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Resumen

Se presenta el dilema ético-clinico planteado por el caso de una paciente de 8 afos 6
meses de edad, portadora de enfermedad hepatica con dafio neuroldgico irreversible y
severo en la cual los padres solicitan la posibilidad de realizar un trasplante hepatico.
Se trata de la Unica hija de padres sanos, preocupados y responsables del manejo de
su hija, con un riesgo de recurrencia de esta enfermedad de 25% para otro hijo. Se
discuten las posibilidades de hacer todo lo terapéuticamente posible o si se debe tomar
la decisiéon de limitar los tratamientos. Con el objetivo de mostrar un proceso de
deliberacioén bioética y de permitir al lector confrontar sus apreciaciones personales, se
presenta el caso clinico, seguido de dos comentarios independientes.
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Liver transplantation in a patient with neurological damage: a one-off
treatment? Some bioethical considerations

This article outlines some ethical questions about an 8-year old female patient, with a
chronic liver disease associated to a severe and non-reversible brain damage. Her
parents ask to the medical team to perform a liver transplantation, she is their only
daughter, and they are aware about a 25% of recurrence in another child. The ethical
limits and decision making process in these patients are discussed.

(Key Words: liver transplantation, ethics, brain damage). Rev Chil Pediatr 74 (1); 81-
86, 2003

INTRODUCCION

Todo tratamiento médico debe contar para
su aplicacién con una minima demostracion
previa de su efectividad, por un lado y por
otra parte no causar dafios que sean supe-
riores a la enfermedad que se esta tratan-
do.

El trasplante de érganos sdlidos es un
tratamiento que ha logrado un gran auge,
gracias a que se ha producido un avance
significativo en el desarrollo de drogas para
la inmunosupresion, fundamentales para la
mantencion del érgano en el receptor. Para
someter a un paciente a esta terapia se
necesita, en el caso de los nifios, de fami-
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liares que sean colaboradores para un trata-
miento que debe mantenerse de por vida.
No puede dejar de mencionarse que estos
tratamientos tienen un alto costo, tanto
econémico como personal, y que en general
los pacientes si tienen una buena evolu-
cion, que es lo esperado, muy probablemente
requerirdn un nuevo trasplante en un plazo
no superior a quince afnos.

En la decisién de someter un paciente a
un trasplante estan involucrados criterios de
proporcionalidad de tratamiento, justicia y
beneficencia, ademéas de la necesidad de
reflexionar para asegurar la no maleficencia.
Existe un importante tema en relacion a lo
que es la calidad de vida del paciente, lo
cual siempre involucra a su familia.

Es dificil la aplicacién de tratamientos,
aunque estén suficientemente demostrados
como con un margen de éxito aceptable, si
el paciente presenta ademds otras patolo-
gias para las cuales no existe terapia o son
irrecuperables, pero de una trascendencia
vital menor que la patologia que se desea
tratar. En este sentido, en principio, no de-
beria estar en discusion el derecho de los
discapacitados a recibir un tratamiento igual
a otros pacientes. Sin embargo, la decision
de realizar un trasplante de érgano a un
nifio intelectualmente limitado, con residen-
cia en un lugar apartado, lejos del centro
asistencial de alta complejidad que debe
mantenerlo en control, planted varios dile-
mas éticos que pensamos fue importante
debatir para tomar una decision bien funda-
mentada en forma racional y metddica. Esta
experiencia y la reflexion que condujo a una
decision que puede no ser compartida por
otros, podra servir de referencia para otros
casos en los cuales se presente el dilema
de tratamientos complejos en pacientes por-
tadores de discapacidad. Se presenta el caso
clinico, seguido de dos comentarios inde-
pendientes, con la sugerencia de que el lec-
tor confronte sus apreciaciones personales
con las decisiones tomadas y con las opi-
niones de los comentaristas del caso:

Caso CtLinico

Se trata de una paciente de sexo feme-
nino, de 8 afios 6 meses de edad, prove-
niente de una localidad pequefia semi-rural
a mas de 800 kildmetros de Santiago.

