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ntre los afios 2004 y 2010 llegaron al Comité de

Bioética del Hospital Pedidtrico Bambino Gesu

de Roma cuatro casos de nifios con SMA I. Las
consultas realizadas, para estos casos, obtuvieron cuatro
respuestas diversas por parte del Comité. Esta variabilidad
de respuestas, ante una misma enfermedad, es el origen
de nuestro trabajo, que tiene, por tanto, una finalidad
eminentemente préctica: responder a la pregunta que le da
titulo, scudl es el mejor interés de un nifio con sus funciones
neurolégicas completamente normales pero que tiene una
parélisis de los misculos periféricos y de los mdsculos
respiratorios, es decir, la situacién clinica tipica de un nifio
con SMA 1?7 Algunos autores consideran que es la pregunta
mds dificil que se puede hacer en una unidad de cuidados
intensivos de medicina pedidtrica. Esa es la pregunta que
motiva este trabajo y a la que hemos intentado dar respuesta.
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INTRODUCCION GENERAL

“There can be no more difficult question to address
in a paediatric intensive care unit that
what is in the best interests of a baby

with completely normal central neurological function
but virtual complete and untreatable peripheral and
respiratory muscle paralysis who is totally ventilator dependent”"

Introduccion

Un concepto estandar dentro de la bioética pediatrica es el del mejor inte-
1és del nifio. Este argumento ha sido ya ampliamente debatido en el contexto
de la atencidn clinica a adolescentes, donde entran en conflicto los intereses
del paciente menor de edad y de sus padres, por ejemplo en el rechazo a un
posible tratamiento. El estandar surgi6 en el ambito juridico y comenzd a
aplicarse en la medicina pediatrica en los casos de medicina neonatal y de
los primeros afios de la infancia, donde la problematica bioética se centra
no tanto en la relaciéon paciente - padres, sino en la relacién de médicos -
padres en la busqueda del mejor interés del nifio. Estos problemas se mani-
fiestan de una manera mas dramatica en situaciones terminales para la vida
del nifio o en el caso de enfermedades para las que no existe actualmente
una terapia eficaz y donde el inico tratamiento posible es de tipo paliativo.
Con mucha frecuencia se comprueba que, en estas situaciones, el estandar
del mejor interés del nifio se une al concepto de calidad de vida en la re-
flexion sobre los tratamientos a aplicar.

1.- Objetivo y finalidad

Entre los anios 2004 y 2010 llegaron al Comité de Bioética del Hospi-
tal Pediatrico Bambino Gesu de Roma cuatro casos de ninos con atrofia
muscular espinal tipo I. Las consultas realizadas para estos casos obtuvieron
cuatro respuestas diversas por parte del Comité. Es en esta variabilidad de
respuestas, ante una misma enfermedad, donde se sitta el origen de nuestro
trabajo, que tiene, por tanto, una finalidad eminentemente practica: res-

' A. BUSH, “Spinal muscular atrophy with respiratory disease (SMARD): an ethical
dilemma”, en Intensive Care Medicine 32 (2006) 1691-1693.
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ponder a la pregunta que encabeza este apartado; ;cual es el mejor interés
de un nino con sus funciones neuroldgicas completamente normales pero
que tiene una paralisis de los masculos periféricos y de los musculos respi-
ratorios, es decir, la situacion clinica tipica de un nifio con SMA I?* El Dr.
Bush dice que es la pregunta mas dificil en una unidad de cuidados inten-
sivos de medicina pediatrica. Esa es la pregunta que motiva este trabajo y a
la que hemos intentado dar respuesta.

2. La distribuciéon de los contenidos

En la medicina pediatrica de pacientes en situacién terminal, y mas con-
cretamente en la atrofia muscular espinal tipo 1, las decisiones a tomar apa-
recen como verdaderos momentos éticos donde se encuentran la verdad y
la vida. Se hace necesario unir la verdad cientifico médica, siempre parcial,
con la verdad global, ética y ontologica de una persona que esta necesitada
de ayuda por parte de la familia y de la sociedad.

Cualquier cuestién bioética tiene que partir o tener en su horizonte
reflexivo las verdades biomédicas relacionadas con el tema que se esta
tratando. No se puede elaborar un discurso de espaldas a ellas. Este
tiene que partir de ahi para integrarlas o, si es el caso, criticarlas. Partir
de ellas, como hemos comentado antes, no significard que nuestro dis-
curso bioético sea simplemente una consecuencia de lo obtenido en las
ciencias biomédicas pero si que, en muchas ocasiones, delimitard muy
bien el problema a tratar, eliminando malentendidos o falsas disyuntivas
y, en otras ocasiones, nos abocara en una determinada direccién o, por
lo menos, nos indicara qué posibilidades son contrarias a esos datos .

