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Resumen

La Atrofia Muscular y la Distrofia Muscular de Duchenne son dos enfermedades
clasificadas como enfermedades neurodegenerativas, cuyo deterioro es progresivo y el
paciente va perdiendo la dependencia para las actividades basicas de la vida diaria. El
duelo en estos pacientes es un proceso continuo porque empieza desde el momento
del diagnéstico, lo que se conoce como duelo anticipado o anticipatorio, y no solo afecta
a la pérdida de la vida si no que también abarca esa pérdida de funciones progresiva

mencionada anteriormente.

Estos pacientes requieren muchos cuidados asistenciales en todas las esferas:
asistencial, psicolégica y social. El profesional de enfermeria que actta con seguridad
a la hora de realizar los cuidados a estos pacientes proporciona al nifio y su familia una

tranquilidad muy necesaria en su situacion.

Por ello, el presente proyecto educativo va destinado a los profesionales de enfermeria
del Hospital Nifio Jesus, con el objetivo de que sean capaces de proporcionar unos
cuidados asistenciales en calidad y cantidad suficiente a los niflos que sufren Atrofia

Muscular y Distrofia Muscular de Duchenne.

Palabras clave: Enfermedad crénica, duelo, nifios, padres/psicologia, apoyo social,

enfermo terminal.



Abstract

Muscular Atrophy and Duchene’s Muscular Dystrophy (DMD) are two illnesses,
classified as neurodegenerative disorders, where there is a progressive impairment
leading to the patient completely losing its autonomy to manage daily tasks. For these
patients, grief is a continuous process, since it starts from the moment the disease is
diagnosed. This is known as anticipatory grief, which is not only affected by the loss of
life, but it also entails the aforementioned progressive loss of functionality.

These patients require intense care in all spheres: custodial, psychological and social.
Thus, a confident and efficient nursing professional will provide both kid and family with
the serenity and composure that are deeply necessary in this situation.

Hence, the educational project thereby presented here is addressed to the nursing
professionals of the Hospital Nifio Jesus, with the aim of making them able to provide
care of the highest quality and quantity to the children suffering from Muscular Atrophy

and Duchene’s Muscular Dystrophy.

Key words: Chronic Disease, Grief, Infant, Social Support, Terminally Ill, Young Adult,
sorrow, mourning.



Presentacion

El ser humano es tendiente a rechazar por completo la idea de la muerte, tanto propia
como ajena. Es por ello, que la ciencia y la medicina luchan a diario, por tratar de evitarla
o por lo menos, alargar la vida todo lo posible. El término duelo tiene su origen en el
latin duellum, que significa “combate” o “guerra. Es por ello por lo que este concepto es
usado para referirse al proceso de adaptacion tras la pérdida de un ser querido. El duelo

€s una reaccion natural y necesaria ante cualquier pérdida.

Uno de los mayores temores de cualquier ser humano es la pérdida de sus seres mas
queridos. El sentimiento de pérdida es uno de los mayores sufrimientos que experimenta
el hombre en su vida. Es por ello por lo que el duelo es un proceso Unico y diferente en
cada persona, debemos entender que hay tantos tipos de duelos como de personas en

duelo.

El presente trabajo se va a centrar en el duelo anticipado o anticipatorio, duelo que se
inicia con el conocimiento de la muerte inevitable e inminente de un ser querido. Este
tipo de duelo es poco estudiado, y, sin embargo, cada vez es mas comun experimentarlo
ya que se ha incrementado mucho la incidencia de las enfermedades crénicas y la edad

media de fallecimiento.

El trabajo se centra en el duelo anticipatorio de padres de nifios con enfermedades
neurodegenerativas terminales. En la actualidad las enfermedades neurodegenerativas,
después de décadas de estudio son una incognita por resolver. En palabras de Patrick

Aebischer, neurocientifico y presidente de la Escuela Politécnica Federal de Lausane:

“Aungue realizamos un gran progreso en la comprension del cerebro, esto no se
traduce aun en terapias especificas. Observar el nUmero de medicamentos que ha
aprobado la Administracion de Drogas y Alimentos (FDA) de EEUU o la Agencia

Europea de Medicamentos (EMA) en neurociencia resulta deprimente “*,

Una frase de enfermeria que continuamente se oye en nuestra profesion y me parece
muy apropiada en esta circunstancia “Si puedes curar, cura, si no puedes curar, alivia,
si no puedes aliviar, consuela”. Es bueno aceptar el hecho cierto e inevitable del dolor,
y también es bueno luchar por mitigarlo. Desgraciadamente no existe un manual de
protocolo de actuacién para acompafiar a familiares en el proceso de duelo, ya que cada
persona entiende el dolor de una forma muy diferente y es por ello, que debemos

consolar de manera individualizada, dependiendo las circunstancias de cada paciente.



El objetivo de este trabajo es realizar un recorrido general del concepto de duelo y duelo
anticipatorio, entender mejor qué tipo de fases poseen ambos, como se vive la
experiencia de duelo anticipado por parte del paciente y los familiares, y como nosotros,
el profesional sanitario, podemos acompafiarlos y ayudarles en el recorrido de su

pérdida evitando y previniendo la aparicion de un duelo patoldgico.

Considero fundamental para la profesion enfermera aprender a lidiar con la muerte y
saber manejarla en todos sus ambitos ya que si una enfermera no esté preparada para
el fallecimiento de su paciente ¢Como ésta va a acompafar a los seres queridos del

difunto en el proceso de adaptacion a la vida tras la pérdida?
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Estado de la cuestion

Fundamentacion

1. Introduccion

En este apartado se expone las definiciones de términos relacionados con el duelo, las
caracteristicas que poseen las enfermedades en las que se centra el presente trabajo,

y las diferentes estrategias de afrontamiento.

El proceso de busqueda bibliografica comenzé en octubre de 2017 y finalizé en febrero
de 2018 utilizando las siguientes bases de datos: Pubmed, Dialnet y Google académico.
A continuacién, muestro los términos Mesh y Decs que han sido utilizados durante el

proceso de busqueda bibliogréfica.

Tabla 1. Términos MESH y DECS.

Términos MESH Enfermedad crénica, duelo, nifios, padres/psicologia, apoyo

social, enfermo terminal.

Términos DECS Chronic Disease, Grief, Infant, Social Support, Terminally Ill,

Young Adult, sorrow, mourning.

En la fase de busqueda bibliografica todos los articulos pasaron por dos fases de
seleccién. En la primera fase, se buscod que los titulos y abstracts cumplieran los

criterios; y en la segunda fase, que los textos completos también lo hicieran.

Algunos de los articulos fueron descartados por ser en otro idioma diferente al espafiol
o al inglés. En el siguiente diagrama se puede observar como ha sido mi proceso de

basqueda bibliografica.



Tabla 2. Seleccion de articulos. Diagrama estrategias de busqueda.

131 articulos fueron seleccionados en una primera busqueda:
- Pubmed: 102
- Dialnet: 6
- Google académico: 23

9 fueron excluidos por ser en aleman.

34 fueron excluidos por no cumplir

> los criterios de inclusion

v

88 articulos en inglés y
espafiol cumplieron los
criterios de inclusion

39 fueron excluidos por no tener
acceso a textos completos

49 articulos completos que
cumplieron criterios de
inclusion, escritos en inglés y
espafiol
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2. Duelo

2.1 Definicion, caracteristicas y etapas

El duelo es el proceso de adaptacion tras el fallecimiento de un ser querido. Este proceso
es normal y necesario. Toda persona que sufre una pérdida pasa por esta etapa,
entendiendo como perdida, el fallecimiento de un ser querido, una separacion de un

familiar o amigo, un divorcio...
El duelo es Unico, ya que cada persona sufre de una manera diferente.

“Desde otro enfoque, el duelo es un estado de sufrimiento y afliccion, que se da ante el
rompimiento de un vinculo afectivo, y que incluye componentes fisicos, psicologicos y

sociales, de acuerdo con la intensidad de dicho vinculo™.

Segun Worden, la respuesta normal (no patologica) al duelo, se puede clasificar en
cuatro categorias generales: sentimientos, sensaciones fisicas, cogniciones vy

conductas®.

Numerosos autores definen las etapas del duelo de manera diferente, pero todos tienen
en comun que el duelo normal finaliza con el proceso de adaptacion. Una de las autoras
mas destacadas, en cuanto a términos de duelo se refiere seria Kubler-Ross, psiquiatra

y escritora.

Elisabeth Kubler-Ross® divide el proceso de duelo en cinco etapas:

Negacidn: esta primera etapa ayuda a sobrevivir a la pérdida. En esta etapa, el mundo
pierde sentido y es abrumador. El sujeto se encuentra en estado de shock y negacion,
no quiere ser consciente de la pérdida y niega que haya sucedido. A medida que se
acepta la realidad de la pérdida y comienza a hacerse preguntas, sin saberlo comienza

el proceso de curacion.
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Ira: La ira es un sentimiento necesario para el proceso de adaptacion. Es natural en
esta etapa sentirse abandonado y culpar a los demas de la pérdida, incluso a Dios, no
entendiendo como ha podido abandonarles en estas situaciones. La ira es solo otra

indicacion de la intensidad del amor por su familiar.