Es hija Unica de padres jovenes, sanos,
no consanguineos. El embarazo fue contro-
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lado y evolucion6 en forma normal sin pato-
logia y se atendié el parto en el hospital
local; el parto fue eutdsico de término y el
periodo de recién nacido normal. Desarrollé
posteriormente una ictericia progresiva que
llegd a cifras de 29 mg%, con predominio
de bilirrubina indirecta. En una hospitaliza-
cién a los tres meses de vida, se estable-
cié el diagnostico de Criggler Najar tipo I,
cuyo manejo hacia necesario el uso de
fototerapia permanente por 12 horas diarias.
En esa oportunidad se estimé que no habia
secuelas de Kernicterus pero se consigno
hipertonia de extremidades.

Se implementd fototerapia en su domici-
lio evolucionando en forma satisfactoria hasta
los dos afios de edad en que presentd un
sindrome convulsivo y paro cardiorespiratorio.
Posterior a este episodio se constaté com-
promiso neuroldgico severo. Ha continuado
con fototerapia en su casa por 14 horas
diarias manejada en forma adecuada por los
padres.

En una evaluacion neuroldgica reciente
se confirmd la existencia de paralisis pseu-
dobulbar, secuelas de kernicterus y posible-
mente encefalopatia hipdxica, con un im-
portante compromiso intelectual que la si-
tla en una edad mental de 2 a 3 afos.
Obedece 6rdenes simples, se puede vestir
sola y se comunica con dificultad. Asiste al
colegio acompafiada de la madre para ha-
cerlo posible, ya que por sus limitaciones
necesita apoyo adicional.

Es hija Gnica de un matrimonio estable
que ha evitado otro embarazo por la situa-
ciéon que viven con la nifa. El padre es
obrero agricola y la madre se dedica al cui-
dado de la hija. Comprenden la enfermedad
congénita de la hija y se dedican entera-
mente y en forma responsable a su cuida-
do.

Fue enviada a Santiago para la conside-
raciéon de un posible trasplante hepético.

El equipo de trasplante informa que des-
de el punto de vista de su dafio hepatico el
tratamiento indicado es el trasplante, el cual
tiene buen prondstico, con mortalidad de 10%
en la etapa aguda y 20 a 25% en los prime-
ros dos afios post trasplante. El prondstico
sin trasplante es de progresivo dafio hepati-
co irreversible. El beneficio del trasplante
seria independizarla de la fototerapia mejo-
rando sustancialmente la calidad de vida de
la nifia y de los padres, aunque el dafo
neurolégico no se modificara.
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Las alternativas de accién serian: a) man-
tener el cuidado actual, b) agregar a la
fototerapia uso de colesteramina, agar y
fosfato de calcio para disminuir la bilirru-
binemia y el riesgo de Kernicterus, c) tras-
plante hepético de cadaver y d) trasplante
hepatico de donante vivo.

La duda del equipo tratante es la justifi-
cacion ética del trasplante en este caso.

Comentario Dra. Marcela Paredes

A.- Consideraciones Generales:

El paciente proveniente de localidad dis-
tante 70 kilometros del centro hospitalario
clase A mas cercano, el cual no cuenta con
equipo de trasplante.

Por otra parte, la enfermedad de Clijer
Najar tipo |, es un error congénito del metabo-
lismo de la bilirrubina, debido a la ausencia
de la enzima UDP-Glucouronosiltransferasa;
como resultado se produce un aumento de
la bilirrubina indirecta, sustancia téxica para
el Sistema Nervioso Central (SNC). Se trata
de una enfermedad autosémica recesiva.

El tratamiento es sdlo paliativo, tendien-
te a disminuir los niveles de bilirrubina. Para
tales efectos se indica fototerapia, medida
que se hace menos efectiva en los mayo-
res de 3 afos, probablemente debido a que
la piel es menos fina y mas pigmentada y la
superficie corporal es menor respecto a la
masa corporal. Hay algunos casos descri-
tos en que se ha efectuado trasplante hepa-
tico, con el fin dltimo de evitar el dafo del
SNC. En general la funcién hepatica esta
conservada.

