas de
gestacion con producto con diagnostico confirmado de Trisomia 18 y con
cardiopatia congénita, las preguntas son ¢se reanimo o no?, si la respuesta es
afirmativa ¢Qué factores influyeron en esa decisién?. El 44% de los médicos
respondieron que iniciaria la reanimacion y el 70% la razén principal para iniciar la
reanimacion es sélo si la madre lo solicitara. En la conclusion ellos especulan que
el tratamiento ofrecido a los neonatos en base a la beneficencia esta influenciado
por la autonomia de los padres en la toma de decisiones, mas que por este
principio de bioética.*®

Por otra parte Roie Tal y colaboradores* reportaron el caso de una paciente con
diagnostico de Trisomia 13 con Tetralogia de Fallot y otras malformaciones, se
discutio el caso para valorar si era candidata a tratamiento de confort, correccion
total de la cardiopatia o de cirugia paliativa. Su caso fue discutido entre genetistas
y los padres de la menor, se explicaron a los padres las ventajas y desventajas de
cada una de las opciones asi como los riesgos y beneficios; los padres a su vez
externaron el deseo de no comprometer la calidad de vida de su hija y no
prolongar su dolor y agonia. Finalmente se decidié una cirugia paliativa, se trataba
de una fistula que conectara la circulacion arterial sistémica a la arteria pulmonar.
Ellos concluyeron que no existen decisiones buenas o malas, cada caso es
individual y que es necesario consolidar guias de practica clinica que ayuden a
guiar el tratamiento de estos pacientes.**

Como podemos observar en estos estudios, la toma de decisiones se ve
influenciada por los padres, hasta este punto no se sabe que tanto pudiera influir
la formacién en ética del personal involucrado con el cuidado de los pacientes con
Trisomia 13 y 18, para esto se revisé un estudio realizado por el Dr. Hui*°, el cual
no va dirigido a pacientes con esta patologia, pero evalta diferentes teméaticas del
clima ético en el ambiente hospitalario.

El Dr. Hui, profesor de Etica Médica y Director del departamento de Etica Médica
en la Facultad de Medicina de Li Ka Shing, realizdé el estudio en 2008, cuyo
objetivo fue interrogar a personal médico sobre la percepcion que tenian sobre la
importancia de la ética médica en la practica cinica en Hospitales Publicos de
Hong Kong e identificar que cuestiones morales implicaban en su labor diario. Se
interrogaron alrededor de 2718 trabajadores de la salud (médicos, enfermeras,
personal administrativo, otros) de 14 hospitales. Se concluyo que el clima ético se
veia afectado por dos factores negativos: inadecuada comunicacion y los
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conflictos que surgen de ella; y dos factores positivos: respeto por los derecho de
los pacientes y declinar decisiones a peticion de los familiares, se observo que la
cultura China influye de manera importante en el comportamiento tanto del
personal médico como de los pacientes y familiares, este estudio ha sido Unico en
su tipo en Hong Kong Yy sefiala la necesidad de una reorganizacion a nivel
institucional asi como educacién en ética médica.*

Con base en estos estudios y con la autorizacion del Dr. Hui (VER ANEXO 1), se
cred un instrumento que evaluara ambas situaciones: la perspectiva que tienen los
médicos respecto al manejo multidisciplinario de los pacientes con Trisomia 13 y
18, enfocandonos a las consideraciones éticas.
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5. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las Trisomias 13 y 18 son cromosomopatias que anteriormente se consideraban
como fatales, actualmente se ha observado que la sobrevida de estos pacientes
puede sobrepasar el afio de vida, esto depende si se trata de una
cromosomopatia total, parcial o mosaico, ademas del manejo médico-quirlrgico
instaurado y las comorbilidades de cada uno. La Academia Americana de
Pediatria ya excluye a este tipo de pacientes de la lista de los padecimientos en
los que no se debe de iniciar la reanimacion al momento del nacimiento, lo que ha
llevado a que los servicios de salud tomen una actitud diferente ante estas
cromosomopatias. Por otra parte no solo es decidir si se da reanimacion o no, si
no el manejo especifico que se dard a cada una de las malformaciones y a las
posibles complicaciones que tendra a lo largo de la vida, lo que conlleva a tomar
decisiones constantemente de continuar o no con las propuestas en su manejo. La
toma de decisiones en el manejo de estos pacientes se ve influenciada tanto por la
experiencia del médico, la formacion ética asi como los organismos o comités de
Bioética de cada institucion, pero la opinion de los padres, también influye en su
manejo. Durante la toma de decisiones ¢ ElI médico actia de acuerdo al principio
de beneficiencia? ¢Qué tan clara es la informacion proporcionada a los padres
sobre el estado actual y pronéstico del paciente, para tomar una decision
adecuada? ¢ Se explica a los familiares los procedimientos a realizar, asi como su
objetivo y posibles complicaciones? ¢Se plantea a los padres la posibilidad de
proporcionar cuidados paliativos al paciente? ¢ElI personal médico tiene
conocimientos sobre ética médica para poder orientar a los padres y en conjunto
acordar el manejo que se dara el paciente?. Por estas interrogantes, el siguiente
estudio se enfoca en identificar la perspectiva del personal médico del Hospital
Infantil de México Federico GoOmez respecto a la toma de decisiones en el manejo
médico multidisciplinario de los pacientes con Trisomia 13 y 18.
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6. PREGUNTA DE INVESTIGACION
¢, Cuél es la percepcion del personal médico del Hospital Infantii de México

Federico GOomez respecto a la toma de decisiones en el manejo médico
multidisciplinario de los pacientes con Trisomia 13 y 18~.
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7. JUSTIFICACION

Al ser el Hospital Infantil de México Federico GOmez el primer instituto nacional de
Salud, y ser un hospital de concentracién en donde el primer motivo de consulta
son las malformaciones congénitas; es vital conocer la percepcion del personal
médico respecto a la toma de decisiones en el manejo médico multidisciplinario de
los pacientes con Trisomia 13y 18.

El antecedente es que la Academia Americana de Pediatria plantea que todos los
profesionales de la salud que asisten nifios deberian contar con los conocimientos,
actitudes y destrezas basicas para ofrecer una atencién enfocada a cuidados
paliativos a quienes lo necesiten, en todos los escenarios de atencion, en forma
personal o en equipo.®’
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8. OBJETIVOS

Objetivo General:

Identificar la percepcion del personal médico del Hospital Infantil de México
Federico Gomez respecto a la toma de decisiones en el manejo médico
multidisciplinario de los pacientes con Trisomias13y 18.

Objetivos especificos:

Identificar si el personal médico considera que la atencién que brindan a los
pacientes con trisomia 13 y 18 es de calidad.

Identificar si la relacion del personal médico con enfermeria o los familiares
influyen en la toma de decisiones en el manejo médico multidisciplinario de
los pacientes con Trisomia 13 y 18.

Identificar si el personal médico se rige bajo el principio de beneficencia en
el manejo médico multidisciplinario de los pacientes con Trisomia 13y 18.