Negociaciéon: El sujeto quiere que la vida vuelva a ser lo que era; quieren a su ser
querido de vuelta, retroceder en el tiempo: encontrar el tumor antes, reconocer la
enfermedad mas rapidamente, evitar que ocurra el accidente. Se quedan en el pasado,

tratando de negociar su salida del dolor.

Depresion: Después de la negociacion, la atencién se mueve directamente hacia el
presente. Esta etapa depresiva se siente como si durase para siempre. La depresion
después de una pérdida se ve con demasiada frecuencia como antinatural: un estado
que arreglar, algo de lo que salir. La depresién es una respuesta normal y apropiada a

la pérdida.

Adaptacion: la aceptacion a menudo se confunde con la nocion de “estar bien”. Esto
no es asi, la mayoria de las veces nunca se sienten bien con la muerte de un ser querido.
Esta etapa consiste en aceptar la realidad de que el ser querido se ha ido fisicamente y
reconociendo que esta nueva realidad es la realidad permanente. Nunca va a gustar

esta realidad, pero al final se debe aceptar y aprender a vivir con ella.

Al igual que Kubler-Ross, otros autores definen sus propias fases del duelo. A
continuaciéon, se ha realizado una tabla en la que se pueden observar de manera

resumida sus principales teorias®.
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Tabla 3. Fases del duelo segun los diferentes autores. Elaboracién propia a partir de la

referencia’.

Tareas
Tarea . Aceptar la
realidad de Ia
pérdida

Tarea Il. Elaborar
el dolor de la
pérdida

Tarea 1
Adaptarse a un
mundo sin el
fallecido.

Tarea |V Hallar
una conexion
perdurable con el
fallecido al

embarcarse en
una vida nueva

Desafios
Reconocer la
realidad de la
pérdida

Abrirse al dolor

Revisar el mundo
de significados

Reconstruir la
relaciéon con lo que
se ha perdido

Reinventarnos a
Nnosotros mismos.

Fases

Fase l.
Embotamiento
emocional y negacion
inicial

Shock.

Fase Il. Aforanza.
Busqueda del
fallecido

Fase 1

Desesperacion.
Desconsuelo.

Fase v
Reorganizacion.
Aceptacién e
integracion.

Las primeras fases o tareas
tienen que ver con la negacion
de la perdida, y la necesidad de
superar esta negacion. El
doliente se niega a reconocer
la perdida, se niega a
contemplar esta posibilidad, y
en determinados momentos
puede llegar a actuar como si
no se hubiese producido.
Worden y Neimeyer evidencian
la necesidad de aceptar la
muerte

Bowly lo distingue en dos
momentos, el primero de shock
y aturdimiento, y el segundo,
cuando se desea encontrar la
existencia de lo perdido sin
reconocer que ya no esta.

En estas fases o tareas todos
los autores hablan de la parte
emocional relacionada con el
dolor. Bowly habla de la fase de
desconsuelo y desesperacion,
mientras que los otros dos
autores hablan de la necesidad
de vivir ese dolor con
naturalidad.

Por ultimo, estan las fases o
tareas que nos hablan de
vuelta a la normalidad. Bowly
habla de una Unica fase,
mientras que Neimeyer llega a
nombrar tres desafios distintos,
uno en relacion a al mundo de
significados, otro en relacion a
lo perdido y otro en relacion al
propio doliente.

Worden habla también de
adaptacion al mundo, al
fallecido y a la reinvencion,
pero estos dos Ultimos
aspectos los sintetiza en una
Unica tarea.
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2.2 Duelo anticipado

El duelo anticipado o anticipatorio, se podria definir como el duelo que comienza con el
conocimiento de la pérdida inevitable e inminente de un ser querido. Este concepto
surge en la Il Guerra Mundial, cuando el Dr. Linderman lleva a cabo un estudio donde
analizaba las reacciones de las mujeres cuyos maridos habian partido a la guerra.
Dichas mujeres temian el fallecimiento de sus esposos, lo que conllevaba a sentimientos
de mucha pena y dolor, ya que continuamente imaginaban la muerte de su esposo y
como cambiaria su vida si esto sucediese. Si los maridos llegaban de la guerra sanos,

las mujeres los excluian del ndcleo familiar®.

El duelo anticipado culmina con el fallecimiento, independientemente de las reacciones
que surjan después. El duelo anticipado tiene una intensidad variable cuando la muerte
parece inminente, al contrario que el duelo normal cuya intensidad va disminuyendo
periédicamente. Si la muerte es lenta, a menudo, el duelo anticipado desaparece y el

individuo expresa pocas manifestaciones de duelo a la hora del fallecimiento.

En los udltimos afios este concepto estd muy presente en el dia a dia del profesional
sanitario, ya que ha aumentado a niveles escalofriantes la tasa de enfermedades
cronico-degenerativas y enfermedades terminales en la poblacion mundial, tales como
cancer, EPOC, SIDA...°

Este tipo de duelo, anticipatorio o anticipado, posee numerosas ventajas frente al duelo
normal, ya que este tipo de duelo permite aceptar antes la realidad de muerte, ya que
se aumenta la conciencia de dicho proceso. Por otro lado, disminuye la aparicion de
duelo patolégico por lo mencionado anteriormente. Ademas, permite al paciente y sus
familiares a poner las cosas en orden antes del fallecimiento, papeles, lugar de entierro
o lugar en el que esparcir cenizas, ultimos deseos del paciente...El paciente puede
despedirse de sus familiares y allegados, y éstos realizan un proceso de separacion

emocional gradual.

A pesar de las ventajas que presenta el duelo anticipado no elimina ni disminuye la

intensidad del dolor de la pérdida.

Como hemos visto anteriormente, Worden?®, propone diferentes tareas en el duelo
normal que son también aplicables al duelo anticipado. La tarea | (aceptar la realidad de
la muerte), muy pronto se es consciente de que la persona va a fallecer por lo que quizas
estamos ante la tarea més sencilla. Al observar el deterioro del paciente la realidad de

la enfermedad y el desenlace son inevitables. La tarea Il (elaborar el dolor de la pérdida),

14



en este tipo de duelo, el sentimiento predominante es el aumento de la ansiedad, la
ansiedad de separacion. La tarea lll (adaptarse a un mundo sin el fallecido), en este tipo
de duelo adquiere una gran importancia, ya que los familiares del paciente suelen ir
mentalizandose de cOmo va a ser su vida tras el fallecimiento, es habitual que ensayen
roles mentales. Uno de los problemas que pueden ir asociados a esta tarea, es en los
duelos muy largos, ya que los pacientes se preparan tanto para el fallecimiento que, en
ocasiones, se separan de su familiar afectando negativamente a la relacién con él;
podriamos encontrarnos también, la situacion opuesta, que los familiares para evitar el
sentimiento de culpa cuiden excesivamente al paciente sin separarse de él. Por ultimo,
la tarea IV (hallar una conexion perdurable con el fallecido al embarcarse en una vida
nueva), el periodo anterior a la muerte puede tener consecuencias muy positivas para
todos si la familia y el paciente tienen una Optima comunicacion sobre las cuestiones
pendientes, no solo sobre el tema testamento y herencias, sino también expresar todos
aquellos sentimientos de gratitud o decepcion que sientan. Esta tarea ayuda
especialmente a los familiares a no arrepentirse de haber dejado temas sin resolver con

el fallecido.

2.3 Diferencias entre duelo y trastorno depresivo mayor

Las manifestaciones del duelo y la depresion a menudo pueden ser confundidas. En el
caso que nos ocupa, huestros pacientes son nifios, es por ello por lo que es conveniente
hablar de la depresion infantil y sus peculiaridades. Es importante también, distinguir
entre paciente y familiares ya que los procesos de duelo son similares, pero no iguales

y mas cuando la diferencia de edad es diferente.

La depresion infantil, es un concepto que ha tenido dificultades a la hora de instaurarse
dentro del mundo médico a lo largo del tiempo. Gracias al concepto de “depresion
enmascarada” comienza a diagnosticarse en los anos 60, pero hasta los afios 70 el

concepto no se acepta abiertamente!?.

Es dificil comprender porque algunos nifios superan mejor la muerte que otros, se
considera que el pensamiento negativo y las actitudes evasivas juegan un papel

importante en la aparicién de una posible depresion*?.

La depresion, normalmente, es infravalorada por el profesional sanitario, ya que estos
piensan que si ellos estuviesen en esa misma situacion también se encontrarian de esa

formals.
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Los sintomas en el dolor, en las enfermedades graves o en los efectos secundarios a
farmacos pueden ser confundidos con los efectos de la depresion. Los primeros efectos
mas caracteristicos son: la falta de apetito, alteraciones en el suefio y disminucion de
energia. La presencia de estos sintomas en diversas patologias que suelen rodear las

enfermedades crénicas dificulta el diagnostico exacto en el que nos encontramos?4,

El DSM V se basa en nueve criterios para diagnosticar la depresion. Esta descripcion
ha sido duramente criticada en numerosos articulos por la cantidad de sintomas que
escapan a esa clasificacion. Las escalas de clasificacion contemplan diferentes
variables que no hace el DSMV. Por ejemplo, el Inventario de Depresion de Beck (BDI)
incluye irritabilidad, pesimismo y sentimientos de castigo, la escala de Hamilton para la
depresion (HRSD) cubre la ansiedad, los sintomas genitales, la hipocondria y las ideas
en la enfermedad depresiva, y La Escala de Depresion del centro de Estudios
epidemioldgicos (CESD) incluye llorar frecuentemente, hablar menos y percibir a los

demas como poco amistosos?.