El Kernicterus es un cuadro clinico ca-
racterizado por compromiso neuroldgico irre-
versible, mayormente en los nucleos de la
base, cerebelo y nucleos de los pares cra-
neanos; el riesgo de que se produzca esta
encefalopatia es mayor en el periodo neonatal
aunque se puede desarrollar en cualquier
etapa de la vida. La literatura no es especi-
fica en relacién al nivel de bilirrubina nece-
saria para afectar al SNC, pero en general
niveles mayores de 25 pg/dl son peligrosos.
En la enfermedad de Clijer Najar, se produ-
cen niveles tan altos como 50 pg/dl.

El trasplante hepatico, es una alternativa
terapéutica de dificil acceso en nuestro pais,
con un riesgo de mortalidad de un 10% en
etapa aguda y de 25% en los dos primeros
afos. De acuerdo con las normas interna-
cionales, uno de los requisitos solicitados a
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los candidatos es el no tener dafio neuroldgico.
En nuestro pais hay alrededor de 40 pacien-
tes esperando trasplante hepatico que cum-
plen con todos los requisitos. Por otro lado,
el costo de un trasplante bordea los veinte
millones de pesos y el Sistema Nacional de
Servicios de Salud financia sélo 20 tras-
plantes, lo que significa que el 50% de los
candidatos a trasplante hepatico no tienen
financiamiento. Es importante considerar
ademas que en todos los casos, el procedi-
miento se realiza en centros especializados
en la Region Metropolitana.

B.- Consideraciones Especificas

El compromiso neurolégico de la pacien-
te es evidente. Probablemente ya existia
dafio antes de los 2 afios, ya que por un
lado se describe hipertonia de extremidades
al momento de realizarse el diagndstico de
la enfermedad de Cliger Najar, y por otro
lado las convulsiones que llevaron a un paro
cardiorrespiratorio es posible que se hayan
relacionado con compromiso neuroldgico
basal. Es notorio el nivel de bilirrubina indi-
recta que tenia la paciente cuando se diag-
nostico su enfermedad de base, esto es 29
pg/dl, cifra suficiente para atravesar la ba-
rrera hematoencefalica e impregnar el SNC.

La descripcion del estado neuroldgico de
la paciente, corresponde a un retardo men-
tal moderado a severo, asociado a una Pa-
ralisis Cerebral, probablemente mixta, con
un componente piramidal espéstico, deriva-
do de una encefalopatia hipdxico-isquémica
(secundario al paro cardiorrespiratorio que
tuvo a los 2 afios de vida); y con un compo-
nente extrapiramidal de Kernicterus, asocia-
do a pardlisis pseudobulbar. Si se conside-
ran las causas del dafio neuroldgico, se puede
afirmar que el cuadro es irreversible.

C.- Dilemas Eticos

Factibilidad del trasplante, es dificil pen-
sar que un paciente con dafio neuroldgico
pueda afrontar la separacién de sus seres
queridos por un tiempo prolongado, la que
necesariamente seria una realidad en caso
de efectuarse el trasplante, si se considera
la ruralidad de la familia y la obligatoriedad
del traslado a la Regién Metropolitana, ya
que en su centro hospitalario mas cercano
no existe equipo especializado en trasplan-
te.

Respecto de la oportunidad terapéutica,
el mejor momento para plantear el trasplan-
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te habria sido antes de los 2 afios, cuando

el compromiso neurolégico no era aparente-

mente tan severo.

En cuanto a la calidad de vida del pa-
ciente, la fototerapia probablemente se rea-
lice en las horas de suefio; por lo tanto no
deberia afectar mayormente su calidad de
vida. El realizar un trasplante hepatico en
un paciente con el dafio neuroldgico descri-
to, apartandola de su familia y desarraigan-
dola por completo por un tiempo que puede
ser prolongado e indefinido podria deteriorar
en vez de mejorar su calidad de vida.