Identificar si el personal médico se rige bajo el principio de autonomia,
especialmente llevando a la practica el consentimiento informado
(documento legal), en el manejo médico multidisciplinario de los pacientes
con Trisomia 13y 18.

Identificar si el el personal médico sabe qué cuidados son paliativos y
cuales fatiles en el en el manejo médico multidisciplinario de los pacientes
con Trisomia 13y 18.

Identificar si el personal médico se considera si/ no capacitado en formacion
Etica, y si esta es indispensable en su entrenamiento.
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9. METODOLOGIA
Se trato de un estudio observacional, descriptivo, transversal y prospectivo.

Poblacion:

Criterios de inclusion.

e Médicos residentes en la especialidad de pediatria o genética.

e Médicos residentes en sub-especialidades de pediatria.

e Meédicos adscritos con especialidad de pediatria, genética o subespecialidad de
pediatria.

Criterios de exclusion.
e Meédicos residentes o adscritos que no dieron su consentimiento verbal para
participar en el estudio.

Muestreo:
La muestra se eligi6 mediante un muestreo no probabilistico de casos
consecutivos.

Descripcion general del estudio:

Se traté de un estudio en el que se aplicé un instrumento de 17 preguntas (Anexo
II), adaptado de: A survey of the ethics climate of Hong Kong public hospitals del
Doctor Edwin Hui, publicado en 2008 en el Journal Clinical Ethics*, autorizado por
el autor el dia 31 de Marzo de 2017 (Anexo I).
El instrumento original contiene 45 preguntas, sin embargo solo se seleccionaron
las preguntas que son aplicables a la poblacion pediatrica en especial al manejo
de los pacientes con Trisomia 13y 18.
En el cuestionario se evaluan diferentes temas como son:

- Calidad y respeto en el cuidado del paciente.

- Relaciéon médico-familiar responsable del paciente.

- Actuar médico en base al principio de beneficencia.

- Respeto por la autonomia del paciente. Aplicacion del consentimiento

informado.

- Respeto por la confidencialidad y privacidad del paciente.

- Decisiones al final de la vida.

- Cuidado futiles del paciente.

- Desacuerdos entre el personal médico.

- Educacion en ética.

Cada pregunta consta de tres opciones de respuesta: de acuerdo, en desacuerdo
y neutral.

Se solicité a los médicos contestar el instrumento de forma andénima y sélo se
solicité que proporcionaran su grado académico, género y edad.

Las respuestas de los cuestionarios fueron directamente vaciadas a una base de
datos disefiada para este estudio.
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10. CONSIDERACIONES ETICAS

En la Ley General de Salud, en el titulo segundo sobre los aspectos éticos de la
investigacion en seres humanos, capitulo I, articulo 17 se describe que cuando se
aplican cuestionarios a individuos o grupos en los que no se manipula la conducta
del sujeto y no se modifican las variables fisicas, psicolégicas o sociales de los
mismos, se considera una investigacion con riesgo minimo, en las que el
consentimiento informado de participacion puede formularse verbalmente y no por
escrito.
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11. PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Con el paguete estadistico para las ciencias sociales (SPSS version 20.0) se
realizé una estadistica descriptiva de los 17 preguntas del cuestionario por medio
de las frecuencias y las proporciones.
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12. DESCRIPCION DE VARIABLES

Las variables que se consideraron en el estudio fueron las 17 preguntas derivadas
del instrumento de medicion “A survey of the ethics climate of Hong Kong public
hospitals del Dr. Hui sobre, cada una de las cuales se califico como de acuerdo,
neutral o en desacuerdo.

Todas las variables del instrumento fueron variables cualitativas ordinales con tres
opciones de respuesta:

De acuerdo: Con conformidad o igual opinion.

Neutral: Que no participa de ninguna de las opciones en conflicto.

En desacuerdo: Discordia o inconformidad en los dictamenes o acciones.

Respeto

Definicion conceptual: Compromiso del médico de otorgar atencidbn a sus
pacientes, con la consideracion y cortesia que su condicibn de humano enfermo
requiere.

Definicion operacional: Se formul6 un instrumento de 17 preguntas de las cuales
una se enfoco a identificar si el médico consideraba el respeto como parte de la
atencion médica de los pacientes con Trisomia 13y 18.

Beneficencia

Definicion conceptual: Dirigir las acciones de la practica médica a buscar el
beneficio del paciente y de la sociedad, mediante la prestacion de la atencion
meédica. Procurar que todos los actos médicos permitan lograr el maximo beneficio
para el paciente, exponiéndolo al minimo riesgo.

Definicion operacional: Se formuld un instrumento de 17 preguntas de las cuales
tres se enfocaron a identificar si el médico actuaba bajo el principio de
beneficencia en la atencion médica de los pacientes con Trisomia 13 y 18.

Autonomia

Definicién conceptual: Derecho de los enfermos adultos, en uso de sus
facultades mentales, para decidir lo que ha de hacerse con su persona, en lo
referente a atencion médica. En caso de que el paciente esté imposibilitado para
tomar las decisiones que le conciernen, la responsabilidad recae en el o los
familiares legalmente responsables o un apoderado legal.

Definicion operacional: Se formulé un instrumento de 17 preguntas de las cuales
tres se enfocaron a identificar si el médico actuaba bajo el principio de autonomia
en la atencion médica de los pacientes con Trisomia 13y 18.

Confidencialidad

Definicion conceptual: Derecho del paciente de que se respete el secreto en la
informacion proporcionada al médico, durante la relacion profesional médico-
paciente. La informacion contenida en el expediente clinico esta sujeta al principio
de confidencialidad, por lo cual todas las personas que lo manejen estan
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legalmente obligadas al secreto. Situacion similar se aplica en caso del expediente
electronico.

Definicion operacional: Se formul6 un instrumento de 17 preguntas de las cuales
una se enfoco a identificar si el médico consideraba la confidencialidad como parte
de la atencion médica de los pacientes con Trisomia 13y 18.

Etica médica

Definiciébn conceptual: Disciplina que fomenta la buena practica médica,
mediante la busqueda del beneficio del paciente, dirigida a preservar su dignidad,
su salud y su vida.

Definicion operacional: Se formuldé un instrumento de 17 preguntas de las cuales
dos se enfocaron a identificar si el médico consideraba la ética médica como parte
de la atencion médica de los pacientes con Trisomia 13 y 18 y como parte de la
formacion médica

Consentimiento informado

Definicion conceptual: Es el espiritu de la autonomia. Para entablar un didlogo
de esta naturaleza se necesita que los padres hayan sido informados, hayan
comprendido el beneficio y los riesgos de la decision que correra su hijo y que
todo esto sea sin ninguna coaccion.

Definicion operacional: Se formul6 un instrumento de 17 preguntas de las cuales
tres se enfocaron a identificar si el médico llevaba a la practica el consentimiento
informado en la atencion médica de los pacientes con Trisomia 13y 18.