% La atrofia muscular espinal (SMA) est4 caracterizada por la debilidad progresiva de
los masculos simétricos debido a la degeneracion y pérdida de las motoneuronas del asta
anterior de la médula espinal y del nicleo del tronco cerebral. En el caso de la SMA I,
estos sintomas aparecen ya en las Gltimas semanas del embarazo (falta de movimiento
fetal) o antes de los primeros seis meses de la vida del nifio (floppy baby). En la mayoria
de los casos estos niflos mueren antes de los dos afios de vida. La muerte estd originada
por fallo respiratorio causado por la debilidad de los mdsculos intercostales. Ademas
del problema de nutricién ocasionado por la disfagia, el principal problema es el de la
eleccién de un tratamiento respiratorio entre tres posibles: a) tratamiento respiratorio
invasivo con traqueotomia, b) tratamiento respiratorio no invasivo y ¢) no dar soporte
respiratorio mecanico.

> L.M. PASTOR, “[Scientific evidence and discourse bioethics]”, en Cuadernos de
Bioética 20 (2009) 453-469, 465.
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Introduccion General

Esa doble vertiente es la que articula nuestro trabajo en dos partes: una
primera parte eminentemente médica y una segunda parte de reflexion
bioética’.

En la primera parte, que hemos llamado “La atrofia muscular espinal en
la practica clinica”, hemos querido realizar un estudio cientifico-técnico
sobre la enfermedad analizando aspectos como la clasificacién y sus mani-
festaciones clinicas, la genética de la SMA y los mecanismos patologicos del
dafio, el diagnostico de la enfermedad y las terapias presentes y futuras. Del
analisis de esta primera parte emergen una serie de conclusiones cientifico
médicas que sirven como elementos basicos para la reflexion moral sobre
los posibles tratamientos. Entre estas conclusiones destaca la presencia del
estaindar del mejor interés del nifio como el tnico estandar invocado en
la aplicaciéon o no de los distintos tratamientos. Junto a éste estandar, el
criterio de la calidad de vida (QL) presente y futura del nifio con SMA 1
es fundamental a la hora de recomendar un tratamiento de soporte respira-
torio o no. El mejor interés del nifio y la QL aparecen como los conceptos
bioéticos claves en la reflexion sobre los posibles tratamientos de un nifno
con SMA L.

La segunda parte, que hemos llamado “Analisis de los problemas éticos
desde una atencién centrada en la familia”, recoge el anilisis de estos dos
conceptos y nos descubre sus carencias. Se hace necesario situar de manera
correcta el mejor interés del nifio en el ambito de una bioética pediatrica
que, recogiendo las corrientes médicas actuales y la preocupaciéon antro-
pologica de la bioética personalista®, esté centrada en la familia. Por eso,
junto al analisis del estindar del mejor interés del nifio, hemos elaborado

* Quiero recoger aqui las palabras del Dr. Luis Miguel Pastor que explican muy bien la
intencion de nuestra metodologia en dos partes: “no podemos decir simplemente que uno
el biomédico o el filosofico es anterior al otro como si el discurso bioético fuera realizado
en dos fases yuxtapuestas, siendo la primera meramente de caricter preparatorio de la otra.
Hay que afirmar que, desde el principio hasta el final, el discurso forma una unidad, aunque
en un momento sea mas necesario profundizar en las proposiciones cientificas o partir de
ellas y en otro, hacerlo desde las filosoficas. Al final todo el trabajo realizado es propiamente
interdisciplinar”, en L.M. PASTOR, “[Biomedical update in bioethics: a primordial ethical
imperative]”, en Cuadernos de Bioética 22 (2011) 141-150,148, nota 10.