En lo referente a la proporcionalidad te-
rapéutica, considerando lo grave de su dafo
neuroldgico y la irreversibilidad de este, lo
que significa para la paciente desde el pun-
to de vista de su calidad de vida ser some-
tida a trasplante hepatico y los riesgos que
conlleva el procedimiento; se puede consi-
derar el trasplante hepatico como una medi-
da terapéutica desproporcionada.

Respecto del andlisis de distribucion de
recursos, si se considera que la mitad de
los pacientes que requieren trasplante he-
patico y que cumplen con los requisitos es-
tablecidos, no podran ser sometidos a dicho
procedimiento por falta de recursos, queda
claro que la posibilidad real de realizar esta
terapia en la paciente en cuestion, es muy
lejana. La escasez de 6rganos obliga a es-
tablecer prioridades en los programas de tras-
plante y en estos criterios se considera no
prioritarios los casos con patologia cronica
neurolégica como el caso que se comenta.
Se establece si diferencia si se trata de
donante vivo, situaciones en las cuales sélo
se considera los recursos de las correspon-
dientes instituciones de salud.

D.- Dilema ético escogido para la discusion
De los dilemas planteados, los mas rele-

vantes son el de proporcionalidad terapéuti-

ca y distribucion de recursos, que para efectos
de analisis, se puede plantear como un pro-
blema de justicia social distributiva.

Las posibles conductas a seguir estan
planteadas en la presentacioén del caso. Se
analizaran cada una de ellas a la luz de los
Principios Bioéticos mas importantes a con-
siderar, teniendo en cuenta los comentarios
hechos anteriormente:

a) Mantener el cuidado actual implica man-
tenerla protegida afectivamente por su gru-
po familiar, con la calidad de vida mas
aceptable que se le puede ofrecer. Esta
medida es beneficente y en ningun caso
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es maleficente. También respeta el prin-
cipio de justicia distributiva al no usar
recursos publicos en un tratamiento cuyo
resultado es incierto.

b) Agregar a la fototerapia colesteramina,
agar y fosfato de calcio pudiera benefi-
ciar a la paciente en cuestion al dismi-
nuir el riesgo de mayor compromiso
neuroldgico, pero como se menciono an-
teriormente, no sabemos cuan efectiva
es la fototerapia que recibe actualmente,
como para necesitar tratamientos adicio-
nales.

c) Transplante hepatico de cadaver o de
donante vivo. Esta terapia no es
planteable, especialmente por el dafio
neuroldgico severo e irreversible de la
nifia, lo que no la hace una candidata
aceptable segun las normas internacio-
nales. Por otro lado, es un procedimien-
to riesgoso en si, con un 20% de posibi-
lidades de fracaso. Desde la mirada de
su calidad de vida, esta se deterioraria
muchisimo, considerando lo que signifi-
ca el alejarla de su familia y el hacerla
dependiente de un centro hospitalario de
alta complejidad. Esta medida no seria
justa desde el punto de vista de la distri-
bucion de recursos, si se piensa que el
50% de los pacientes que cumplen con
las condiciones necesarias para ser
transplantados, no tendran financiamiento.

El anélisis del caso presentado nos per-
mite concluir que la conducta a seguir mas
apropiada seria el continuar con la terapia
actual y posiblemente agregar los farmacos
sugeridos con el fin de disminuir los niveles
de bilirrubina.

Comentario Dr. Juan Pablo Beca I.

El caso presentado tiene diagnostico de-
bidamente demostrado y una lamentable
evolucion que deja en claro su prondstico
neuroldgico irrecuperable, junto con una pa-
tologia hepatica que podria tener sustancial
mejoria si se realiza el trasplante hepatico.

