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CRIANCAS COM MULTIPLAS MALFORMACOES
CONGENITAS: QUAIS SAO OS LIMITES ENTRE
OBSTINACAO TERAPEUTICA E TRATAMENTO
DE BENEFICIO DUVIDOSO?

Children with multiple congenital defects: what are the limits between
therapeutic obstinacy and the treatment of uncertain benefit?

Patricia Souza Valle Cardoso Pastura®*, Marcelo Gerardin Poirot Land®

RESUMO

Objetivo: A abordagem terapéutica de criancas com multiplas
malformacdes inclui muitos dilemas, tornando dificil diferenciar
um tratamento de beneficio duvidoso da obstinacdo terapéutica. O
objetivo deste artigo foi destacar as possiveis fontes de incerteza
no processo de tomada de decisdo para esse grupo de criangas.
Descri¢do do caso: Lactente de 11 meses de idade, que nasceu
com multiplas malformacoes congénitas e foi abandonado por seus
pais, nunca recebeu alta hospitalar. Ele tem cardiopatia congénita
ciandtica, estenose do brénquio fonte esquerdo e imperfuracao
anal. Passou por muitos procedimentos cirdirgicos e permanece sob
suporte tecnoldgico. A correcdo total do defeito cardiaco parece
improvavel, e todas as tentativas de desmame do ventilador falharam.
Comentdrios: As duas principais fontes de incerteza no processo
de tomada de decisdo para criancas com multiplos defeitos
congénitos estdo relacionadas ao prognéstico incerto. Dados
empiricos escassos sdo por conta das mdltiplas possibilidades de
envolvimento (anatémico ou funcional) de 6rgdos, com poucos
casos semelhantes descritos na literatura. O prognéstico é também
imprevisivel para a evolucado da capacidade cognitiva e para o
desenvolvimento de outros 6rgdos. Outra fonte de incertezas
€ como qualificar uma vida como valendo a pena ser vivida,
ponderando custos e beneficios. A quarta fonte de incerteza é
quem tem a decisdo: os médicos ou os pais? Finalmente, se um
tratamento é definido como fitil, entdo, como limitar o suporte?
Na auséncia de um método universal para essa tomada de decisao,
ficamos com a responsabilidade dos médicos em desenvolver
suas habilidades de percepcdo das necessidades dos pacientes
e dos valores familiares.

Palavras-chave: pediatria; ética; malformacoes congénitas.

ABSTRACT

Objective: Therapeutic approach of children with multiple
malformations poses many dilemmas, making it difficult to build a
line between the treatment of uncertain benefit and therapeutic
obstinacy. The aim of this paper was to highlight possible sources of
uncertainty in the decision-making process, for this group of children.
Case description: An 11-month-old boy, born with multiple birth
defects and abandoned by his parents, has never been discharged
home. He has complex congenital heart disease, main left bronchus
stenosis and imperforate anus. He is under technological support
and has gone through many surgical procedures. The complete
correction of the cardiac defect seems unlikely, and every attempt
to wean the ventilator has failed.

Comments: The first two main sources of uncertainty in the
management of children with multiple birth defects are related
to an uncertain prognosis. There is a lack of empirical data, due
to the multiple possibilities of anatomic or functional organ
involvement, with few similar cases described. Prognosis is also
unpredictable for neuro-developmental evolution, as well as
the capacity for the development and regeneration of other
organs. Another source of uncertainty is how to qualify the
present and future life as worth living, by weighing the costs
and benefits. The fourth source of uncertainty is who has the
decision: physicians or parents? Finally, if a treatment is defined
futile then, how to limit support? No single framework exists
to help these delicate decision-making processes. We propose,
then, that physicians should be committed to develop their own
perception skillsin order to understand patient’s manifestations
of needs and family values.

Keywords: pediatrics, ethics; congenital abnormalities.
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INTRODUCAO

Malformacoes e doengas congénitas s3o a principal causa de
mortalidade neonatal nos Estados Unidos' e jd representam
a segunda causa de mortalidade no primeiro ano de vida no
Brasil.? Apesar da frequéncia global, em virtude de uma com-
binagio especifica de malformacoes e doengas congénitas, cada
caso tende a ser Gnico e tem, como consequéncia, um prog-
néstico desconhecido. Nao existe um guia de decisées sobre o
tratamento e suporte a essas criancas.