Fatil:

Definicion conceptual: Medida que tedricamente podria servir, en la practica no
obtiene el resultado deseado. Ejemplos de estas medidas futiles son la aplicacién
de un ventilador mecénico en un paciente terminal para tratar la insuficiencia
respiratoria; una dialisis peritoneal en un paciente similar con hiperkalemia.
Definicion operacional: Se formul6 un instrumento de 17 preguntas de las cuales
una se enfocé a identificar si el médico identificaba qué cuidados eran fatiles en la
atencion médica de los pacientes con Trisomia 13y 18.

Cuidados paliativos

Definicion conceptual: De acuerdo a la OMS “consisten en el cuidado activo del
cuerpo, la mente y el espiritu y también incluye dar apoyo a la familia; comienzan
cuando la enfermedad es diagnosticada y continian a pesar de si se da 0 no
tratamiento dirigido a su enfermedad, se debe evaluar y aliviar la angustia fisica y
psicosocial, se requiere de un equipo multidisciplinario que incluya a la familia y
gue haga uso de los recursos disponibles en la comunidad por ultimo que los
cuidados paliativos pueden ser dados desde centros de salud como en las casa-
hogar”
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Definicion operacional: Se formuld un instrumento de 17 preguntas de las cuales
una se enfoco a identificar si el médico conocia acerca de los cuidados paliativos y
que se pudieran ofrecer como parte de la atencion médica de los pacientes con
Trisomia 13y 18.

Calidad de la atencion

Definicion conceptual: Propiedad que la atencion médica puede poseer en
grados variables en cuanto a su eficiencia, eficacia, efectividad y equidad que
repercuten en la satisfaccion del usuario.

Definicién operacional: Se formul6 un instrumento de 17 preguntas de las cuales
una se enfoco a identificar si el médico consideraba la calidad como parte de la
atencién médica de los pacientes con Trisomia 13y 18.
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13. RESULTADOS

Se encuestaron a 115 médicos adscritos y residentes que cumplieron con los
criterios de seleccidon. Respecto a la primera pregunta que evalla la calidad en el
cuidado del paciente, el 63% de los médicos estuvieron de acuerdo (73/115;
63.5%) y solo el 2.6% estuvieron en desacuerdo (3/115; 2.6%), 39 personas se
mantuvieron como neutrales en su respuesta (39/115; 33.91%) (Figura 1).

H De Acuerdo
H Neutral

= En desacuerdo

Figura 1. Calidad en el cuidado del paciente con Trisomia 13 (T13) y 18 (T18).

La segunda pregunta que evalla si el médico respeta los derechos y valores de
los pacientes con Trisomia 13 y 18 la mayoria estuvo de acuerdo, siendo el 85.3%
del total (98/115; 85.3%) (Figura 2).

W De Acuerdo
B Neutral

= En desacuerdo
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Figura 2. Respeto por los valores y derechos de los pacientes con T13y T18

Con respecto a la preguntan 3, sobre si el médico ocupa tiempo para comunicarse
con los familiares de los pacientes el 62.6% estuvieron de acuerdo (72/115;
62.6%) y un 31.3 % respondieron como neutrales (36/115; 31.3%) en su
respuesta. (Figura 3)

W De Acuerdo
H Neutral

m En desacuerdo

Figura 3. Comunicacion entre el médico y los familiares de los pacientes con
T13y T18.

En la pregunta 4 donde se interroga si el médico se encuentra en desacuerdo con
los familiares de los pacientes respecto a qué tipo de tratamiento es el mejor, la
mayoria respondieron como neutrales en un 44.4% (51/115; 44.4%) y 33.9%
estuvieron en desacuerdo (39/115; 33.9%).

H De Acuerdo
H Neutral

 En desacuerdo

Figura 4. Desacuerdos entre el médico y familiares respecto a que
tratamiento es el mejor para el paciente con T13y T18.
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En la quinta pregunta se interroga si los familiares de los pacientes con T13y T18
insisten en tratamientos médicos considerados ya no beneficiosos para los
pacientes, el 46.1% respondi6 como neutral (53/115; 46.1%) vy el 36.5 %
estuvieron de acuerdo (42/115; 36.5%) (Figura 5).

H De Acuerdo
H Neutral

= En desacuerdo

Figura 5. Insistencia en los tratamientos médicos considerados ya no
beneficiosos para los pacientes con T13y T18 por parte de los familiares.

En la pregunta 6 en el cual se pregunta si el médico se rinde a las solicitudes de la
familia para proporcionar ciertos tratamientos a los pacientes con T13 y T18, 33
meédicos estuvieron de acuerdo (33/115; 28.75), 39 fueron neutrales (39/115;
33.9% y 43 en desacuerdo (43/115; 37.4%). (Figura 6)

H De Acuerdo
H Neutral

= En desacuerdo

Figura 6. El médico se rinde a las solicitudes de la familia para proporcionar
ciertos tratamientos a los pacientes con T13y T18.
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En la pregunta 7 en la que se evalla si el médico trata a los pacientes contra sus
deseos, pero para su bien, 45.2% estan en desacuerdo (52/115; 45.2%) vy el
33.9% respondieron como neutral (39/115; 33.9%). (Figura 7)

H De Acuerdo
H Neutral

= En desacuerdo

Figura 7. El médico trata a los pacientes contra sus deseos, pero para su
bien

En la pregunta 8 donde se interroga si el médico decide si un tratamiento ya no es
beneficioso (médicamente indtil) para el paciente con T13 y T18, la mayoria estan
de acuerdo en un 57.4% (66/115; 57.4) (Figura 8).

H De Acuerdo
H Neutral

= En desacuerdo

Figura 8. El médico decide si un tratamiento ya no es beneficioso
(médicamente inutil) para el paciente con T13y T18.
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Con respecto a la pregunta 9 el 86.1% estan de acuerdo (99/115; 86.1%) que el
médico respeta la confidencialidad del paciente (Figura 9).

H De Acuerdo
H Neutral

M En desacuerdo

Figura 9. Respeto por a privacidad y la confidencialidad del paciente.

Algo similar sucedi6 con la pregunta 10 que evalla si se obtiene consentimiento
informado antes de cualquier procedimiento con los pacientes y el 78.3%
respondieron estar de acuerdo (90/115; 78.3%) (Figura 10).

W De Acuerdo

H Neutral

W En
desacuerdo

Figura 10. El médico siempre obtiene el consentimiento informado para los
examenes y tratamientos para los pacientes con T13y T18
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El 82.6% de los médicos estuvieron de acuerdo (95/115; 82.6%) (Pregunta 11)
gue el consentimiento informado en situaciones de emergencia siempre se obtiene
de los familiares responsables o es firmado por personal médico (Figura 11).