Plantear recomendaciones de conductas
a seguir constituye, como siempre ocurre
en los casos presentados a los comités de
ética, un proceso complejo de decision. En
este proceso deben considerarse los hechos
clinicos, el prondstico, la voluntad del pa-
ciente o sus padres como sus representan-
tes, los valores y principios éticos compro-
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metidos, y la factibilidad de las diversas
alternativas. Es necesario ponderar de la
mejor manera posible la solicitud de los pa-
dres, los esfuerzos y costos del tratamien-
to, y los resultados esperables en este caso
particular. Se trata entonces de llegar a de-
cisiones en las cuales se apliquen los prin-
cipios bioéticos con maximo sentido de rea-
lidad y prudencia.

El dilema principal es la decisién de rea-
lizar o no un trasplante hepatico en una nifia
con profundo dafo neurolégico. En otros tér-
minos, se trata de acoger la solicitud de los
padres ofreciendo todo tratamiento disponi-
ble o bien decidir limitar tratamientos. Am-
bas posiciones pueden tener argumentos en
su favor. La pregunta es si estamos siem-
pre obligados a hacer todo tratamiento posi-
ble o si debemos aceptar que en algunas
oportunidades, hay que decidir limitaciones
de tratamientos, sea por abstencién o por
suspension. En este caso se trata de reali-
zar un tratamiento costoso y de bajo rendi-
miento o abstenerse de él.

Ante esta dificultad debemos en primer
lugar valorar que el médico tratante haya
consultado al Comité de Etica del Hospital.
Este Comité esta en condiciones de anali-
zar el caso con la participacion de personas
de variadas disciplinas y especialidades,
aplicando un método de analisis ético-clini-
co, para llegar a proponer recomendaciones
y plantear los fundamentos éticos que las
sustentan. La decisiéon logicamente recae
en el médico tratante y los padres de la
paciente, quienes asumiran en ultimo térmi-
no la responsabilidad de sus determinacio-
nes. En otro plano es importante destacar
la dedicacion de estos padres de escaso
nivel educacional y econémico, que han cui-
dado a la hija en forma extraordinaria y que
ahora, ante la informacion de la existencia
del trasplante hepatico, lo solicitan con la
esperanza de obtener importantes beneficios
para ella.

Los aspectos éticos mas relevantes en
este caso, que deben ser considerados en
el analisis son: calidad de vida, autonomia
de los padres, proporcionalidad del tratamiento,
discriminacion del discapacitado y los prin-
cipios bioéticos de beneficencia y justicia.

La calidad de vida de esta nifia esta ya
enormemente limitada. La mejoria con un
trasplante hepatico implicaria sélo dejar la
fototerapia, lo cual podria considerarse un
beneficio menor. Sin embargo, la calidad de
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vida no la puede definir el médico o el espe-
cialista sino el propio paciente, o sus pa-
dres en el caso de los nifos. Para ellos
poder dejar la fototerapia significaria adqui-
rir una independencia que hasta ahora no
han tenido. Es importante recordar que la
calidad de vida es dificil de definir y que es
sustancialmente subjetiva, pudiendo consi-
derarse como el tipo de vida que merece
ser vivida'. Por lo tanto, depende de los
proyectos y valores de vida de cada uno, y
en este caso no los de la nifia que es inca-
paz, pero si los de los padres que la han
cuidado abnegadamente durante toda su vida.
Sin duda que ellos valoran la vida de su hija
de manera diferente de la que la puede apreciar
un médico especialista u otro profesional de
la salud. Por eso la calidad de vida se rela-
ciona necesariamente con la autonomia del
paciente.

La autonomia del paciente en los proce-
sos de decision ha adquirido progresiva im-
portancia en las Ultimas décadas y en la
relacion clinica anglosajona aparece como
un principio determinante. El principio de
autonomia reconoce la capacidad de deci-
sion del paciente en materias de su salud y
deriva de la capacidad de autogobernarse
en otros planos. Sin embargo, siempre exis-
ten algunas limitaciones en su aplicacion,
referidas a la capacidad del paciente, su
subrogacion, la informacién y comprension,
la plena libertad en su ejercicio y el conteni-
do concreto de las decisiones del paciente?.
En el caso que nos ocupa la paciente no
tiene capacidad y la autonomia la ejercen
sus padres. Cabe si preguntarse cuanto com-
prenden la complejidad del trasplante y si
de él esperan beneficios ilusorios. Si esto
fuese asi habria una limitacién por com-
prension insuficiente. Por otro lado, una so-
licitud auténoma es vdlida en la medida en
que sea libre sin ninguna forma de presién
por parte de un consejero externo. En este
caso se solicita una prestacion extraordina-
ria de alto costo y de resultado incierto.
Cabe entonces un andlisis de su factibilidad
y de su relacién costo-beneficio, es decir
de la proporcionalidad.

