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Introduccion

Las enfermedades mitocondriales no son muy frecuentes
y se pueden manifestar a cualquier edad. Su origen es
de tipo hereditario 6 esporadico '.La mitocondria es
el tnico elemento de la célula que tiene ADN propio.
Cuando se produce un error congénito por una mutacion
u otra anomalia en el gen de alguna de estas protei-
nas, hay defectos en el metabolismo, causando dafios
a cerebro, corazdn, higado, rifiones, misculos, sistema
endocrino y respiratorio entre otros, dando sintomas
variados como pérdidas del control motor, retardo en
el crecimiento, complicaciones respiratorias, visuales,
auditivos e insuficiencia renal. No existe tratamiento
especifico curativo para estos procesos, limitandose a
medidas paliativas, generales y farmacoldgicas para
enlentecer el proceso. La insuficiencia renal llega a
veces a necesitar de tratamiento sustitutivo 2.

Las sesiones de hemodialisis (HD), bajo sedacién, se
suelen hacer con relativa frecuencia en Reanimacion o
UCI, a pacientes con patologias muy diversas graves,
estando monitorizados y con un estricto control médico.?
Estas sesiones no suelen presentar incidencias salvo
de tipo hemodinamico, a pesar de estar controlados
con drogas vasoactivas.

Presentamos el caso de una paciente de 17 afios que
necesité sedacion para la realizacion de hemodialisis
cronica.

Correspondencia:

Jesls Marquez Benitez
Avda. Saavedra Palmeiro 4-5°C
06004 Badajoz
e-mail: jesusmabe@hotmail.es

Caso clinico

Mujer de 17 afios de edad, sordomuda, sin reacciones
alérgicas conocidas. Como antecedentes personales
destacan: Sordera neurosensorial profunda (implante
coclear no funcionante desde 2003), Crisis mioclénicas
estaticas en tratamiento con Valproato, retraso psicomo-
tor de origen mitocondrial con afectacion de la cadena
respiratoria 1 y 3, Portadora de mutacion en el gen
de protrombina, Escoliosis e IRC de etiologia tubulo-
intersticial por enfermedad Mitocondrial Congénita en
seguimiento hasta entonces por nefrologia pediatrica.

Antecedentes Familiares: Un finico hermano mayor
afectado como ella de Enfermedad Mitocondrial, sordo-
mudo, en dialisis peritoneal durante 4 afios, actualmente
trasplantado renal de donante cadaver en 2006.

Antecedentes Sociofamiliares: Separacion de los padres
tras el trasplante del hermano. La madre y abuelos
maternos cuidan de los dos. Desde la consulta de ne-
frologia pediatrica se habia planteado el trasplante de
vivo del padre, estando pendiente de estudio.

La nifia antes de la separacién estaba bien, mantenia
buena relacién con los padres y asistia con normalidad
a un centro especial educativo donde estaba integrada;
pero a raiz de la separacion de sus progenitores, sufre
cambio brusco en su personalidad, con cambios en el
comportamiento y comienza a ser rebelde, con negacion
de su enfermedad renal y muestras de agresividad y
odio hacia su madre.

El dia 13-04-2010 la paciente ingresa por cuadro de

varias semanas de evolucion caracterizado por dete-
rioro del estado general, debilidad, astenia, insomnio,
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imposibilidad para la marcha, mioclonias y movimientos
espasticos de los cuatros miembros. Diuresis conser-
vada de 1-2 I/dia, no nauseas ni vémitos, destacando
en analitica realizada Cr 7.2mg/dl, Ca. 11 mg/I, P.
6.8 my/l.

Durante el ingreso se corrige la hipercalcemia, pero
la paciente presenta importante agitacién y agresivi-
dad, negando cualquier propuesta que se le hace, por
lo que es valorado por psiquiatria; TAC de craneo y
ECG normal.

Se decide iniciar tratamiento renal sustitutivo con
HD. Para poder implantar catéter femoral en M.I.D
se necesita tratamiento neuroléptico sedante (halo-
peridol®).

Después de realizar 4 sesiones, se implanta catéter
yugular permanente en quirdéfano bajo sedacion, y al
haber mejorado la paciente, se decide alta médica con
tratamiento sedante pautado por psiquiatra (halope-
ridol® y benzodiacepinas). Mantenia buen control de
parametros analiticos y de eficacia de HD.

Tras el alta, la paciente manifiesta un comportamien-
to mas agresivo, con intento de autolisis y lesién a
familiares, sobre todo cuando se aproxima la hora de
acudir a las sesiones de hemodialisis, teniendo que ser
forzada para el traslado en ambulancia, con necesidad
incluso de contencién durante el viaje. Durante la se-
sién necesita permanente vigilancia por dos personas
y asistencia de la madre a las sesiones porque es la
Gnica que puede comunicarse con ella con el lenguaje
de signos. Se solicita consulta de nuevo con psiquiatra y
psicélogo. En la 8% sesién de HD la paciente se arranca
el catéter tunelizado, y en las siguientes, llega siempre
alterada, dando gritos, negandose a que se la conectara;
muestra signos continuos de agresividad, como morder
las lineas, levantarse de la cama o agredir al personal
que intenta controlarla. Durante la dialisis, la alarma
del monitor suena continuamente por falta de flujo al
no cesar de moverse. Se solicita a Anestesia sedacion
y es necesario tratamiento con Midazolam y Propofol
456 endovenoso, haciéndose 6 sesiones en el servicio
de Reanimacion con vigilancia del Anestesista. La difi-
cultad de comunicacion de nefrélogos y enfermeras con
la paciente hacia necesaria la presencia de la madre o
del padre siempre, (aunque ella preferia a este), con
evidente mala relacion entre progenitores que interferia
en la estabilidad emocional de la enferma.
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A pesar de las explicaciones de los padres, la paciente
no aceptaba el tratamiento renal sustitutivo incluida
la Dialisis Peritoneal y manifestando su deseo de mo-
rir. La madre habia solicitado la incapacidad por via
judicial.