2.4 Duelo complicado

A pesar de que el duelo es un proceso normal puede convertirse en un proceso

patoldgico, conocido como duelo complicado.

La aparicion de duelo complicado afecta a entre el 2 y el 3% de la poblacion mundial y
es mas probable después de la pérdida de un nifio, un compafiero de vida o después
de una muerte repentina por medios violentos. Los sintomas caracteristicos incluyen
intenso anhelo, dolor emocional, preocupacion frecuente, pensamientos y recuerdos de
la persona fallecida, un sentimiento de incredulidad o incapacidad para aceptar la

pérdida y la dificultad de imaginar un futuro significativo sin la persona fallecida*®.

Las personas que padecen un duelo complicado poseen peor salud fisica y tasas mas

altas de suicidios que aquellos que han integrado su dolor con mas éxito?’.

En el estudio realizado en 2014 por la Universidad de Granada'® se demuestra que las
personas con duelo complicado poseen mayor sintomatologia general, y mas
experiencias relacionadas directamente con el duelo que las personas que se

encuentran en duelo normal.
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Los criterios propuestos para diagnosticar el duelo complicado serian los siguientes
segun el DSM V?°:

1. “El individuo ha experimentado la muerte de alguien con quien mantenia una

relacion cercana

2. Desde la muerte, al menos uno de los sintomas esta presente mas dias de los

que no a un nivel clinicamente significativo, y persiste durante al menos 12

meses en el caso de adultos en duelo y 6 meses para nifios en duelo:

I
Il.
Il.
V.

Anhelo/afioranza persistente del fallecido.
Pena y malestar emocional intensos en respuesta a la muerte.
Preocupacioén con relacion al fallecido.

Preocupacion acerca de las circunstancias de la muerte

3. Desde la muerte al menos 6 de los sintomas siguientes estan presentes mas

dias de los que no a un nivel clinicamente significativo, y persisten durante al

menos 12 meses en el caso de adultos en duelo y 6 meses para nifios en duelo:

Malestar reactivo a la muerte

VI.

Importancia dificultad para aceptar la muerte.

Experimentar incredulidad o anestesia emocional en relacion con la
pérdida.

Dificultades para rememorar de manera positiva al fallecido.

Amargura o rabia con relacion a la pérdida.

Valoraciones desadaptativas acerca de uno mismo con relacién al
fallecido o a su muerte.

Evitacién excesiva de los recuerdos de la pérdida o situacion asociadas

con el fallecido.

Alteracion social/ de la identidad.

VIl
VIII.
IX.
X.

XI.

XII.

Deseo de morir para poder estar con el fallecido.

Dificultades para confiar en otras personas desde el fallecimiento.
Sentimientos de soledad o desapego de otros individuos desde la muerte.
Sentir que la vida no tiene sentido o esta vacia sin el fallecido, o creer
que uno no puede funcionar sin el fallecido.

Confusion acerca del papel de uno en la vida, o una disminucion del
sentimiento de identidad propia.

Dificultad o reticencia a mantener interés o hacer planes de futuro desde

la pérdida”.
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3. Enfermedades neurodegenerativas

Una vez realizadas las premisas necesarias acerca del concepto de duelo, se procede
a definir que tipo de enfermedades son la Atrofia Muscular y la Distrofia Muscular de

Duchenne, y que peculiaridades adoptan estas enfermedades en el proceso de duelo.

Este grupo de enfermedades tienen una esperanza de vida corta, todas tienen en comuan
gue cursan con una pérdida de funciones progresivamente hasta el fallecimiento. Es
muy importante tener en cuenta que estos pacientes y sus familiares se encuentran en
un periodo de duelo continuado, por un lado, el duelo por la pérdida de funciones y por

otro, el duelo anticipado por el cercano fallecimiento.

El desarrollo neuromotor es el conjunto de cambios producidos que se producen en el
desarrollo corporal y en el aprendizaje. El proceso de crecimiento se basa en convertir
nutrientes en tejidos vivos, con orden temporal. Debe existir un dominio de los procesos

anabolicos?.

“Las enfermedades neuromusculares constituyen un amplio grupo de enfermedades
que afectan cualquiera de los componentes de la unidad motora, incluyendo: el cuerpo
de la motoneurona del asta anterior de la médula espinal, su axén (nervio periférico)

todas las fibras musculares inervadas por esta motoneurona’™*.

Es muy importante en las ENM realizar el diagnostico de forma precoz y el paciente
debe ser atendido por un equipo multidisciplinar adecuado a sus circunstancias lo antes

posible??.

Segun datos de la Encuesta de Discapacidad, Autonomia personal y situaciones de
Dependencia (EDAD; Instituto Nacional de Estadistica, 2008), el nimero de personas
en Espafia con discapacidad se sitla alrededor del 8.5%de la poblacion. Existen 60.400

nifios y nifias con limitaciones con predominio de género masculino?,

Las enfermedades raras son aquellas que tienen una baja incidencia en la poblacion.
Para ser considerada como rara, cada enfermedad especifica sélo puede afectar a un
namero limitado de personas. Concretamente, cuando afecta a menos de 5 de cada

10.000 habitantes®*. En términos generales se puede decir que, por lo general, son

18



enfermedades cronicas que producen una elevada morbilidad y mortalidad prematura,

ademas de un alto grado de discapacidad lo que supone una disminucion de la calidad

de vida.

A continuacion, voy a explicar dos enfermedades raras degenerativas que son para las

que va a estar destinado mi proyecto educativo: la atrofia muscular y la distrofia

muscular de Duchenne.

3.1 Atrofia muscular

La atrofia muscular (AME) es una enfermedad degenerativa que afecta a las neuronas

motoras de la asta anterior de la médula espinal y produce degeneracion de la neurona

motora y presentacion variable en relacion con el inicio y la gravedad?.

La AME es la principal causa de muerte en enfermedades genéticas en menores de 2

anos, con una incidencia de entre 1/6000 a 1/10000 nacidos vivos y con una frecuencia

de portadores aproximada de 1/40 en la Unién Europea?®.

La atrofia muscular se divide en varios subtipos segun la gravedad y la edad de aparicion

de los sintomas?’:

Tipo I: También llamada enfermedad de Werdnig Hoffman. Este tipo de
enfermedad de manifiesta al nacimiento o en los primeros meses de vida.
Normalmente los nifios que la padecen dificultad para respirar, hipotonia y no
logran el sostén cefalico.

Tipo II: Se caracteriza por debilidad muscular y se desarrolla en nifios entre los
6 y 12 meses de edad. Lo que la distingue del tipo | es que estos nifios pueden
sentarse sin apoyo, aunque no puedan estar de pie o caminar sin ayuda.

Tipo Illl: También llamado enfermedad de Kugelberg Welander, es la forma
menos agresiva. Los sintomas aparecen entre la primera etapa de infancia o la
edad adulta temprana. Pueden mantenerse de pie y caminar sin ayuda, pero por
lo general presentan debilidad en miembros superiores e inferiores y alteraciones
en la columna vertebral como escoliosis y/o hiperlordosis. En la mayoria de los

casos el individuo pierde la capacidad para deambular en etapas tardias.
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3.2 Distrofia muscular de Duchenne

La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es la enfermedad neuromuscular hereditaria
mas comuln en nifios, caracterizada por una rapida progresion de la degeneracion
muscular, gue suele conllevar a la paralisis y a la muerte prematura. Su incidencia es

de 1 cada 3.500-6.000 varones nacidos vivos?e.

La DMD es causada por la ausencia de distrofina, una proteina que ayuda a mantener
las células musculares intactas. Dicha patologia es de caracter hereditario recesivo
ligado al cromosoma X, en donde se produce una mutacion del gen Xp21 de la distrofina,
la cual es una proteina presente en el musculo esquelético, cardiaco y liso. Esta
patologia no se suele diagnosticar en edades muy tempranas, sino que se suele realizar

cuando los sintomas ya son evidentes?®,

Algunos de los sintomas que podemos encontrar en la DMD son: problemas
intelectuales, anormalidades musculo esqueléticas, posturas no adecuadas las cuales
suelen desencadenar en Ulceras por presion en el nifio en silla de ruedas, obeso y con

dificultades emocionales en la familia®°.

3.3 Escala Egen klassification

La escala Egen klassification®!, sirve para realizar una evaluacién funcional de personas
no ambulantes para afectados de distrofia muscular de Duchenne y atrofia muscular

espinal.
Dicha escala valora los siguientes 10 items:

1) Capacidad para utilizar la silla de ruedas, ¢ Como te mueves por interiores y aire
libre?

2) Capacidad de transferencia de la silla de ruedas, ¢Como pasas de tu silla de
ruedas a una cama)

3) Capacidad de mantenerse de pie, ¢ En ocasiones eres capaz de mantenerte en
pie? ¢Como lo haces?

4) Capacidad para mantenerse en equilibrio en la silla de ruedas, ¢Puedes
inclinarte hacia delante y hacia los lados y volver a la posicion normal?

5) Capacidad para mover los brazos. ¢Puedes mover los dedos, manos y brazos

en contra de la gravedad?
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6) Capacidad de utilizar las manos y los brazos para comer. ¢Puedes describir
coémo comes?