Nosso principal objetivo em relatar este caso foi destacar os
conflitos e incertezas que surgem no tratamento de criangas com
malformagoes multiplas. Estamos especialmente preocupados com
os limites entre as abordagens terapéuticas de beneficio duvidoso e

aquelas que podem ser caracterizadas como obstinacio terapéutica.
q q G

DESCRICAO DO CASO

O paciente ¢ um menino de 11 meses de idade que nasceu com
malformagcoes congénitas multiplas e nunca recebeu alta hospitalar.
Ele passou seus primeiros trés meses de vida na unidade de terapia
intensiva neonatal, onde foi submetido a algumas intervengoes,
como a cirurgia de Blalock-Taussig para doenca cardiaca ciané-
tica complexa, traqueostomia para estenose traqueal congénita, e
gastrostomia para diminuir o risco de broncoaspiragio. Desde seu
nascimento, necessitou de suporte ventilatério e, apesar de mui-
tas tentativas, nio foi possivel realizar o desmame. O paciente foi
submetido a tomografia de tdrax e broncoscopia, pelas quais se
diagnosticou também a estenose do brénquio principal esquerdo.
Além do coragio e dupla lesdo das vias aéreas, o paciente tem outras
malformagées como refluxo vesicoureteral unilateral de grau V e
imperfuragio anal. O paciente estd recebendo profilaxia antimi-
crobiana e foi submetido a uma colostomia.

Procedimentos didrios tais como aspiracoes da traqueostomia
causam muito sofrimento, que se manifestam por uma intensa
sudorese, cianose grave, e as vezes pela necessidade de substituicao
urgente da cAnula. Vdrias pungoes arteriais foram realizadas para
andlise do sangue, e pungbes venosas para acessos venosos perifé-
ricos ou centrais. Além disso, ele precisou ser tratado duas vezes
por hiper-reatividade bronquica com beta-2-agonista intravenoso
e ventilagio, sob paralisia muscular. Outro evento ameagador de
vida foi um choque hipovolémico, em consequéncia de hemor-
ragia grave, ap6és um procedimento de dilatacio das vias aéreas.
Houve mais dois episddios de dilatagio por broncoscopia e um
cateterismo cardfaco, totalizando seis procedimentos anestésicos.

Enquanto isso, sua capacidade de interagir socialmente
deixa a equipe de satde fascinada. Apesar de um atraso espe-
rado no desenvolvimento em razio da hospitalizacao prolon-
gada, o paciente estd atingindo marcos como bater palmas e

enviar beijos.

Desconhecemos o quanto foi discutido em relagio aos limites
de tratamento antes da realizacio de cada procedimento, como a
traqueostomia e a primeira cirurgia cardfaca. Atualmente, a ques-
tdo problemdtica ¢ a escolha entre submeté-lo a procedimento
cardfaco definitivo ou iniciar cuidados paliativos. A cirurgia car-
diaca envolve dificuldades técnicas para correcio total e, provavel-
mente, nio vai facilitar o desmame ventilatério. Por outro lado,
os cuidados paliativos oferecem muitas op¢des que nunca foram
discutidas. A retirada do suporte vital nunca esteve em questao.

As decisdes tornaram-se mais dificeis neste caso porque depen-
dem totalmente da equipe médica. A familia tem um vinculo
emocional muito fraco com a crianca. Apesar da possibilidade
de ajuda fornecida pelo servigo social local para, por exemplo,
os custos de transporte, os pais raramente visitam o paciente ou

fazem contato telefénico para receber noticias sobre a crianga.

COMENTARIOS

Definicdes e incertezas
Uma possivel defini¢io de obstinagio terapéutica ou futilidade
médica é o tratamento que ndo pode curar o paciente, mas apenas
prolongar sua vida em condicoes adversas. A American Society of
Critical Care Medicine classifica como tratamento fuiil aquele que
ndo serve a um propdsito e ndo tem efeito fisioldgico benéfico.
Outras categorias incluem tratamentos que sdo considerados inapro-
priados e sdo, portanto, desaconselhdveis mas ndo fiteis. Sao elas:
1. tratamentos com baixa probabilidade de serem benéficos;
2.
3.

tratamentos anéﬁCOS mas extremamente caros;

tratamentos de beneficio incerto.?

No caso especifico de criancas com anomalias congénitas
multiplas, existem trés grandes fontes de incerteza em relagio ao
limite entre tratamento de beneficio duvidoso e obstinagao tera-
péutica. Em primeiro lugar, existe o prognéstico mal definido, que
¢ determinado pela ocorréncia rara de defeitos anatdmicos e fisio-
16gicos. Prognésticos nio sio bem descritos nem para as doengas
mais comuns. A segunda fonte de incerteza estd relacionada com
a imprevisibilidade do impacto da doenca sobre o crescimento e
desenvolvimento do organismo infantil. Finalmente, existem incer-
tezas derivadas da tentativa de qualificar cada vida como uma vida

que vale a pena ser vivida pesando sofrimento e alegria.