B De Acuerdo
H Neutral

1 En desacuerdo

Figura 11. El consentimiento informado en situaciones de emergencia
siempre se obtiene de los familiares responsables o es firmado por personal
medico

El 70.5% de los médicos estuvieron de acuerdo cuando se les interroga (81/115;
70.5%) si los procedimientos y tratamientos se explican claramente y en un
lenguaje comprensible para los pacientes con T13 y T18 antes de que se les pida
dar su consentimiento (Figura 12).

B De Acuerdo
H Neutral

= En desacuerdo

Figura 12. Explicacion clara y en lenguaje comprensible para los familiares
de pacientes con T13 y T18 sobre los procedimientos y tratamientos al
solicitar el consentimiento informado
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En lo que respecta  a los pacientes en fase  terminal,
el 59.1% esta de acuerdo (68/115; 59.1%) que la mayoria de los trabajadores de
los hospitales saben qué es legalmente permisible para los médicos suspender los
tratamientos de mantenimiento de la vida no beneficiosos para el paciente, el 21.8
% se considera neutral (25/115; 21.8) y el 19.1% en desacuerdo (22/115; 19.1%)
(Figura 13).

H De Acuerdo
H Neutral

= En desacuerdo

Figura 13. Conocimiento del personal médico acerca de cuidados paliativos

En la pregunta 14 donde se cuestiona sobre los desacuerdos entre doctores y
enfermeras son comunes en el hospital respecto al manejo de los pacientes con
T13 y T18 el 45.2% refirieron estar en desacuerdo (52/115: 45.2%) vy el 37.4%
como neutral (43/115; 37.4%), solo el 17.4% refirieron estar de acuerdo (20/115;
17.4%) (Figura 14).

B De Acuerdo
H Neutral

M En desacuerdo

Figura 14. Desacuerdos entre doctores y enfermeras respecto al manejo de
los pacientes con T13y T18

41



El 33% estuvieron en desacuerdo (38/115; 33%) (Pregunta 15) cuando se les
interroga si los conflictos entre los médicos respecto al tratamiento son comunes y
el cuidado del paciente con T13 y T18 se ve afectado, el 39.2% estan en una
posicion neutral (45/115; 39.2%) y el 27.8% estuvieron de acuerdo (32/115;

27.8%) (Figura 15).

H De Acuerdo
H Neutral

= En desacuerdo

Figura 15. Repercusion en el cuidado del paciente con T13y T18 secundario
conflictos entre los médicos respecto al tratamiento.

En la pregunta 16 se cuestiona si la mayoria de los médicos no cuentan con
entrenamiento formal en ética, el 44.4% refirieron estar de acuerdo (51/115;
44.4%) y el 89.5% consideran (Pregunta 17) que el hospital deberia proporcionar
cierta formacion en ética (103/115; 89.5%) (Figura 16y 17).

H De Acuerdo
H Neutral

= En desacuerdo

Figura 16. Entrenamiento formal en ética en el personal médico
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H De Acuerdo
H Neutral

= En desacuerdo

Figura 17. Personal médico que considera que el hospital deberia

proporcionar cierta educacion en ética.
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Los resultados de todo el cuestionario se muestran en la siguiente tabla (Tabla 4)

Tabla 4. Resultados generales del estudio De Neutral En
Pregunta Acuerdo % desacuerdo
% %

1 En general, la calidad en el cuidado del paciente en esta institucion es 63.5 33.9 2.6
satisfactoria para los pacientes con Trisomia 13 (T13) y 18 (T18).

2 El médico respeta los valores y derechos de los pacientes con T13 y T18. 85.3 13 1.7

3 El médico ocupa tiempo para comunicarse con los familiares de los 62.6 31.3 6.1
pacientes con T13 y T18.

4 El médico frecuentemente se encuentra en desacuerdo con los 21.7 44.4 33.9
familiares del paciente con T13 y T18, con respecto a qué tipo de
tratamiento es el mejor para el paciente.

5 Los familiares de los pacientes con T13 y T18 insisten en tratamientos 36.5 46.1 16.5
médicos considerados ya no beneficiosos para los pacientes.

6 El médico se rinde a las solicitudes de la familia para proporcionar 28.7 33.9 374
ciertos tratamientos a los pacientes con T13 y T18, siempre y cuando no
agreguen dolor y sufrimiento a los pacientes, por ejemplo,
transfusiones de sangre, antibidticos IV, etc.

7 El médico trata a los pacientes contra sus deseos, pero para su bien. 20.9 33.9 45 .2

8 El médico decide si un tratamiento ya no es beneficioso (médicamente 57.4 32.2 104
inutil) para el paciente con T13 y T18.

9 La privacidad y la confidencialidad del paciente siempre se respetany 86.1 9.6 4.3
protegen (por ejemplo, la historia clinica del paciente y el diagndstico
no se discuten entre los médicos y enfermeras en dreas publicas y el
expediente clinico no es leido por terceros no autorizados).

10 | El médico siempre obtiene el consentimiento informado para los 78.3 13 8.7
examenes y tratamientos para los pacientes con T13 y T18.

11 | El consentimiento informado en situaciones de emergencia siempre se 82.6 15.7 1.7
obtiene los familiares responsables o es firmado por personal médico.

12 | Los procedimientos y tratamientos se explican claramente y en un 70.5 25.2 4.3
lenguaje comprensible para los pacientes con T13 y T18 antes de que se
les pida dar su consentimiento.

13 | Enlo que respecta a los pacientes en fase terminal, la mayoria de los 59.1 21.8 19.1
trabajadores de los hospitales saben qué es legalmente permisible para
los médicos suspender los tratamientos de mantenimiento de la vida no
beneficiosos para el paciente; por ejemplo: uso de ventilador,
reanimacion cardiopulmonar en caso de paro cardiorrespiratorio,
tratamiento quirurgico, etc. siempre y cuando se consulte a la familia
del paciente y esté de acuerdo con la decision (cuidados paliativos).

14 | Los desacuerdos entre doctores y enfermeras son comunes en el 17.4 374 45.2
hospital respecto al manejo de los pacientes con T13 y T18.

15 | Los conflictos entre los médicos respecto al tratamiento son comunes y 27.8 39.2 33
el cuidado del paciente con T13 y T18 se ve afectado.

16 | La mayoria de los miembros del personal NO tienen ninguin 44.4 25.2 304
entrenamiento formal en ética.

17 | Usted considera que el hospital deberia proporcionar cierta educacion 89.5 9.6 0.9

en ética.
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14. DISCUSION

La ética en el ejercicio de la pediatria se enfrenta a diversos dilemas que pueden
suscitar su juicio acerca del diagndstico, el tratamiento o prondstico que emite en
un nifio enfermo.*® En el caso de patologias como son el sindrome de Edwards y
Patau, en especial este ultimo, en el cual la sobrevida es muy corta ademas de
cursar con multiples comorbilidades que entorpecen su calidad de vida y
prondstico, el médico se enfrenta a una serie de decisiones que van regidas por su
formacion ética pero también por las normas establecidas en cada institucion
respecto al manejo médico de este tipo de poblacién y que van a impactar en el
tratamiento y prondstico de su enfermedad.