7) Capacidad para girarse en la cama. ¢(Coémo te giras en la cama durante la
noche?

8) Capacidad para toser. ¢(,COmo toses cuando tienes necesidad?

9) Capacidad para hablar. ¢ Puedes hablar de manera que lo que dices puede ser
entendido si te colocas en la parte de atrds de una gran habitacién?

10) Bienestar fisico. Esto tiene que ver sélo con la insuficiencia respiratoria. Usar las

categorias como preguntas

4. Caracteristicas de estas patologias

Cada patologia que puede presentar el cuerpo humano lleva asociadas unas
caracteristicas especiales que requieren unos cuidados especificos. En patologias
cronicas las caracteristicas y cuidados se acentlan de manera notoria. Para poder
trabajar con pacientes con Atrofia Muscular y Distrofia Muscular de Duchenne es

fundamental conocer que cuidados se deben realizar en cada situacion.

4.1 Principales cuidados de Enfermeria en Atrofia muscular.

La mayoria de las ENM cursan problemas en los muasculos respiratorios,
fundamentalmente en el diafragma, causando fracaso funcional y fatiga, provocando
como consecuencia una hipoventilacién alveolar e hipoxemia, siendo esta la primera

causa de insuficiencia respiratoria en estos enfermos®2.

En el estudio realizado por el Departamento de Kinesiologia, Facultad de Medicina,
Universidad de Chile®® se demuestra que “El entrenamiento especifico de la musculatura
respiratoria con cargas de baja intensidad (30%) mediante el uso de una valvula IMT
Threshold®, aumenta la fuerza y resistencia de la musculatura respiratoria en las

pacientes con ENM’.
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El enfoque de los cuidados respiratorios debe ser preventivo, con una importante
educacion a los cuidadores del paciente. Las claves de estos cuidados es el manejo de
la tos, favorecer la eliminacion de secreciones, evitar la deformacion de la caja toracica,

la respiracion paradojal y el térax en campana®.

Aparte de cuidados respiratorios, estos nifios suelen recibir fisioterapia cuyo fin es

ayudar a los nifios y a sus padres a encontrar formas de vida lo mas llevaderas posibles.

Muy importante a parte de los cuidados respiratorios, los cuidados gastrointestinales o
nutricionales. Los pacientes con estas enfermedades suelen presentar trastornos de la
deglucién y la masticacion, disfuncidn gastrointestinal, problemas de crecimiento y/o

bajo peso y problemas de respiracion (aspiracion)®.

Los enfermos de atrofia muscular presentan mucha susceptibilidad de adoptar
patologias cardiacas, es por ello que enfermeria debe registrar por turnos el control de
la TA, la FC e indicar si el ritmo es ritmico o si por el contrario no lo es. Ante cualquier
sintomatologia cardiaca se debera realizar un electrocardiograma con la mayor

brevedad posible*.

Otros cuidados fundamentales que deben recibir los nifios con Atrofia Muscular serian
los cuidados ortopédicos. Dichos cuidados incluyen actividades para mejorar el control
postural, la nutricion, el dolor, el manejo de las contracturas. En algunos casos, se
retrasa la progresion de la escoliosis con fajas para la espalda o corsés; aunque el
tratamiento definitivo es la cirugia, pero esta solo se suele realizar cuando el nifio ha
terminado su etapa de crecimiento y teniendo muy en cuenta su estado respiratorio. Muy

recomendable para estos pacientes realizar actividades acuéticas.

Los cuidados que deben sostener todos los anteriores y siempre debemos tener en
cuenta son los cuidados paliativos. Los cuidados paliativos van orientados en cuatro
dimensiones: somética, psicoldgica, social y espiritual. Es imprescindible que la familia
conozca la capacidad que tiene para decidir acerca del proceso por el gue esta pasando
su hijo con el fin de prolongar la vida o no. Es muy importante que este tema quede
resuelto antes de que ocurra una situacion de emergencia en la que se deba actuar

rapido, ya que esta decisiéon debe ser tomada con calma y seguridad®’.
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4.2 Principales cuidados de Enfermeria en Distrofia Muscular de
Duchenne

Los cuidados del paciente estan incompletos si no nos centramos en apoyar mucho la
esfera psicosocial. Para muchos padres, el estrés causado por los problemas
psicosociales de su hijo excede el estrés asociado con los aspectos fisicos de la

enfermedad.

Los pacientes con DM son muy susceptibles de sufrir complicaciones respiratorias, tos
ineficaz, hipoventilacion nocturna, respiracion desordenada durante el suefio y en Ultima
instancia sufren insuficiencia respiratoria diurna. Hay 5 escalones de cuidados de
Enfermeria para los cuidados respiratorios. En la siguiente tabla podemos observar los

cinco escalones y que criterios seguimos para pasar de uno a otro.
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Tabla 4. Cuidados respiratorios®.

Paso 1: Técnica de
reclutamiento de volumen
/ inflado profundo de

pulmon.

Técnica de reclutamiento de volumen / inflado profundo
de pulmén
cuando FVC <40%

Paso 2: Técnicas de tos
manuales y asistidas

mecanicamente

Necesario cuando:

*Infeccion respiratoria presente y flujo maximo pico de
tos <270 |/ min *

* Flujo maximo de tos basal <160 L / min o presion
espiratoria maxima <40 cm

* FVC basal <40%

Paso 3. Ventilacion

nocturna.

— Signos o sintomas de hipoventilacion (los
pacientes con FVC <30% pronosticado estan en
especialmente de alto riesgo)

— Una SpO2 basal <95% y / 0 sangre o CO2
espirado final> 45 mm Hg despierto.

— Un indice de apnea-hipopnea> 10/ hora

— Episodios de Sp0O2 <92% dormido.

Paso 4. Ventilacion

diurna.

En pacientes que ya utilizan ventilacion asistida por la
noche, la ventilacién diurna es indicado para:

* Ampliacién de la ventilacién nocturna en las horas de
vigilia

* Deglucion anormal debido a disnea.

* Incapacidad para hablar sin dificultad para respirar

» Sintomas de hipoventilacién con SpO2 basal <95% y /
0 sangre o CO2 al final de la espiracion > 45 mm Hg

mientras esta despierto.
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Las indicaciones para la traqueotomia incluyen:

* Preferencia del paciente y el médico.

* El paciente no puede usar con éxito la ventilacion no
invasiva

* Tres intentos para lograr la extubacion

Paso 5. Traqueotomia. * El fracaso de los métodos no invasivos de asistencia.

Las complicaciones cardiacas suelen manifestarse tempranamente, pero con menos
incidencia que las respiratorias. Las enfermedades cardiacas que suele aparecer es la
miocardiopatia y/o la arritmia cardiaca. El miocardio en la autopsia muestra areas de
miocitos, hipertrofia, atrofia y fibrosis. Es por ello que controlar el pulso y la tensién

arterial del paciente son dos cuidados basicos y primordiales.

Los pacientes pueden estar en riesgo de desnutricion, es muy frecuente que presenten
deficiencias en calorias, proteinas, vitaminas, minerales e ingesta de liquidos. En etapas
mas tardias, la debilidad faringea conlleva a disfagia, por lo que los problemas
alimenticios se ven muy incrementados segun va progresando la enfermedad. Es muy
frecuente que presenten estrefiimiento, por lo que se deberan vigilar las deposiciones
realizadas y en caso de ausencia administrar laxantes. Todos los pacientes con DM de
Duchenne recibiran a diario suplementos de vitamina D y minerales. Se debe educar a
paciente y familiares para que diariamente lleven una dieta rica en proteinas, liquidos,

calcio, vitamina D y otros nutrientes,

En ambas patologias, los cuidados son muy similares, son patologias que requieren
muchos cuidados respiratorios, digestivos, locomotores y todos ellos sustentados por

los cuidados paliativos, en los que el acompafiamiento en el duelo es el principal motor.

4.3 ¢ Por qué es especial este duelo?

Las enfermedades neurodegenerativas desde el momento de diagnostico entran en una
fase de duelo anticipado, ya que se les informa del pronéstico de la enfermedad. No

solo deben enfrentarse a ese duelo, sino también al duelo de pérdida de funciones
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progresivamente. Este ultimo duelo, es muy duro para el paciente y familiares, porque

observan lentamente como la enfermedad se apodera de ellos y como el fin se acerca.

Las enfermedades neurodegenerativas llevan asociadas consigo una serie de
impedimentos fisicos o psiquicos, suelen tener mayores cargas asociadas que otro tipo
de enfermedades. Esas cargas son generalmente de naturaleza economica, social y

emocional.

Los padres de estos nifios suelen alejarse de la sociedad, ya que sienten que sus hijos
son mirados de forma extrafia por el resto. Los padres, ademas, suelen sentirse
culpables por la enfermedad de su hijo, creyéndose responsables de su problema.
Pueden sentirse avergonzados y mostrar resentimiento por el hecho de tener ese nifio,
esto se suele traducir en exigencias desmesuradas hacia el profesional sanitario para

gue encuentren la manera de corregir la enfermedad.

El profesional sanitario debe ser consciente del sobrecargo emocional, fisico y social en

el que viven estos pacientes y sus familiares®.

5. Estrategias de afrontamiento

5.1 Aceptacion de la enfermedad por parte del nifio

El concepto de enfermedad y muerte depende de varios factores, principalmente del

desarrollo cognitivo que posea el nifio y de las experiencias vividas anteriormente.