Incertezas sobre o progndstico

O termo “progndstico”, com significado de previsao, tem impli-
cita a caracteristica da incerteza. O resultado ¢ geralmente difi-
cil de prever em razio da variabilidade individual, das diferen-
cas no progresso e nas fases das doengas, e a possibilidade de

comorbidades. Cada paciente é sempre tnico.
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Entretanto, quando uma doenga ¢ frequente o suficiente, os
dados de probabilidades sio derivados de séries e amostras. E possivel
até mesmo produzir diretrizes que suportam a tomada de decisdo.
Um exemplo ¢ a prematuridade e a questio problemdtica na sala de
parto: ressuscitar ou nio a crianga? Muitas criancas evoluem para
cronicidade, para dependéncia de tecnologia e para alto risco de
sequelas. Esse tema ¢ muito explorado na literatura,* e hd muitos
dados disponiveis para estabelecer o “limite de viabilidade”, ou seja,
a idade gestacional em que existe uma chance razodvel de sobrevi-
véncia a longo prazo, determinando a intervencio.

Recém-nascidos com malformagées congénitas, nascidos
prematuramente ou nio, representam um dilema ainda maior.
Existem intimeras possibilidades de malformacées tnicas, asso-
ciagoes ou sindromes — quase todos raras quanto a ocorrén-
cia. Esse cendrio de incerteza no progndstico é determinado
principalmente pela falta de dados empiricos.

A outra fonte de incerteza sobre prognéstico nio estd rela-
cionada com o progresso de uma doenca especifica. O que é
desconhecida é a capacidade da crianca de desenvolver e rege-
nerar 6rgaos. Um exemplo cldssico é a plasticidade anatémica
e funcional do imaturo, e ainda nio totalmente desenvolvido,
cérebro de uma crianga pequena. Capacidade cognitiva ¢ dificil
de prever em casos de lesdo ou malformagio.’ A funcio respi-
ratdria é um outro exemplo: é sabido que melhora com a idade
em criangas que estdo com suporte ventilatério prolongado por
doengas pulmonares, cardiacas ou musculares.®

Finalmente, mesmo quando ¢ possivel determinar as taxas
de sobrevivéncia e as probabilidades de morbidades a longo
prazo, essas chances nio representam o mesmo que definir o

que ¢ bom ou aceitdvel.”

Incertezas na caracterizagcdo
de uma vida que vale a pena ser vivida
Uma abordagem geral as incertezas sobre tratar ou nao as crian-
cas com multiplas malformac¢des congénitas é medir a quali-
dade de vida presente e futura, ponderando custos e beneficios.®
No entanto, ndo parece haver regras universais a serem aplicadas
nesse processo de avaliagdo das vidas que valem a pena ser vivi-
das. Assim, muitas ddvidas sio levantadas para cada situacao.
Catlin, por exemplo, sugere algumas questoes a serem abor-
dadas para criancas com trissomia do cromossomo 18.° Devemos
realmente apoiar uma abordagem de intervengées tecnoldgicas
e vdrias corregoes cirlrgicas — cora¢io, palato, membros, esd-
fago — érgao por érgao? Quantas cirurgias serio? A crianca
sofrerd nas intervengoes, especialmente se existem procedimen-
tos multiplos e sequenciais? Deveria o tratamento escalonar a
disfungio de cada 6rgao? Devemos manter a abordagem de
intervengao integral mesmo frente 4 evidéncia de comprome-

timento da capacidade cognitiva? E desejdvel que uma crianca

com necessidades especiais sobreviva & morte dos pais e de seus
cuidadores no futuro? As decisdes podem ser revistas?’

Outra lista de questoes a serem consideradas quando se ava-
lia a qualidade de vida foram definidas pelo Nuffield Council on
Bioethics. O conselho aborda os beneficios para a vida futura:
a probabilidade de experiéncias agraddveis e o estabelecimento
de relagoes emocionais. Outra preocupacio ¢ a capacidade da
crianca de viver sem suporte tecnoldgico e fora do hospital.'

E preciso pensar em todas essas questoes para chegar a um juizo
ético, mas muitas incertezas ainda permanecerio. Existem incertezas
até mesmo relacionadas as questoes elaboradas. O que ¢ aceitdvel
quanto a deficiéncias cognitivas e fisicas? Como valorizar experién-
cias agraddveis? O que é exatamente o melhor interesse da crianga?