Es importante mencionar que anteriormente el pronostico y la sobrevida de
pacientes con este tipo de trisomias era aun menor a lo que se reporta
actualmente. Se tienen registrados multiples casos en los cuales se han realizado
desde tratamientos médicos o quirdrgicos con el objetivo de aminorar las diversas
malformaciones con las que pueden cursar, proporcionando una mayor sobrevida
en los dias o afios de vida que pudiera tener el paciente. La situacion anterior se
asocia con la conducta a seguir después de recibir a un neonato en la sala de
partos y con sospecha de estas Trisomias que cambia de no reanimar a dar los
pasos iniciales en la reanimacion neonatal, siempre y cuando los padres estén de
acuerdo, lo mismo sucede en los primeros dias 0 meses de vida: ¢Qué le puedo
ofrecer al paciente?, ¢Este tratamiento o cirugia, mejorara su calidad de vida o
solo prolongaré su sufrimiento?.

A pesar de que la mas reciente edicién del manual de reanimacién neonatal de la
American Heart Association y la American Academy of Pediatrics retir6 a la
trisomia 18 y 13 de los diagndsticos que son considerados éticamente para no
iniciar la reanimacién al nacimiento® las interrogantes sobre el manejo
multidisciplinario persisten y en la mayoria de los casos, principalmente en
hospitales de primer y segundo nivel, se desconoce cémo actuar ante un paciente
con este diagnéstico y temas esenciales como respeto, calidad en atencion,
beneficiencia, autonomia a través del consentimiento informado son olvidados en
la practica médica.

CALIDAD Y RESPETO EN LA ATENCION DEL PACIENTE.

En el presente estudio la mayoria de los aspectos a evaluar dieron resultados muy
alentadores, tal es el caso de la pregunta 1 en la que la mayoria de los casos
(64%) consideraron que la atencion médica que se otorga a estos pacientes es
satisfactoria. Lo anterior cuando se parte de la consideracion de que calidad en la
atencion se define como “Propiedad que la atencion médica puede poseer en
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grados variables en cuanto a su eficiencia, eficacia, efectividad y equidad que
repercuten en la satisfaccion del usuario”. Tales resultados pudieran ser el reflejo
de la coordinacion y buen desempefio de las mdiltiples subespecialidades que
pudieran estar interviniendo en su manejo meédico o quirdrgico, sin embargo
pudiera ser complementario conocer la perspectiva de los padres de familia que
son los primeros en observar el estado de salud de su hijo.

El respeto, como uno de los principios éticos esenciales en la practica médica y
que también es mencionado en la carta de los derechos generales de los
pacientes, publicada en la Ley General de Salud**; podria no llevarse a la practica
meédica al conocer el diagndstico y prondstico del paciente, sin embargo en la
presente encuesta la mayoria de los médicos interrogados (Pregunta 2) (85%)
consideraron que los valores y derechos de los pacientes son respetados y sélo
un 13% se manifesté como neutral, lo cual genera optimismo ya que este valor
podria reforzarse en la formacion de todo personal médico.

RELACION MEDICO-FAMILIAR DEL PACIENTE.

Para evaluar la relacion médico y familiar del paciente se realizaron dos
preguntas, la primera (Pregunta 3) para evaluar si el médico ocupa tiempo para
comunicarse con el familiar en la que el 31% tomo6 una posicidon neutral y solo el
62% estuvo de acuerdo. La comunicacion y el proporcionar informacién clara y
precisa acerca de la enfermedad del paciente es de vital importancia, que va
desde el consejo o asesoramiento genético por el experto del tema, asi como la
explicacion de cada una de las malformaciones que pudiera tener al paciente. El
definir qué tratamiento seria el mejor, los cuidados especiales y el costo de
mantener cada uno; de requerir alguna intervencién quirdrgica, explicar en qué
consiste y las posibles complicaciones. Uno de los puntos principales es el
pronéstico, que implica los afios de sobrevida, como sera su calidad de vida y su
relacion con el medio. Explicar a los padres ampliamente cada uno de estos
puntos puede ayudar a tomar las decisiones sobre el manejo que se le dara a su
hijo.

Esto lleva a la siguiente pregunta (Pregunta 4) en la que se cuestiona si el médico
frecuentemente se encuentra en desacuerdo con los familiares respecto a que tipo
tratamiento es el mejor; el 21.7% estuvo de acuerdo con la pregunta y un 44% se
mantuvo neutral. El que el 34% de los médicos estuviera en desacuerdo con la
pregunta, podria deberse a que en la practica, la comunicacion con los familiares
no es tan efectiva como parece, que no se proporciona informacion clara o bien
gue el objetivo del médico es muy diferente al de los padres.
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ACTUAR MEDICO BAJO EL PRINCIPIO DE BENEFICENCIA.

El principio de beneficencia se refiere a la obligacion ética de aumentar al maximo
los beneficios y reducir al minimo los dafios o perjuicios. Aplicando este concepto
al manejo del paciente con Trisomia 13 o 18 puede ir desde el manejo del estado
nutricional del paciente, ayudar al manejo de las secreciones, proporcionar confort,
aliviar el dolor, apoyo ventilatorio, entre otras y evitar aquellas intervenciones cuyo
objetivo seria corregir alguna malformacién que lejos de ser beneficiosas, su
resultado no cambia mucho respecto a su estado inicial o bien aumenta el riesgo
de descompensar al paciente o sumarse a otra de sus co-morbilidades.

Respecto a este tema (Pregunta 5) el 36% de los médicos estuvieron de acuerdo
en que los familiares de los pacientes insisten en tratamientos meédicos
considerados ya no beneficiosos para los pacientes. Este problema podria ser el
resultado de una falta de informacion del médico hacia los padres, explicando que
se busca lo mejor para su hijo y eso no implica ofrecer lo Ultimo en cirugia
cardiovascular o la cirugia plastica para corregir cierta malformacion, si no
proporcionar las medidas que lo mantengan estable. Sin embargo ante esta
posicion de los padres, el 37 % de los médicos opinaron estar en desacuerdo
cuando se les interroga (Pregunta 6) si el médico se rinde a las solicitudes de la
familia para proporcionar ciertos tratamientos a los pacientes con T13 y T18,
siempre y cuando no agreguen dolor y sufrimiento a los pacientes; con lo que se
puede sefialar que pese a los deseos de los padres, el médico actia en beneficio
del nifio, al menos en esta situacion.

CONFIDENCIALIDAD Y PRIVACIDAD DE LA INFORMACION DEL PACIENTE.

Uno de los derechos del paciente referido en La Carta de los Derechos Generales
de los pacientes, publicada en la Ley General de Salud, es la confidencialidad y
privacidad de la informacion, el 86% de los médicos refieren estar de acuerdo a
gue este punto se respeta en el actuar médico (Pregunta 9), lo que podria
considerarse como una buena practica médica.

RESPETO A LA AUTONOMIA DEL PACIENTE Y APLICACION DEL
CONSENTIMIENTO INFORMADO.