Por debajo de los 3 afios, el nifio no tiene el concepto formal de muerte y lo ve
Unicamente como “separaciéon”. Entre los 3 y los 5 afios no ven la muerte como algo
definitivo, sino como algo temporal y que se puede revertir en cualquier momento. Entre
los 5y los 10 afios toma conciencia de lo que supone la muerte, el nifio posee miedo al
sufrimiento. A partir de los 10 afios comienza un cuestionamiento sobre la vida y la

muerte, el adolescente empieza a pensar como un adulto.
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Que el nifio acepte el desenlace depende totalmente del curso que lleven en dicho
proceso sus familiares. Depende como actlen los padres, asimilaran o no el final el nifio

y los hermanos.

Imprescindible para que el nifio pueda asimilar la cercana muerte es la comunicacién
del diagnostico, muy importante realizarlo en un sitio tranquilo sin agentes externos que
puedan interrumpir. Se debe realizar haciendo una pequefia introduccion y no de
manera brusca. La informacién que vamos a proporcionar al nifio debe ser negociada
previamente con los padres, pero siempre debemos trasmitir toda la informacion que el
nifio pueda asimilar. Debemos mostrar mucha seguridad y confianza, pero siempre

mostrarnos muy cercanos al nifio.

El nifio va a necesitar expresar su duelo, y este va a depender de sus experiencias
anteriores. Debemos estar siempre muy cerca de él, proporcionando tanto apoyo fisico
como emocional. Es muy importante la comunicacion en todo momento, muy importante
saber adaptarla al desarrollo cognitivo del nifio, mostrando siempre especial interés por

sus miedos y preocupaciones, manteniendo una actitud de escucha y de empatia*.

El problema que surge entre los profesionales sanitarios cuando atienden a un nifio en
situacion paliativa, es la creencia por parte de algunos de los miembros del equipo de
los beneficios de negar la existencia del problema, creyendo que asi aumentara la
comodidad fisica y mental de nuestro paciente. Esto no solo no es asi, sino que se ha
demostrado que uno de los mayores deseos de los nifios es hablar con su médico

acerca del tratamiento, sea cual sea el pronéstico®.

5.2 Aceptacion de la enfermedad por parte de la familia

En nuestra sociedad, los familiares y el sistema domestico es un pilar fundamental en el
cuidado al paciente en la enfermedad crénica. En los cuidados del paciente terminal, sin
la participacion de la familia dificilmente se van a alcanzar los objetivos marcados en

atencion al enfermo.

Es muy importante incluir a la familia en todo el proceso de la enfermedad, hacerles
sentir Gtiles y ayudarles a que comprendan todo el proceso. Es por ello que es
importante®®:

e Evaluar antes de tratar.
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e Explicar las causas de los sintomas.
o Establecer objetivos terapéuticos.

e Monitorizacion de los sintomas.

e Atencion a los detalles.

¢ Revisar continuamente los sintomas que presenta el paciente.

Muy importante, tener comunicacion con la familia, crear un entorno seguro y de
confianza en el que expresen todos sus miedos y preocupaciones, ya que, si lo haceny
reciben informacion adecuada y veridica, el nivel de ansiedad ante las dificultades va a

disminuir.

Las familias con un hijo enfermo deben adaptarse a las distintas fases de la enfermedad,
distinguiendo asi, entre la fase aguda (previa al diagnostico), fase cronica y fase

terminal.

La fase de crisis comprende el momento previo al diagnéstico, se sospecha que algo no
va bien por la sintomatologia que presenta el nifio. Es una fase complicada porque

deben adaptarse al hospital, a la exigencia de los tratamientos, a la sintomatologia...

La fase crénica es la fase media entre la fase de crisis y la fase final. En esta fase se
debe intentar compatibilizar las necesidades de la enfermedad con las necesidades

familiares.

La fase final, se debe afrontar la muerte y trabajar el duelo, para evitar que aparezca

duelo complicado.

Es muy comudn encontrar en los padres sentimiento de culpa, ya que se sienten mal por

no poder acompafiar a su hijo las 24 horas del dia*.

5.3 Actuacion profesional sanitario

Cuidar a los pacientes es una fuente de angustia emocional significativa. El estrés
emocional que experimentan los profesionales de la salud se ve agravado en entornos
de recursos limitados donde los débiles sistemas de salud socavan la capacidad de los
profesionales para brindar atencion de calidad. Los resultados subrayan la necesidad

de capacitar a los profesionales de la salud para enfrentar de manera positiva el estrés

28



emocional asociado con la atencidon al paciente y para las mejoras en los sistemas de

salud para garantizar una atencién de calidad*.

En el estudio realizado en Chile* sobre la relaciéon entre apoyo en duelo y el sindrome
de Burnout en profesionales y técnicos de la salud infantil, se llega a la conclusion “Los
profesionales de unidades de alta complejidad pediatrica presentan un alto riesgo de
padecer Burnout, dado principalmente por un mayor cansancio emocional y baja
realizacion personal. Sin embargo, una mayor percepcién de reconocimiento y apoyo
en sus duelos es un factor que puede ayudar a disminuir dicho riesgo, sin dejar de lado

que existen otros factores institucionales que influyen en esta situacién”
Prestar ayuda psicoldgica a los menores de edad es una tarea muy compleja ya que*’:

e Cada nifio tiene un nivel de madurez emocional diferente independientemente
de la edad.

e La compresion de la enfermedad varia en funcion de la educacion recibida.

e Lacomunicacién con los nifios es especial con los mas pequefios, suele ser muy
compleja.

e Todo lo relacionado con el ambito hospitalario lo rechazan, ya que es nuevo para
ellos y les produce mucho temor.

e Se debe saber adaptar el apoyo emocional a las diferentes edades.

A continuacién, se va a presentar las peculiaridades de cada etapa de la edad

pediatrica®®:

Primera Infancia (0-3 afios)

En los primeros meses siempre debe estar presente una persona significativa para el

nifio, que le trasmita confianza y seguridad. La exploracion debe ser detallada.

e Explorarlo con cuidado, observar su posicion.

e Asegurarnos de que puede respirar bien.

e Comprobar que la ropa no sea muy ajustada.

e Medir su temperatura.

e Proporcionar calor humano, manteniendo una relaciébn empatica.

e Potenciar que la madre este el maximo tiempo junto con su hijo.

e A partir del afio, se debe explicar detalladamente todo lo que se va a hacer, ya

gque a esta edad empiezan a sentir miedo.
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Preescolar (3-7 afios)

El profesional sanitario deberd adaptar todas las explicaciones de los procedimientos
adaptandolas al nivel de compresion que posea el nifio. En esta etapa es muy comun
gue aparezca sentimiento de culpabilidad, por lo que debemos hacer todo lo posible
para evitar su aparicion, elogiando cualquier logro conseguido. Se debera planificar

actividades que favorezcan el desarrollo sensorial, intelectual y motor propios.

Escolar (7-12 anos)

En esta edad el nifio es capaz de tolerar las pruebas dolorosas, exceptuando las de
esfera sexual. El nifio posee capacidad para cooperar con el profesional sanitario y
entablar una relacion de ayuda. Se debe potenciar su autonomia en la medida de lo
posible. Se debe tener precaucion a la hora de dar informacién ya que algunos nifios la
solicitan para calmar su ansiedad y otros la evitan por temor a que aumente su ansiedad.
Durante la estancia hospitalaria, se debe animar al nifio a que mantenga contacto con

el exterior y que no deje de lado las tareas escolares.

Adolescencia (12-18 afios)

En esta etapa el profesional sanitario debe de dejar de dirigirse a los padres y hacerlo
directamente a ellos a la hora de indicarle aspectos de su enfermedad y las medidas
terapéuticas aconsejadas. Se debe preservar siempre su intimidad. En la adolescencia

suelen necesitar expresar mucho mas sus preocupaciones y sus miedos.
En conclusion, el profesional sanitario independientemente de la edad debera:

— Facilitar siempre que sea posible la presencia de los padres.

— Posibilidad las visitas de los hermanos, ya que suelen tener vinculos muy fuertes
con estos.

— Implicar todo lo que se pueda a los padres en los cuidados, hacerles sentir parte
de esos cuidados.

— Informar de todo y apaciguar sus temores.

— Animar a traer objetos personales de su domicilio.

— Preservar siempre su intimidad.

— Intentar ofrecer medios para la distraccién del nifio.
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— Atender sus necesidades psicologicas y emocionales.

Para el profesional sanitario, un objetivo fundamental es saber ayuda y acompafiar a los
enfermos en el proceso de morir. Esta tarea es igual o incluso mas importante que
prevenir y cuidar enfermedades. La ayuda se basa en evitar o mitigar el sufrimiento,

saber reconocer estos en cada personay en cada momento®.

Las intervenciones encaminadas a evitar el sindrome de burn out en los profesionales

ante la muerte infantil deben ir enfocadas a®%:

Promover el procesamiento emocional activo en eventos traumaticos.
Alentar el pensamiento positivo.

Desarrollar sentido de preocupacion desapegado.