> “En la actualidad, la bioética es un campo prioritario y crucial en la lucha cultural
entre el absolutismo de la técnica y la responsabilidad moral, y en el que estd en juego la
posibilidad de un desarrollo humano e integral. Este es un dmbito muy delicado y decisi-
vo, donde se plantea con toda su fuerza dramitica la cuestién fundamental: si el hombre
es un producto de si mismo o si depende de Dios. Los descubrimientos cientificos en este
campo v las posibilidades de una intervencién técnica han crecido tanto que parecen im-
poner la eleccidén entre estos dos tipos de razon: una razdn abierta a la trascendencia o una
razén encerrada en la inmanencia”, en BENEDICTO X VI, Carta enciclica Caritas in veritate,
(29.06.2009), n.74.
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un capitulo donde planteamos un nuevo marco de reflexion para la bioética
pediatrica: el de una bioética centrada en la familia. Una vez establecido el
marco de reflexién, hemos podido redefinir el estindar del mejor interés
del nifo, apoyandonos en la teologia moral catdlica, como estindar de
proporcionalidad terapéutica que permite una aplicacién mas clara del es-
tandar, tanto a los médicos como a los padres, en aquellas situaciones donde
es necesario establecer un juicio de proporcionalidad.

El segundo concepto que aparece en las conclusiones de la primera parte
es el de la QL de un nino con SMA 1. Aunque la baja QL de los nifios con
SMA I es uno de los argumentos mas utilizados para no dar tratamientos
de soporte respiratorio, lo cierto es que no se han llevado a cabo estudios
validados sobre la QL de nifios con SMA 1. Por este motivo pusimos en
marcha el Proggeto SMA I°.

3. El Proggeto SMA I

En colaboracion con el Hospital Pediatrico Bambino Gesu de Roma, y
diversas asociaciones de familias de enfermos, llevamos a cabo una investi-
gacién con padres de nifios afectados por SMA I con dos objetivos: el pri-
mero era analizar las motivaciones presentes en los padres a la hora de to-
mar decisiones sobre los posibles tratamientos; el segundo era el de evaluar
la QL de los nifios con SMA 1. Los datos obtenidos nos permiten algunas
conclusiones muy interesantes. Por ejemplo, que los médicos especialistas
influyen mucho sobre los padres a la hora de decidir sobre los tratamientos,
especialmente sobre los de tipo respiratorio. Otra de las conclusiones obte-
nidas de nuestro estudio es que la QL de ninos SMA I traqueotomizados es
igual que la QL de niflos SMA I con ventilacién no invasiva y que, por lo
tanto, la QL no puede ser un criterio discriminante a la hora de decidir los
diversos tratamientos para un nifio con SMA L.

® Hemos utilizado una metodologia fuertemente experimental, tanto a la hora de eva-
luar la QL de los nifios con SMA I como a la hora de investigar los factores que influyen y
motivan la decision de los padres sobre el soporte nutricional y respiratorio. Esta apuesta,
por el dato experimental y estadistico, ha supuesto un notable esfuerzo a la hora de poner
a punto traducciones al italiano de instrumentos internacionales de evaluacién pediatrica,
como el PedsQL™ General Core Infant Scales Parents Report, y también la elaboracién
de todo un proyecto independiente de investigacién, el Proggeto SMA 1, en colaboracién
con el Hospital Peditrico Bambino Gesu de Roma, con el SAPRE de Milan, con las aso-
ciaciones de familias como Famiglie SMA, Federica y ASAMSI. Este esfuerzo responde a
nuestro convencimiento de que un bioética pediatrica tiene que ser una bioética que ponga
su centro en la familia.

12
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Los datos recogidos sobre el anilisis de la QL de nifios con SMA I han
servido como parte de la reflexion que aparece en el capitulo quinto de este
trabajo. Los datos recogidos sobre el analisis de las motivaciones a la hora
de decidir sobre los tratamientos forman parte de la reflexion bioética de
los tratamientos de soporte nutricional y respiratorio utilizando el estindar
del mejor interés del nino redefinido como principio de proporcionalidad
terapéutica, que aparece en el capitulo sexto.

4. Algunas opciones
4.1 Opciones terminolégicas

A la hora de dar respuestas a los problemas concretos de los nifios con
SMA I hemos tenido que utilizar los conceptos frecuentes en la bioética y
en la medicina pediatrica como son el mejor interés del nifio y el concepto
de QL. Sabemos que estos conceptos son controvertidos por sus origenes,
juridico y politico, y no éticos o médicos. Sabemos que el estandar del me-
jor interés del nifio presenta claras deficiencias antropologicas, que hemos
querido subsanar a través de la redefiniciéon de dicho estandar. Una opcion
alternativa podria haber sido no solo reelaborar el concepto sino proponer
un término nuevo, un neologismo, que recogiese desde una antropologia
adecuada, un contenido mas exacto del mismo estindar, por ej. el “verda-
dero bien del nifio”” que tendria la ventaja de dar un contenido mucho mas
objetivo al estandar desde la categoria de “bien” que desde la categoria de
“interés”. En este sentido compartimos la opinién de algtin autor reciente
de que la bioética ha “robado” la virtud de la deontologia médica y la ha
reducido a terminologia juridica®. Sin embargo creemos que para entrar en
debate y discusion, no solo en las revistas de teologia moral sino también
en las revistas especializadas de medicina y de ética médica, es necesario
utilizar un lenguaje comun, el de los términos que normalmente aparecen
en los protocolos, clarificando los contenidos antropologicos de dichos tér-
minos. Nuestra opcién terminologica responde a nuestro deseo de entrar