Outra abordagem para medir a qualidade de vida ¢ o uso
dos sistemas de pontuagio. E quase uma forma matemdtica para
determinar se as alegrias e interagio com membros da familia
superam a dor fisica e o sofrimento psicolégico.' De fato, essa
metodologia transforma a andlise qualitativa em quantitativa,
criando um limite entre prazeres e sofrimentos. Acima desse
limite, o da neutralidade, hd uma vida que vale a pena viver.'?

Determinar os limites de uma vida que vale a pena viver parece,
no entanto, reducionista. Uma critica é que o escrutinio biomédico
de fatores objetivos, como a soma de deficiéncias, danos e as proba-
bilidades de sobrevivéncia, sdo prioritdrios as experiéncias subjeti-
vas."! De fato, os tomadores de decisao nio devem esperar que regras
de acdo gerais e rigorosas sejam adequadas a cada situagio particu-
lar. Em vez disso, eles precisam tentar entender as perspectivas e as
experiéncias dos pacientes. Para julgar a qualidade de vida de uma
crianca cronicamente ventilada, ¢ necessdrio, por exemplo, determi-
nar quanto desconforto as aspiragoes causam.' Pediatras também
precisam melhorar suas habilidades para reconhecer os esforgos que
algumas criangas manifestam em uma luta pela sobrevivéncia.'’

Quarta fonte de incerteza:
os tomadores de decisdes
Alguns autores consideram que os pais e os membros da familia
devem ter autonomia ou autoridade, por procuragio, sobre as decisoes
visando ao melhor interesse da crianca. Essas decisoes ocorrem em
contextos socioculturais e de valores familiares.'*"> Médicos devem
reconhecer a realidade de cada familia e evitar o estrito racionalismo
nas decisoes técnicas.'® Por outro lado, os médicos europeus e lati-
no-americanos geralmente pensam em si mesmos como responsa-
veis pela maior carga na tomada de decisdo.”” Eles também acham
que os pais podem ter o juizo prejudicado em situagoes de estresse
e deveriam ser protegidos contra a culpa em decis6es irreversiveis.'®
Atualmente, as decisdes compartilhadas sdo o consenso
apoiado pela American Academy of Pediatrics."*° No entanto,
a decisao compartilhada nio ¢ facilmente praticada e ocorre

dentro de um continuum de possibilidades, variando de decisoes
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que dependem principalmente dos médicos a decises majorita-
riamente dos pais. A decisdo deve finalmente objetivar coerén-
cia com os desejos, crengas e valores dos pacientes e dos pais.
Para entender as perspectivas e valores do paciente, os
médicos precisam reconhecer deficiéncias relacionais, desen-
volver habilidades de percepgao e a capacidade de escuta, os
quais representariam uma mudanca cultural. As qualidades que
devem possuir incluem a compaixao, a humildade e a coragem,

assim como a capacidade de viver com suas préprias ddvidas.”

Futilidade terapéutica e

limitacdo do suporte vital

Conforme apresentado, incertezas cercam o tratamento de criangas
com muiltiplas malformacées congénitas. No entanto, se o tratamento
jé estd definido como fuidl, a decisao deve ser contra a manutengio
da vida a qualquer custo. A obstinagio pode refletir apenas a inca-
pacidade de aceitar os limites do tratamento e morte, com base nas
crengas de reveréncia pela vida ou nos poderes curativos da medicina.

Na década de 1990, Dunn j4 considerava justificdvel limi-
tar o suporte vital para trés grupos de criangas: as extrema-
mente prematuras que apresentam problemas graves, como a
hemorragia periventricular; aquelas com malformagoes graves
e aquelas com lesio neuroldgica grave.?!

Uma vez tomada a decisio pela limitagao de suporte de vida,
surgem novas incertezas relativas a questoes juridicas e biomé-
dicas. O aspecto legal pode ser exemplificado pela existéncia ou
nao de uma legislacio especifica sobre fim de vida a ser seguida
ou de uma Comissao de Bioética local a ser consultada. A ques-
tao biomédica mais importante a ser abordada é o método de
limitagao do suporte vital: a ndo oferta ou a retirada de tera-
pias e procedimentos. Atualmente, a maioria das mortes em
unidades de terapia intensiva por limita¢io do suporte vital se
d4 por meio da nio oferta de tratamento, como um comando
de “ndo reanimar”.?*** Bebés extremamente prematuros sio a
maior popula¢do. A Sociedade Francesa de Neonatologia tam-

bém considera justificdvel a retirada do tratamento de suporte
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