Mejorar la capacidad de resolver conflictos interpersonales.

ok~ w0 bn P

Proporcionar una adecuada asistencia al enfermo al final de su vida.
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Justificacion

Actualmente, el 70% de los nifios atendidos en las unidades de cuidados paliativos
pediatricos en Europa presentan enfermedad no oncoldgica, siendo la mayoria
enfermos neurolégicos!. Sin embargo, a la hora de investigar para realizar mi trabajo,
se nota una carencia en la Sanidad hacia estos pacientes. Ha sido muy complicado
buscar articulos destinados a mejorar su calidad asistencial en comparacion con todos

los articulos encontrados referentes a la oncologia.

Los nifios con atrofia muscular o distrofia muscular de Duchenne no tienen un espacio
reservado para ellos en el hospital. Es decir, si nifios con estas enfermedades contraen
una neumonia (muy frecuente en estas patologias) y necesitan ser ingresados van a ser
atendidos por profesionales no especializados en sus patologias, en muchas ocasiones
compartiendo habitacién con otro tipo de pacientes sin ninguna patologia de base y no

recibiendo unos cuidados especializados en su enfermedad.

Esta situacién genera mucha ansiedad en los padres, que se encuentran en un continuo
proceso de duelo anticipado, y tienen miedo por la vida de sus hijos. Ser tratados por
profesionales no cualificados en estas patologias les hace estar muy inseguros en el
hospital creando una barrera emocional entre enfermo-paciente-familia, viéndose el
proceso de comunicacion interrumpido y viéndose esto repercutido en el bienestar del

nifio y la calidad asistencial del profesional sanitario.

Con esto quiero decir, que enfermeros cualificados en dichas patologias, a los padres y
a los nifios les haria ver la planta como un entorno seguro para ellos, mejorando la

asistencia sanitaria y la percepcién de bienestar fisico y psicosocial del paciente.

Es por lo anterior, que considero fundamental la sensibilidad del profesional sanitario
hacia este tema, dotandoles de una formacién que les permita dar una atenciéon de
calidad a estos pacientes, ofertandoles un cuidado mas humano acorde con sus

necesidades.

32



Poblacion y captacion

1. Poblacion diana

El proyecto va a estar dirigido a los profesionales de Enfermeria del Hospital Nifio Jesus,
centrado principalmente en las salas de: Santa Isabel, Santa Elvira, Urgencias, Santo
Angel, San Vicente y la UCIP. Quedarian excluidas todas las salas de oncohematologia,
quirdfano y psiquiatria, ya que por sus condiciones no es tan necesario su formacion en
esta materia, pero pudiendo asistir en caso de que lo solicitasen todo profesional que

trabaje ahi.

2. Captacion

El proceso de captacion lo vamos a dividir en tres etapas.

En primer lugar, se pondran en contacto con la direccion de enfermeria del Hospital Nifio

Jesus con el fin de exponer el proyecto educativo.

A continuacion, una vez la direccion de enfermeria apruebe el proyecto, se procedera a
disefar carteles llamativos que convoquen a la formacion por todo el hospital, en
especial en las salas mencionadas anteriormente, debiendo quien quiera participar

comunicarselo a su supervisora.

Pasados 10 dias desde el dia de la puesta de carteles se procedera a reunirse con las
supervisoras y se valorara el nUmero de asistentes por asistir a la formacién. Por cada
grupo de formacion solo podran participar 15 participantes, pero se repetira la formacion
a lo largo de todo el afio cuantas veces sea necesaria para que nadie que quiera

participar se quede fuera.
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Objetivos

1. Objetivo general de salud

Los profesionales de Enfermeria del Hospital Nifio Jesus habran adquirido las

competencias necesarias para hacer de cada servicio del hospital un entorno fisico y

psicosocial seguro para los pacientes que sufran Atrofia Muscular y Distrofia Muscular

de Duchenne reciban unos cuidados humanizados y sensibilizados a su patologia,

sabiendo acompafar al paciente y sus familiares en el proceso de duelo anticipado.

2. Objetivos especificos o educativos

Area cognitiva (conocimientos)

1.

El profesional de Enfermeria describira que es la Atrofia Muscular y que
implicaciones tiene para la Enfermeria.

El profesional de Enfermeria describird que es la Distrofia Muscular de Duchenne
y que implicaciones tiene para la Enfermeria.

El profesional de Enfermeria analizara e identificara cuales son las necesidades
de estos pacientes y sus familiares.

El profesional de Enfermeria explicard correctamente a la familia los nuevos
signos y sintomas que presente el nifio relacionandolo con su patologia de base.
El profesional de Enfermeria describira el proceso de duelo y duelo anticipado e
identificar aquellos casos en los que aparezca duelo complicado.

El profesional de Enfermeria valorara lo importante que es el acompafiamiento

y el apoyo a estos pacientes y sus familiares.

Area afectiva (emociones, intereses)

1.

El profesional de Enfermeria acompafiara al paciente y sus familiares en el
proceso de duelo anticipado.
El profesional de Enfermeria expresara sus sentimientos y su empatia hacia el

paciente y sus familiares.
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3.

El profesional de Enfermeria mantendra durante todo el ingreso una actitud de
entrega y escucha, mostrandose dispuesto a atender todas sus necesidades, no

solo las fisicas sino también las psicosociales.

Area psicomotriz (habilidades)

1.

El profesional de Enfermeria valorara el estado respiratorio del paciente y que
medida debera adoptar.

El profesional de Enfermeria recomendara al paciente y familiares como debe
ser su nutricion.

El profesional de Enfermeria dara soporte nutricional al paciente en caso de que
sea necesario.

El profesional de Enfermeria realizarA correctamente las curas las
tragueotomias.

El profesional de Enfermeria demostrara haber aprendido a manejar situaciones
estresantes en pacientes y familiares que se encuentran en proceso de duelo

anticipado.
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Contenidos

El contenido de este proyecto educativo se ha definido a partir de los objetivos

especificos mencionados anteriormente, tratando de aportar una formacion que permita

dar una asistencia de calidad a los pacientes con Atrofia Muscular y Distrofia Muscular

de Duchenne.

El contenido acordado seria el siguiente.

1.
2.

10.
11.

Qué es la Atrofia Muscular.

Qué cuidados de enfermeria especificos puede necesitar el paciente con Atrofia
Muscular.

Qué es la distrofia muscular de Duchenne.

Qué cuidados de Enfermeria puede necesitar el paciente con Distrofia Muscular
de Duchenne.

Qué es el duelo y en especial el duelo anticipado.

Distinguir entre el duelo por pérdida de funciones y el duelo por futuro
fallecimiento.

Conaocer el concepto de duelo complicado y saber cudles son los criterios para
diagnosticarlo.

Como el profesional de Enfermeria puede acompafiar a los pacientes y sus
familiares en la pérdida.

Cdémo reacciona el nifio a la enfermedad.

Como reaccionan los padres a la enfermedad.

Como podemos ayudar a aceptar la enfermedad y sus manifestaciones,

aportando estrategias de afrontamiento.
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Sesiones, técnicas de trabajo y utilizacion de
técnicas

1. Planificacion general

Este proyecto educativo es dirigido y coordinado por dos Enfermeros del Hospital Nifio
Jesus, que colaboran con la asociacion AHEDYSIA (Asociacion Humanitaria de

Enfermedades Degenerativas y Sindromes de la Infancia y Adolescencia).

Para este proyecto educativo se han planeado realizar cuatro sesiones de 120 minutos
cada una, con 20 minutos de descanso, en horario de tarde de 17 a 19 horas de lunes

a miércoles en el aula de formacién del Hospital Nifio Jesus.

Para cada sesién el nUmero maximo de asistentes es 15, pero se realizardn durante
todo el afio el nimero de sesiones educativas necesarias para que ningun profesional

de Enfermeria se quede sin acceder al curso queriendo participar.

2. Cronograma

En la siguiente tabla se puede observar el cronograma general planteado para las
sesiones educativas a impartir sobre la Atrofia Muscular y la Distrofia de Muscular de
Duchenne. Se ven incluidas la evaluacion de necesidades, la planificacion, la captacion,

las sesiones a realizar y el proceso de seguimiento y evaluacion.
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Tabla 5. Cronograma.

Evaluacibn de 6 meses

necesidades

Planificacion 3 meses

Captacion Septiembre de
2019

Sesiones a

realizar

Octubre 2019

Seguimiento y Evaluaciéon a corto

Evaluacién plazo
Evaluacion a medio
plazo
Evaluacién a largo

plazo

Estudio mediante encuestas a padres
(anexo 1) y nifios (anexo 2) con Atrofia
muscular y distrofia muscular de Duchenne
(anexo 1). Trasladar los resultados al
Hospital Nifio Jesus y hacer ver la
necesidad de formar a sus profesionales.
Lectura de articulos para realizar la

fundamentacion.

Reunion con supervisoras de Enfermeria
del Hospital Nifio Jesus

Se cuelgan los carteles informativos de las
sesiones educativas (anexo 3).

Reunion con supervisoras para cerrar
grupos.

Sesion educativa n°l: Presentacion del
grupo y desarrollo de lo que es la Atrofia
muscular y sus principales cuidados.
Sesién educativa n°2: qué es la distrofia
muscular y que cuidados de Enfermeria
lleva asociados.

Sesion educativa n°3: Qué es el duelo, el
duelo anticipado y porqué es especial en

este caso.

Sesion educativa n°4: Como podemos
acompanfar a estos pacientes. Estrategias

de afrontamiento.