La proporcionalidad, para algunos un prin-
cipio moral, es un juicio de relacion costo-
beneficio. No sélo del costo econémico sino
de todo el esfuerzo familiar, profesional e
institucional en relacién al beneficio espera-
do. El concepto de proporcionalidad ha re-
emplazado la terminologia de tratamientos
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ordinarios y extraordinarios, buscando mas
bien un analisis que permita considerar las
circunstancias y los recursos disponibles.
Dicho de otra manera lo que en un lugar o
circunstancia puede ser ordinario, en otra
situacion no lo es. Para el caso que comen-
tamos, el trasplante hepatico deberia consi-
derarse como un tratamiento desproporcio-
nado que produciria escaso beneficio, con
alto costo econémico y necesidad de cuida-
dos posteriores que esta familia dificilmen-
te podria asumir.

Lo anterior se relaciona estrechamente
con conceptos de justicia en la distribucion
de los recursos de salud. Es el principio
bioético de justicia de acuerdo con el cual
debemos cuidar los limitados recursos del
sistema publico de salud para obtener de
ellos el maximo beneficio para el mayor nu-
mero de pacientes. Los trasplantes hepati-
cos son de alto costo y el sistema publico
tiene presupuesto para un reducido nimero
de ellos. Es necesario entonces priorizar a
los pacientes de mejor prondstico, en los
cuales el trasplante los llevaria a la norma-
lidad de sus vidas. No es el caso de esta
nifa. Lo importante es considerar que si se
le niega el trasplante ello obedece a razo-
nes de proporcionalidad y de justicia, pero
no a una discriminacién por el hecho de ser
una nifia discapacitada. Esto ultimo seria
inaceptable desde el punto de vista moral.

El caso puede también ser planteado
desde el principio de beneficencia, de acuerdo
con el cual estamos obligados a buscar siem-
pre el mayor bien del paciente, lo cual en
este caso podra ser el trasplante. Esta pro-
puesta entra en pugna con lo expuesto an-
teriormente, planteandose asi un conflicto
frecuente para el médico tratante que busca
lo mejor para su paciente, con quien siente
una obligacion y compromiso de ayuda. Desde
el punto de vista de los principios se trata
de un conflicto o de una dificultad en su
aplicacion. Los autores de los principios de
bioética® los plantean como todos de primer
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orden o prima facie y no logran solucionar
el problema. Diego Gracia propone*s una je-
rarquia de estos principios, considerando de
primer orden los principios de justicia y de
no maleficencia (no es el tema en este caso
clinico), con un peso y exigibilidad mayor
que los principios de autonomia y de bene-
ficencia que son de segundo orden. Si apli-
camos este criterio resulta l6gico fundamentar
una recomendacion de no practicar el tras-
plante porque, aunque solicitado por los pa-
dres y potencialmente beneficioso en mejo-
rar la calidad de vida, resulta desproporcio-
nado y atenta contra el principio bioético de
justicia.

CONCLUSION

La conclusion no puede sin embargo, ser
una recomendacion fria y econémica de li-
mitacion de tratamientos, sino una recomen-
dacion que considere respetuosa y global-
mente el caso de esta nifia y sus padres.
Por lo tanto, deberia recomendarse el re-
fuerzo de las conductas de tipo paliativo,
las alternativas de uso de farmacos que pue-
den atenuar la ictericia y las lineas de apo-
yo social y psicolégico.
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