7 Esta es la expresiéon que utiliza Benedicto XVI cuando dice: “toda intervencién
médica debe buscar siempre el verdadero bien del nifo, considerado en su dignidad de
sujeto humano con plenos derechos. Por tanto, es necesario cuidarlo siempre con amor,
para ayudarle a afrontar el sufrimiento y la enfermedad, incluso antes del nacimiento, de
modo adecuado a su situacién”. Cfr. BENEDICTO XVI, Discurso A los participantes en la
XXIII conferencia internacional organizada por el Consejo Pontificio para la Pastoral de la Salud,
(15.11.2008).

8 T. KOCH, Thieves of virtue: When bioethics stole medicine, Mit Press, 2012.
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en el debate bioético y médico especializado aportando una visién mas
completa a términos que estin ya claramente implantados.

4.2 Opciones de contenido

Nuestro trabajo intenta responder a una pregunta concreta en una en-
fermedad concreta. No hemos querido agotar los problemas éticos que
aparecen alrededor de las enfermedades neuromusculares en general y de
la SMA en particular. Hemos abierto ventanas interesantes que hemos te-
nido que cerrar para poder continuar adelante con nuestra investigacion.
Por ejemplo, en el capitulo 4, se recoge el cambio existencial y espiritual
que se produce en los padres de los nifios enfermos con SMA 1. Se ve, cla-
ramente, como la enfermedad no solo afecta al cuerpo del nifio, sino que
afecta a la identidad de los padres, y a las relaciones con las personas que les
rodean. En un analisis ético mas amplio sobre el cuidado y tratamiento de
un nino enfermo, se deberia incluir no solo un analisis filos6fico de dere-
chos y responsabilidades sobre los tratamientos, sino que deberia entrar en
consideracidon un analisis religioso de lo que significa el amor, la pérdida y
la vulnerabilidad humana’. Incluso en las mejores situaciones familiares, la
enfermedad de un niflo es motivo de angustia, terror y dolor. Estos aspec-
tos, presentes en la experiencia de los padres y de los familiares, son muchas
veces omitidos en los anilisis de ética médica. Nosotros no hemos querido
olvidarlos pero no hemos podido abordarlos en profundidad, quedando
abiertos para futuras investigaciones.

4.3 Opciones metodologicas

A la hora de revisar el trabajo puede llamar la atencion el elevado nu-
mero de abreviaturas empleadas y, sobre todo, que estas abreviaturas se uti-
licen con su formulacién inglesa. Hemos hecho esta opcidn para facilitar la
consulta de los textos cientificos de referencia, mayoritariamente ingleses,
que utilizan estas abreviaturas.

Para facilitar al lector la localizacién de las tablas y las figuras que apare-
cen en el trabajo hemos numerado cada tabla con dos nameros: el primero
corresponde al capitulo donde aparece la tabla y el segundo a la posicion
que ocupa esa tabla entre las que aparecen en dicho capitulo. De la misma

? S. HAUERWAS, Naming the silences. God, medicine and the problem of suffering, William
B. Eerdmans Publishing Company, Grand Rapids (MI) 19912.
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manera hemos numerado las figuras que aparecen en los distintos capitulos
del trabajo.

5. Para concluir

Sabemos que, como dice Iura et bona, hay situaciones en que las respues-

19 Estas situaciones son frecuentes

tas no son faciles y las dudas aparecen
en la bioética pediatrica. Nosotros hemos querido, con este trabajo, dar
algunas respuestas a una de éstas situaciones. Sabemos que las respuestas
que hemos dado no son faciles. Si ha sido clara nuestra intencidén al querer
conectar la verdad y la vida, integrando los resultados que se nos proponen
desde la biologia y la medicina con los datos de la revelaciéon y de una an-

tropologia adecuada, y todo ello a la luz del saber moral del hombre.
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