Ultimo dia de formacion

Noviembre 2019

Marzo 2020
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3. Técnicas de trabajo a emplear:

El proyecto educativo esta disefiado para trabajar en grupo, ya que cuando la gente se
retne para identificar, definir y resolver dificultades dispone de mas recursos que
cuando se trabaja individualmente. Algunas de las ventajas que presenta el trabajo en
grupo es la reduccion de costes aportando mas cobertura, aparecen diferentes ideas
creativas que colaboran en el proceso de formacion y el apoyo mutuo entre los

miembraos del grupo.
Las técnicas que se van a utilizar durante las sesiones formativas serian las siguientes:

Técnicas de iniciacion grupal: sirve para que el grupo se conozca, es una técnica usada
para romper la tension del principio con el fin de adoptar un entorno de confianza que
los miembros del grupo perciban como seguro y agradable. Dentro de las técnicas de
iniciacion grupal, se ha seleccionado la técnica del ovillo para realizar en la primera

sesion.

- Técnica del ovillo: técnica para conocerse entre los miembros del grupo.
Consiste en ir pasando un ovillo de miembro en miembro definiéndose a si

mismo, diciendo nombre, edad y una aficion.

Técnicas de produccion: sirve para organizar al grupo para alcanzar los objetivos a
lograr en el proyecto. Se pretende lograr los resultados marcados inicialmente en un
clima agradable. Dentro de las técnicas de produccién se pueden encontrar diferentes

métodos:
Método de expresién o investigacion:

— Tormenta de ideas: consiste en proponer un tema al grupo y que cada miembro
aporte sus ideas o sentimientos acerca del tema propuesto.

— Foto-palabra: se ofrece al grupo distintas fotografias y se les pide que
identifiguen sus emociones con una de ellas.

— Dibujo-palabra: muy similar a la foto-palabra, pero en vez de aportar las
imagenes, cada miembro debe dibujar algo que exprese sus sentimientos en ese

momento.
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— Cuestionarios: se solicita a los miembros del grupo que rellenen un cuestionario
de preguntas abiertas o cerradas para conocer el nivel de conocimientos al
principio y al final de la sesion.

— Rejilla de analisis: se ofrece un enunciado a los miembros del grupo y estos

deben contar sus experiencias con el tema.
Métodos expositivos:

— Charla con coloquio:
— La exposicion:
— El video-discusion: se reproduce un video para después reflexionar y mantener

un coloquio sobre él.
Método de desarrollo de habilidades:

— Elrol-playing:

— La demostracién con entrenamiento.

Técnicas de evaluacion: sirve para valorar la consecuciéon de los objetivos marcados

inicialmente.

- Entrevista pre-post

4. Recursos a utilizar

En este apartado se definen todos los recursos necesarios para poder impartir las

sesiones educativas.

Recursos humanos: las sesiones van a ser impartidas por dos enfermeros del Hospital
Nifio Jesus, ambos expertos en enfermedades neurodegenerativas, y muy implicados
en la Atrofia Muscular y la Distrofia Muscular de Duchenne, son colaboradores de ambas
asociaciones. En el momento que uno imparta la sesion, el otro hara de observador
evaluando las necesidades del grupo y haciendo de apoyo para el otro formador. El
observador tendra un guion predefinido donde evaluara diferentes aspectos en cada

sesion.
Recursos materiales:

— Ordenador con power-point, cafion y pantalla de proyeccion.
— Conexibn a internet con acceso a youtube para poder poner el video.

— Fotografias

40



— Folios para poder realizar el dibujo-palabra, ademas tendran rotuladores, bolis,
lapices...

— Pizarra y rotuladores (tizas en caso de que sea pizarra tradicional).

— Folleto de informacién acerca de todo el proyecto, cronograma de sesiones,

horarios, contenido de cada sesion...

6. Sesion de captacion y sesiones educativas:

El objetivo del presente proyecto educativo es que se cumplan todos los objetivos que
se tenian previstos inicialmente, y que se puedan integrar todos los conocimientos que
se pretenden impartir a los alumnos de la manera mas eficaz posible. Es por ello que se
ha decidido realizar 4 sesiones de dos horas cada una para poder alcanzar dichos

objetivos.

Las sesiones educativas, engloban todos los aspectos que se encuentran el apartado

“Contenidos”.

La primera sesiéon y la segunda sesion, se va a tratar de entender qué son la Atrofia
muscular y la Distrofia Muscular, cuéles son los cuidados de Enfermeria por aplicar y se

van a entrenar.

La tercera, es la mas compleja de todas, ya que trata el aspecto psicosocial de la
enfermedad. Se hablara del duelo, de qué es y que peculiaridades adopta el duelo

anticipado en estas patologias.

Y, por ultimo, en la cuarta sesion veremos estrategias de afrontamiento de la

enfermedad, y que se debe hacer como profesionales de Enfermeria.

La siguiente programacion puede estar sujeta a cambios en funcion de los resultados

obtenidos en la fase de evaluacion de necesidades.

A continuacion, en las siguientes tablas se pueden observar, el personal docente, la
duracion de la sesion y asignacion del tiempo a cada tarea a realizar, objetivos,

contenidos, técnica, recursos y evaluacion.
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Tabla 6. Sesién Educativa n°1.

Duracion
Dos periodos de 50 minutos con un descanso

Personal docente
Enfermero docente, enfermero observacional, y

ademas, daré apoyo docente

de 10 minutos

Objetivos Contenidos Técnicas Recursos Evaluacion Tiempo
educativos materiales asignado
- Acogida
- Presentacion = Técnica del - Ovillo Guién del 10 minutos
de cada ovillo - Sillas en observador
miembro del semicirculo
grupo
- Explicar el
motivo por el
que han
iniciado el
curso
Que sepan Concepto y Tormenta de Pizarra Cuestionario 15 minutos
explicar que es  clasificacion de  ideas Rotulador para evaluar
la AM, sus la AM los
tr;ﬁ(r)lii}r/)ales Exposicién Orcignador g(;{;&cc;g];e;tos, 15 minutos
caracteristicas (s g?ensoer;taci 6n creencias
(CECAC)
Saber Principales Tormenta de Pizarra 15 minutos
descubrir que cuidados de ideas Rotulador CECAC
cuidados enfermeria en
deben AM — :
proporcionar a Exposicién Ordgnador 15 minutos
los pacientes (anexo 5) Cafion
con AM Presentacion
Descanso de 10 minutos
Demostrar Demostracion Mufiecos 15 minutos
haber Cuidados con Aporte
adquirido los respiratorios. entrenamiento. respiratorio:
conocimientos ambua,
de cuidados de mascarillas... CECAC
Enfy llevarlos  Cuidados Rol-playing Pijama para 15 minutos
a la préctica. nutricionales enfermo
Pijama para
profesional
Concienciacion Video: AMAME  Video/exposicién Ordenador
dela - Diego nos Cafién CECAC 5 minutos
repercusién de comparte sus Presentacion
estas experiencias - :
enfermedades  con Atrofia Dibujo-palabra  Folios _
en el ambito Muscular Lapiceros 10 minutos
familiar Espinal
Resumen de los contenidos de Exposicién Lapiceros Valoracion del 5 minutos

la sesién junto introduccion de
la siguiente sesion.
Cumplimiento del Doc. Val. Del

ponente

ponente
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Personal docente

Tabla 7. Sesién educativa n°2.

Enfermero docente, enfermero observacional, y
ademas, daré apoyo docente

Objetivos
educativos

Repasar
brevemente la
sesion
anterior.

Que sepan
explicar que es
la DM, sus
tipos 'y
principales
caracteristicas

Saber
descubrir que
cuidados
deben
proporcionar a
los pacientes
con DM

Demostrar
haber
adquirido los
cuidados de
Enfermeriay

saber llevarlo a

la préactica.

Concienciacién

dela
repercusion de
estas
enfermedades
en el ambito
familiar

Contenidos

- Resumen del
dia anterior.

Concepto y
clasificacién de
la DM

Principales
cuidados de
enfermeria en
DM

Cuidados
respiratorios.
Manejo de la
traqueotomia.
Cuidados
nutricionales.

Video: El
testimonio del
papa de
Angelito

Resumen de los contenidos de
la sesion junto introduccion de
la siguiente sesion.

Cumplimiento del Doc. Val. Del

ponente

Técnicas

Charla-coloquio

Tormenta de
ideas

Exposicién
(anexo 6).

Tormenta de
ideas

Exposicion
(anexo 7).