Se propuso trasplante renal de vivo, en este caso del
padre, ya que la madre era la cuidadora de los dos
hermanos, pero éste era algo ambiguo en su consen-
timiento, aunque al final acepté hacerse las pruebas
de compatibilidad, debido a la relevancia y gravedad
de la situacion. Al mismo tiempo se planteé a la ONT
la necesidad de trasplante preferente.

El18-05-2010 avisan de la ONT que tienen un donante
para el trasplante renal. Llega la paciente a nuestra
unidad en la misma situacién que dias anteriores.

Realizadas las pruebas segln protocolo, se procede a
la intervencion quirirgica para trasplante. Se realiza
este sin complicaciones y tras permanecer 24 horas
en UCI con sedacion sale a la unidad de TX. Renal.
Durante su estancia en esta unidad permaneci6, rebel-
de, muy agitada, nerviosa 7 y negandose a tomar la
medicacion. Se arranca vias venosas y sonda vesical
con salida del catéter “doble J”, asi como el drenaje
abdominal.

Es dada de alta el 26 — 05 -2010, acudiendo periddi-
camente a la consulta de TX.Renal.

Durante las primeras visitas a esta consulta, viene a la
fuerza, chillando, agresiva y con falta de colaboracion,
siendo necesaria la intervencion de varias personas,
para realizarle las extracciones de sangre, llegando
a orinarse en la misma consulta y gritando en todo
momento.

Discusion

Nuestra unidad se vio de alguna manera alterada por
este caso, dado que a veces era necesario que varios
componentes del equipo estuvieran pendientes de la
paciente; el resto de pacientes estaban incémodos con
la situacion planteada, aunque colaboraban.

Nos encontramos ante una paciente con patologia psico-
l6gica — psiquiatrica y organica debido a su enfermedad
de base y con problemas en relaciones familiares. El
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personal del servicio se volcé con ella de una manera
importante, aportandole todo tipo de explicaciones y
mostrandole afecto y seguridad.

La relacion y el trato del personal con los padres fue
exquisito en todo momento, a pesar de que el padre
protestaba por todas las decisiones que se tomaban y
culpando siempre a la madre, Se palpaba la tension
entre los padres cuando coincidian al lado de la hija. La
situacion psicoldgica de la madre pasé por momentos
de gran tensién emocional, mantuvo siempre apoyo
psicolégico y de todo el personal de la unidad.

Actualmente la paciente, esta muy bien, alegre, en-
cantadora, colaboradora; comunicativa, e ilusionada
por haber vuelto a su colegio y segiin la madre hace
vida normal.

La comunicacion entre madre e hija es excelente; pero
con el padre no tiene relacién alguna actualmente.

Viene a revisiones periodicas en la consulta de Tras-
plante Renal (Cr. de 0.8 mg/dl), acompafada por la
madre y hermano, colabora en la extraccion de sangre
y espera tranquila el tiempo necesario de la consulta.
Ha venido a vernos varias veces a nuestra unidad, con
su madre y hermano y aunque no ha querido entrar, nos
saluda carifiosamente. Segln la madre, quiere escribir
una carta para darnos las gracias por todo.

Conclusion

A modo de reflexion sobre este caso queremos des-
tacar la importante labor de enfermeria aportando
apoyo psicolégico a los padres, intentando no crear
conflictos entre ellos y manifestando frente la pa-
ciente en todo momento un ambiente de cordialidad
y seguridad.

:Qué hacer cuando un paciente joven no acepta tra-
tamiento sustitutivo?

1°-Valoracion por psicélogo, psiquiatra, para confirma-
cion estado mental, y debe ser la familia asesorados
por el equipo médico los que tomen una decision
si el paciente no esta en condiciones de decidir. Los
problemas de relaciones familiares pueden complicar
aln mas una situacion ya dificil y el personal de en-
fermeria debe evitar entrar en este circulo vicioso.
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2°- Debemos garantizar siempre la seguridad del
paciente durante la hemodalisis, y evitar agra-
var los dafios que ya padece. ;Se puede obligar
a esta paciente a que asista por la fuerza a un
tratamiento como es la hemodialisis, en el que
la colaboracién del paciente es fundamental, con
riesgo de complicaciones graves? ;Cuanto tiempo
se podria haber aguantado esta situaciéon si no
hubiera llegado el TX renal? (Se le realizaron 19
sesiones de HD).

3°- En este caso y otros parecidos, todos deberia-
mos reflexionar y si es posible, antes de llegar a
tratamiento sustitutivo, incluirlos en lista de TX,
para no llegar a estas situaciones limites.
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