Cuando se interrogd respecto al consentimiento informado que es el documento
qgue refleja la autonomia del paciente y que en este caso los padres son los
responsables en la toma de decisiones, referente a este tema, la mayoria de los
médicos estan de acuerdo (Pregunta 10 y 11) en que el consentimiento informado
para cualquier intervencion médica o quirdrgica es firmado o por el familiar o el
meédico si los familiares no se encuentran presentes (78 y 83% respectivamente).
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Por otra parte sélo el 71% de los médicos indicaron estar de acuerdo (Pregunta
12) cuando se les cuestiona si los procedimientos y tratamientos se explican
claramente y en un lenguaje claro a los familiares antes de que se les pida dar su
consentimiento. El resto de los médicos estuvieron en desacuerdo o su respuesta
fue neutral. Tal resultado hace reflexionar nuevamente en la comunicacién que se
establece con los familiares; ya que en la mayoria de las ocasiones la falta de
tiempo ya sea por las multiples actividades o la cantidad de pacientes por atender,
entorpece la informacion que se proporciona a los familiares, desconociendo si el
padre o la madre entendieron la situacion de su hijo y el procedimiento a realizar.
Este punto igualmente se establece como otro de los derechos en La Carta de los
Derechos Generales de los pacientes, haciendo referencia que a “debera ser
informado en forma amplia y completa en qué consisten los beneficios que se
esperan, asi como de las complicaciones o eventos negativos que pudieran

presentarse a consecuencia del acto médico”.*?

DECISIONES AL FINAL DE LA VIDA. CUIDADO FUTILES DEL PACIENTE.

Son mudltiples las situaciones que generan conflictos relacionados con el
tratamiento de los nifios con enfermedades en fase terminal, con graves
malformaciones congénitas, con dafio neuroldgico severo e irreversible. La
complejidad de esta situacién es muy alta y ligada profundamente al sentimiento y
los valores de los integrantes del equipo sanitario.®*® El conflicto inicia desde que
uno determina que paciente se considera en estado terminal y que solo es
candidato a tratamientos paliativos ademas de aprender a discernir cuando ya solo
se estan ofreciendo tratamientos futiles al paciente.

Respecto a ésta tematica se interrogd (Pregunta 8) a los médicos si ellos deciden
si un tratamiento ya no es beneficioso (médicamente inutil) para el paciente con
Trisomia 13 y 18. Poco mas de la mitad de los médicos (57.4%) respondieron
estar de acuerdo, el 32% respondieron como neutral y un 10% en desacuerdo.
Una posible explicacién de que cerca de la mitad no estén de acuerdo con la
pregunta, seria la falta de informacion sobre qué pacientes son considerados
como terminales y en qué consisten los tratamientos paliativos. En otras ocasiones
se identifica claramente que un paciente se beneficiaria mas de entrar a cuidados
paliativos, pero el médico o familiar se rehusan a dicho tratamiento, ya sea porque
consideran que se puede ofrecer algo mas al nifio o simplemente por temor al
resultado final.
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En la pregunta 13 se interrogd “En lo que respecta a los pacientes en fase
terminal, la mayoria de los trabajadores de los hospitales saben qué es legalmente
permisible para los médicos suspender los tratamientos de mantenimiento de la
vida no beneficiosos para el paciente; por ejemplo: uso de ventilador, reanimacion
cardiopulmonar en caso de paro cardiorrespiratorio, tratamiento quirdrgico, etc.
siempre y cuando se consulte a la familia del paciente y esté de acuerdo con la
decision (cuidados paliativos). El 59% de los médicos estuvieron de acuerdo, el
resto respondieron como neutral o en desacuerdo; lo que reafirma que hace falta
informacion respecto a este tema y que como personal de salud, identificar este
tipo de situaciones es esencial en la practica diaria; en especial en un hospital de
tercer nivel donde se atienden patologias complejas y poco comunes, en las que
ya se ha ofrecido todo al paciente, su enfermedad se encuentra en un estado
avanzado o simplemente el iniciar un tratamiento médico o quirirgico empeoraria
su estado actual.

ACUERDOS EN EL PERSONAL MEDICO EN LA TOMA DE DECISIONES.

Respecto a la toma de decisiones y trabajo en equipo del personal médico, sobre
todo aquellos que estan mas en contacto con el paciente como son las enfermeras
y el grupo de médicos asignados a su tratamiento, se interrogé (Pregunta 14) si
los desacuerdos entre doctores y enfermeras son comunes en el hospital respecto
al manejo de los pacientes con Trisomia 13 y 18. El 17% respondié estar de
acuerdo y un 37% respondié como neutral.

Se formulé una segunda pregunta (Pregunta 15) en la que se cuestiond si los
conflictos entre los médicos respecto al tratamiento son comunes y el cuidado del
paciente se ve afectado. El 39% respondié neutral y el 33% en desacuerdo.
Idealmente la colaboracion entre enfermeras y médicos deberian tener como Unico
objetivo el bienestar del paciente, en el caso de pacientes con Trisomia 13 y 18,
identificar cual es el bienestar del paciente pudiera causar discrepancias entre que
es lo mejor para el nifio; sin embargo, esto no deberia afectar el manejo de los
pacientes. Al tratarse de sindromes que requieren el manejo multidisciplinario, el
personal que esté involucrado en el cuidado y tratamiento del paciente deben
trabajar por un objetivo en comin que sea regido por un Comité de Etica; ademas
que este equipo multidisciplinario debera tener formacién en bioética que ayude a
tomar decisiones asertivas en el tratamiento.
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EDUCACION EN ETICA

La Academia Americana de Pediatria plantea que todos los profesionales de la
salud que asisten nifios deberian contar con los conocimientos, actitudes y
destrezas basicas para ofrecer una atencion dirigida en cuidados paliativos a
quienes lo necesiten, en todos los escenarios de atencion, en forma personal o en
equipo.®” Para este apartado, se encontr que el 44% de los médicos, estuvieron
de acuerdo (Pregunta 16) en que la mayoria de los miembros del personal no
tienen ninglin entrenamiento formal en Etica y el 90% consider6 (Pregunta 17) que
la Institucién deberia proporcionar educacion en Etica Médica.

El conocer la enfermedad, desde sus fundamentos genéticos hasta las ultimas
investigaciones que se han hecho respecto al manejo integral multidisciplinario,
incluido el manejo quirdrgico, por ejemplo: corregir malformaciones congénitas
cardiacas de los pacientes con Trisomia 13 y 18. Ayuda al personal médico en
particular al pediatra a formarse un criterio para ofrecer al paciente mejores
opciones de tratamiento. El personal médico con formacién en Etica Médica hace
que la atencién sea de calidad y calidez; satisfaciendo las necesidades de salud
del nifio sin llegar a la aplicacion de cuidados futiles; con el conocimiento y
comprension de los padres o tutores del mismo; apoyados en caso necesario de
los comités de Etica institucionales.
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15. CONCLUSIONES

Los pacientes con trisomia 13 y 18, cursan con multiples malformaciones desde
aguellas que pueden ser propiamente estéticas hasta las que pueden poner en
peligro la vida como son las cardiopatias congénitas o malformaciones en el
Sistema Nervioso Central. Esto hace que desde la gestacion, la vida se vea
comprometida, siendo el periodo postnatal el punto critico y la base de su
tratamiento, ya que en este periodo se tomaran multiples decisiones, desde dar los
primeros pasos de la reanimacion neonatal hasta las intervenciones que le
ofreceran una mejor calidad de vida, requiriendo el manejo multidisciplinario por
diversas especialidades pediatricas como son cirugia cardiovascular, neurologia,
gastroenterologia, nutricion, rehabilitacion, etc, ademas del consejo genético, el
apoyo de trabajo social y apoyo psicolégico para los padres.

Como se puede deducir se trata de un trabajo en equipo pero con compromiso de
manera personal, por todo aquél que se vea involucrado en el manejo de estos
pacientes.

Cabe destacar la necesidad de que las instituciones que traten patologias como la
Trisomia 13 y 18 y similares, formen a su personal médico en bioética que hagan
de la atencion médica humanizada, productiva y en beneficio del paciente.
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16. LIMITACIONES DEL ESTUDIO

No se presentaron limitaciones, sin embargo se trata de un estudio que pudiera
aplicarse a otras instituciones y a una poblacion mas grande, incluyendo
enfermeria, trabajo social y rehabilitacion, ademas de ampliar el tema a otras
patologias que requieran de cuidados paliativos.
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ANEXOS

l. Respuesta del Dr. Hui

Re: Authorization survey

Edwin Hui<ehui@regent-college.edu> M S Responder | v
dom 02/04, 12:01 am.
Usted %

I Reenviaste este mensaje el 02/04/2017 09:24 a.m.

Dear doctor: Feel free to use the questions provided that you follow the proper standard of citation and send me a copy of the paper published.
Best,

Edwin

Sent from my iPhone

= On Mar 31, 2017, at 2:27 PM, Sol alejo hdz. <soleilah07@hotmail.com= wrote:

-
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Instrumento

HOSHTAL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

Emcuesta para realizar la tesis “Constderaciones éticas en el manefo multidisciplinario de los pacientes can Trisomie 13

¥ 18 del Hospital Infantil de México Fedérico Gomez™ y obtener el Titule de especialista en Pediatria

Dra. Alejo Herndnde: Maria del Sal

Tutor: Dra. Constanza Garcia Delgado  Asesores: Dra. Verdnica Fabiola Marin Barroso, Dra. Gabriela Tercers Quintanilla
Encuesta adaptada de: Edwin C Hui. A sirvey of the ethics cimete of Hong Xomg pebiic hespitols, Clinical Ethics 20048; 3:

132-140 [Autorizado por: Dr, Edwin Hui 31 de Marzo de 2

017}

Edad: Ganarno: Grado académico: R1 R B3 MA
[ Pregunia e Meistral En
acuerdo desacuerda

1 Em genesal, la calidad en e cuidado del paciente en esta institucion e satisfactonia para
lod pacientes com Trisornia 13 (T13) y 1B (T18)

2 El médico respeta los valares y derechas de los pacentes con T13 v T1E.

3 El médico pcupa tismpa para comunicarss con kos familiares de los pacentes con T13 y
Tia.

4 El métdipa frecuentements se ancuentra en desacuerda con los familiares del paciente
oan T13 y T1E, can respecto a qué tipo de trataméento es el mejar para el paciente.

B Los famikiares de los pacientes con T13 y T1E insisten en tratamientos médicos
cansiderados ya no beneficiosos para los pacentes.

[ El médico w= rinde a las solicitudes de ka familia para prooorcionar certos tratamientos
& los patantes con T13 y T1E, siempre v cuando no agreguen dolos y sufrimienta a los
pacientes, por ejemplo, transfusiones de sangre, antibsdticos IV, e,

7 El médico trata a bas pathamles conlrs sus dessos, pero para su bien,

5 El médice decide si un tratamienta ya no es beneficioso {médicamente indtil) para el
paciente con T13 y T18.

El La prwwacdad y la confdencialdad del paciente siempra se respetan y protegen (par
ejempla, la histaria dinica del paciente y el diagndstica no se discuten entre los
miédicos y enfermeras en dreas pdblicas y el expediente clinico no es leido par terceros
na autorizadas),

10 | El médico siempre obtiene el consentimiento informada para los exdmenes y
Lratarmientas pars los pacientes con T13 ¢ T18,

11 | El consentimiento informada en situaciones de emergenca siemare se obtiene los
familiares responsabdes a es firmado por personal médica.

12 Las procedimeentas y tratamientos se explican claramente ¥ en un lenguaje
camprensdle para los pacientes con T13 ¢ T18 antes de que se bes pada dar su
oansentimienta.

13 Em lo que respecta a kos pacientes en fase terminal, la mayaria de los trabajadores de
los hospitales saben gué es |legalmente permisible para los médicos suspender los
tratamizntas de mantenimiento de la vida no beneficiosocs para el pacents; par
ejemple o de  sentilador, reanimacien  cardicpulmonar en  caso de pare
cardsorrespiratorio, tratamiente quirdrgico, etc. Sempre y cuando e consulte a la
familia del paciente y esté de acuerde con la decisidn |cuidados paliatives),

14 Las desacuerdos entre doctores v enlermeras won camunes en o hoapital respecta al
mamejo de |6 pacientes con T13 ¥ TIS,

15 | Las conflictos entre los médicos respecto al tratamiento son comunes y el cusdado del
pacients con T13 y T18 se ve afectado.

16 | La mayonia de los miembros del personal NO tienen nengidn entrenamiento formal en
Etica.

17 | Usted considera gue ol hospital deberia praporcionar cierta educacidn en dtica.
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. Preguntas por tema

Tema

Pregunta

Calidad y respeto en
el cuidado del
paciente

P1 En general, la calidad en el cuidado del paciente en esta institucidén es satisfactoria para los
pacientes con Trisomia 13 (T13) y 18 (T18).
P2 El médico respeta los valores y derechos de los pacientes con T13 y T18.

Relacién médico-
familiar responsable
del paciente

P3 El médico ocupa tiempo para comunicarse con los familiares de los pacientes con T13 y T18.
P4 El médico frecuentemente se encuentra en desacuerdo con los familiares del paciente con
T13 y T18, con respecto a qué tipo de tratamiento es el mejor para el paciente.

Actuar médico en
base al principio de
beneficencia

P5 Los familiares de los pacientes con T13 y T18 insisten en tratamientos médicos considerados
ya no beneficiosos para los pacientes.

P6 El médico se rinde a las solicitudes de la familia para proporcionar ciertos tratamientos a los
pacientes con T13 y T18, siempre y cuando no agreguen dolor y sufrimiento a los pacientes, por
ejemplo, transfusiones de sangre, antibiéticos IV, etc

P7 El médico trata a los pacientes contra sus deseos, pero para su bien.

Respeto por la
confidencialidad y
privacidad del
paciente

P9 La privacidad y la confidencialidad del paciente siempre se respetan y protegen (por ejemplo,
la historia clinica del paciente y el diagndstico no se discuten entre los médicos y enfermeras en
areas publicas y el expediente clinico no es leido por terceros no autorizados).

Respeto por la
autonomia del
paciente. Aplicacion
del consentimiento
informado.

P10 El médico siempre obtiene el consentimiento informado para los exdmenes y tratamientos
para los pacientes con T13 y T18.

P11 El consentimiento informado en situaciones de emergencia siempre se obtiene los
familiares responsables o es firmado por personal médico.

P12 Los procedimientos y tratamientos se explican claramente y en un lenguaje comprensible
para los pacientes con T13 y T18 antes de que se les pida dar su consentimiento.

Cuidado futiles del
paciente. Decisiones
al final de la vida.

P 13 En lo que respecta a los pacientes en fase terminal, la mayoria de los trabajadores de los
hospitales saben qué es legalmente permisible para los médicos suspender los tratamientos de
mantenimiento de la vida no beneficiosos para el paciente; por ejemplo: uso de ventilador,
reanimacion cardiopulmonar en caso de paro cardiorrespiratorio, tratamiento quirurgico, etc.
siempre y cuando se consulte a la familia del paciente y esté de acuerdo con la decision
(cuidados paliativos).

P8 El médico decide si un tratamiento ya no es beneficioso (médicamente inutil) para el paciente
conT13y T18.

Desacuerdos entre el
personal médico

P14 Los desacuerdos entre doctores y enfermeras son comunes en el hospital respecto al
manejo de los pacientes con T13 y T18.
P15 Los conflictos entre los médicos respecto al tratamiento son comunes y el cuidado del
paciente con T13 y T18 se ve afectado.

Educacion en ética

P16 La mayoria de los miembros del personal NO tienen ningun entrenamiento formal en ética.
P17 Usted considera que el hospital deberia proporcionar cierta educacion en ética.
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V.

Carta de Los Derechos Generales de los Pacientes

CARTA DE LOS DERECHOS GENERALES DE LOS PACIENTES

LEY GENERAL DE SALUD
MOM-168-55A-1-1998, del Expediente Clinico.

RECIBIR ATENCION MEDICA ADECUADA por personal preparada de acuerdo
a las recesidades de su estado de salud v las drcunstancias en que se brinda la
abencion; asl como a ser informado cuando requiera referencia a otro médico.

RECIBIR TRATO DIGNO ¥ RESPETUOS0. El padente tiene derecho a que el
médico, la enfermera y el personal que le brinden atencidn médica, e
identifiquen y le otorguen un trato digno, con respeto a sus convicdones
persanales y morales, principalmente  reladonadas con sus  condiciones
sodoculturales, de género, pudor a su intimidad, cualguiera gue sea el
padecimiento que presente, y se haga extensivo a los familiares o acompaniantes.

RECIBIR INFORMACIOMN SUFICIENTE, CLARA, OPORTUNA Y VERAZ. El
paciente, o en su caso el responsable, tienen derecho a que el médico tratante
les brinde informacidn completa sobre e diagndstico, prondstico v tratamiento;
s& exprese siempre en forma dara y comprensible; que la informadidn que se
brinde sea oportuna, con &l fin de favorecer el conodimiento pleno del estado de
salud del paciente y sea siempre veraz, ajustada a la realidad.

DECIDIR LIBREMENTE SOBRE SU ATENCION. E padente, o en su caso el
responsable, tienen derecho a decidir con libertad, de manera personal y sin
ninguna forma de presidn, aceptar o rechazar cada procedimiento diagndstico o
teraputioo ofrecido, asi como el uso de medidas extraordinarias de supervivencia
e pacientes terminales.

OTORGAR O MO SU COMSENTIMIENTO VALIDAMENTE INFORMADO. El
paciente, o en su caso e responsable, en los supuestos que asi o senale la
marmativa, tene derecho a esxpresar su consentimiento, siempre por escrito,
cuando acepte sujetarse con fines de diagnosticos o  terapéuticos, a
procedimientos gue impliquen un riesgo, para lo cual deberd ser informado en
forma amplia y completa en qué consisten, de los benefidos que se esperan, asi
come de las complicaciones o eventos negativos que pudieran presentarse a
consecuenda del acto médico, induyenda las stuacionss en las cuales el padente
decida participar en estudios de investigacidn o en el caso de donaddn de
drganos.
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SER TRATADO CON CONFIDENCIALIDAD. El padente tiene derecho a que
toda la informacidn gue exprese a su meédico, se maneje con  estricta
confidendalidad y no se divulgue mas que con la avtorizacion expresa de su
parte, inchso la que derive de un estudio de investigacion al cual se haya
sujetado de manera voluntaria; lo cual no limita la obligacion del médico de
informar a la autoridad en los casos previstos por la ley.

CONTAR CON FACILIDADES PARA OBTENER UNA SEGUNDA OPINION.
El paciente tiene deraecho a redibir por escrito la informadidn  necesaria  para
obterner una sequnda opinidn  sobre el disgndstico, prondstico o tratamiento
relacionados con su estado de salud.

RECIBIR ATENCION MEDICA EN CASO DE URGENCIA. Cuando estd en
peligro la vida, un drgano o una funddn, el padente tiene derecho a recbir
abencion de urgencia por un médico, en cualguier establecimiento de salud, sea
publico o privado, con el proposito de estabilizar sus condiciones.

CONTAR CON UN EXPEDIENTE CLINICO. El paciente tiene derecho a que el
conjunto de los datos relacionados con la atencidn  médica que recba  sean
asentados en forma weraz, dara, precisa, legible y completa en un expediente
gue debera cumplic con la normativa aplicable v cuando lo solicite, obbener por
escrito un resumen dinico weraz de acuerdo al fin reguerido.

SER ATENDIDO CUANDO SE INCONFORME POR LA ATENCION MEDICA
RECIBIDA. El paciente tiene derecho a ser escuchado y recibir respuesta por la
instancia correspondients, cuando se inconforme por la atencidn médica recbida
de servidores pablicos o privados.  Asimismo, tiene derecho a disponer de vias
alternas a las judiciales para tratar de resolver un conflicto con el personal de
salud.

62



	Portada
	Índice
	1. Resumen
	2. Introducción
	3. Marco Teórico
	4. Antecedentes
	5. Planteamiento del Problema
	6. Pregunta de Investigación
	7. Justificación
	8. Objetivos
	9. Metodología
	10. Consideraciones Éticas
	11. Plan de Análisis Estadístico
	12. Descripción de Variables
	13. Resultados
	14. Discusión
	15. Conclusión
	16. Limitación del Estudio
	17. Referencias Bibliográficas
	18. Anexos