Duracion

Dos periodos de 45 minutos con un descanso

de 10 minutos
Recursos
materiales

- Sillas en
semicirculo

Pizarra
Rotulador

Ordenador
Cafnoén
Presentacion

Pizarra
Rotulador

Ordenador
Cafnoén
Presentacion

Descanso de 10 minutos

Demostracion
con
entrenamiento.
Rol-playing

Video/exposicion

Dibujo-palabra

Exposicion

Mufiecos con
traqueotomias

Pijama para el
que hace de
enfermo
Pijama para el
que hace de
profesional.
Ordenador
Cafién
Presentacion

Folios
Lapiceros

Lapiceros

Evaluacion

Guién del
observador

Cuestionario
para evaluar
los
conocimientos,
actitudes y
creencias
(CECAC)

CECAC

CECAC

CECAC

Valoracion del
ponente

Tiempo
asignado

5 minutos

10 minutos

10 minutos

10 minutos

15 minutos

15 minutos

15 minutos

5 minutos

10 minutos

5 minutos
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Personal docente

Tabla 8. Sesién educativa n°3

Enfermero docente, enfermero observacional, y
ademas, dara apoyo docente

Objetivos
educativos

Saber qué es
el duelo y que
el duelo
anticipado

Que sepan
identificar la
aparicion de
duelo
complicado

Conocer las
caracteristicas
gue adopta el
duelo en AMy
DM de
Duchenne

Empatizar con
los
sentimientos
gue pueden
tener los
pacientes
Empatizar con
los
sentimientos
gue pueden
tener los
padres de

hijos con AM y

DM de
duchenne

Contenidos

Concepto de
duelo y duelo
anticipado y
sus
principales
caracteristicas

Criterios para
diagnosticar un
duelo
complicado

Caracteristicas
del duelo en AM
y DM de
Duchenne

Emociones
presentes en el
proceso de
duelo.

Emociones
presentes en el
proceso de
duelo.

Resumen de los contenidos de la
sesion junto introduccion de la
siguiente sesion. Cumplimiento
del Doc. Val. Del ponente

Técnicas

Tormenta de
ideas

Exposicion
(anexo 8)

Exposicion
(anexo 9)

Tormenta de
ideas

Exposicion
(anexo 10)

Duracion

Dos periodos de 50 minutos con un descanso

de 10 minutos
Recursos
materiales

Pizarra
Rotuladores

Ordenador
Carion
Presentacion

Ordenador
Canon
Presentacion

Pizarra
Rotulador

Ordenador
Cafioén
Presentacion

Descanso de 10 minutos

Rejilla de
analisis

Fotoplabra

Rejilla de
analisis

Fotopalabra

Exposicion

Pizarra
Rotulador

Fotos

Pizarra
Rotulador

Fotos

Lapiceros

Evaluacién

Cuestionario
para evaluar
los
conocimientos
actitudes y
creencias.

Guion del
observador
Cuestionario
para evaluar
los
conocimientos,
actitudes y
creencias
(CECAC)

CECAC

CECAC

CECAC

Valoracién del
ponente

Tiempo
asignado

10 minutos

10 minutos

10 minutos

10 minutos

10 minutos

10 minutos

12,5
minutos

10 minutos

12,5
minutos

5 minutos
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Personal docente

Tabla 9. Sesién educativa n°4

Enfermero docente, enfermero observacional, y
ademas, dara apoyo docente

Objetivos
educativos

Ponerse en
situacion de
tratar con
pacientes con
AMy DM de
Duchenne.

Ponerse en
situacion de
tratar con
padres de hijos
con AMy DM
de Duchenne.

Saber extraer
conclusiones de
su actuacion.

Saber como se
debe actuar
con el paciente
segun la edad
que tenga.

Saber que no
esta
recomendado
realizar.

Contenidos

Emociones
presentes en el
profesional
sanitario al tratar
con nifios con
AM y DM.

Emociones
presentes en el
profesional
sanitario al tratar
con padres de
hijos con AM y
DM.

Valorar lo
realizado en el
Rol-playing.

Actitudes que
debe tener el
profesional
sanitario.

Actitudes que no
deben estar
presentes en el
profesional
sanitario.

Resumen de los contenidos de la
sesion junto introduccion de la
siguiente sesion. Cumplimiento
del Doc. Val. Del ponente

Técnicas

Rol-playing

Rol-playing

Charla-coloquio

Duracién

Dos periodos de 45 minutos con un descanso

de 10 minutos
Recursos
materiales

Uniforme para
el que hace de
Profesional
sanitario.

Pijama para el
que hace de
paciente.

Uniforme para
el que hace de
profesional
sanitario.

Sillas en
semicirculo.

Descanso de 10 minutos

Exposicion
(anexo 11)

Tormenta de
ideas.

Exposicion

Exposicion

Ordenador
Cafoén
Presentacion

Pizarra
Rotulador

Ordenador
Cafnoén
Presentacion
Lapiceros

Evaluacién

Cuestionario
para evaluar
los
conocimientos
actitudes y
creencias.

Guion del
observador
Cuestionario
para evaluar
los
conocimientos,
actitudes y
creencias
(CECAC)

Guion del
observador

CECAC

Guion del
observador.

CECAC

CECAC

Valoracién del
ponente

Tiempo
asignado

15 minutos

15 minutos

20 minutos

15 minutos

15 minutos

15 minutos

5 minutos

45



Evaluacion

Encontrar medidas objetivas que evallen el grado de eficacia de las sesiones
educativas o del nivel de aprendizaje de este tipo de proyecto educativo es muy

complejo.
Las herramientas utilizadas para evaluar el proceso han sido:

Cuestionario para evaluar los conocimientos, actitudes y creencias (CECAC) (anexo
12). Este cuestionario ha sido disefiado tratando de integrar todos los objetivos
especificos de nuestro proyecto, con el fin de alcanzar la mayor objetividad posible a la

hora de evaluar.

Este cuestionario se pasara en primer lugar, a todos los asistentes al curso en la sesién
de captacién. Los dos enfermeros encargados de dar el curso de formacién deberan

leer toda la informacion que proporciona el CECAC con el fin de:

e Conocer el nivel de conocimientos que posee el grupo, adaptando el guion a
este.

o Elmiedo que genera a los profesionales de Enfermeria el abordar pacientes con
distrofia muscular de Duchenne y Atrofia muscular, que dificultades encuentran
en la comunicacién con los nifios y con la familia.

e La percepcién que tienen los profesionales de Enfermeria para saber abordar
momentos criticos con estos pacientes, y como se desenvuelven a la hora de

dar informaciéon o en el control de los sintomas de la enfermedad.

El fin de realizar esto, es conocer cuales son las necesidades de los participantes,
permitiéndonos ajustar nuestro proyecto a cada grupo especifico. En la Gltima sesion se
volvera a pasar este cuestionario con el fin de obtener datos objetivos sobre la utilidad

de las sesiones.

Guion del observador (anexo 13): en este documento se valorara si las sesiones y el
tiempo se han distribuido correctamente, si las técnicas empleadas han sido
acertadas... este guion sera realizado por el enfermero observador, y es totalmente

subjetivo y cualitativo.

46



Valoracién del ponente (anexo 14): al finalizar cada sesién los miembros del grupo
podran evaluar al ponente, tanto a nivel global como a nivel de los conocimientos que

demuestra tener sobre el tema.

Valoracién de la satisfaccién del alumno (anexo 15): en la Gltima sesién los participantes
evaluaran de forma cualitativa algunos aspectos del proyecto como: el ambiente del
grupo, el ponente, la metodologia empleada, la duracion de las sesiones, si se han
cumplido sus expectativas y su grado de satisfaccion global. También contaran con un
espacio abierto en el que puede aportar sugerencias para mejorar las sesiones

educativas.

Documento de gestién por parte de las supervisoras de Enfermeria (anexo 16): se trata

de valorar el grado de aplicacion practica de las sesiones.

Para evaluar el grado de cumplimiento del objetivo general se va a utilizar el:
Cuestionario calidad de vida hospitalaria (anexo 17), que sera proporcionado a padres
con hijos con Atrofia muscular y Distrofia Muscular que hayan sufrido ingresos
hospitalarios desde que se inicié el curso hasta ahora, con el fin de conocer si la

asistencia sanitaria que reciben estos pacientes es de mejor calidad que anteriormente.
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1. Evaluacion de la estructura

Consiste en analizar si han sido adecuados los recursos humanos, materiales y fisicos
para la consecucion de objetivos, y si el nUmero y la participacion se ajustan a lo

previsto.

Tabla 10. Evaluacion de la estructura.

— N°de
asistentes ala
formacién Guion del Observador Al finalizar
— Entorno Observador cada sesion
— Materiales Lugar de
empleados intervencion:
— Claridad en las Aula de
exposiciones. formacion

— Preparacion del Hospital

Universitario

del ponente
acerca del Valoracién  Participantes Al finalizar la  NiNo Jesus
tema: nivel de del ponente. Gltima sesion

conocimientos
y claridad.
— Materiales

empleados.

2. Evaluacion del proceso
Se evalla la metodologia, contenidos y técnicas utilizadas, y si se ajustan a lo previsto.

También se evalla la calidad de las sesiones. En la siguiente tabla se puede observar

cOmo vamos a evaluar el proceso.
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Tabla 11. Evaluacion del proceso.

¢(CUANDO?

Dbénde?

Fase de captacion

— Numero de
participantes Guion del Observador
— Planificar: lugar,

tiempos, tiempos  Acta supervisoras de

de descanso... enfermeria Enfermeria

Fase de intervencion
— Contenidos
educativos
— Contenidos en
las sesiones Guion del observador
— Sesiones:
ndmero, tiempo,
calidad.
— Tiempo de
descaso.
— Grado de
participacion de
los miembros del
grupo.
— Climaen las

sesiones.

— Contenido en las

sesiones
— Técnicas
educativas Evaluacion de la
-~ Tiemposy satisfaccion del Participantes
tiempos de Educado.
descanso.

Observador

Supervisoras de

Observador

Al finalizar la

sesion. Hospital Nifio
Jesus.

Al finalizar la

sesién
Hospital Nifio
Jesus.

Al finalizar la

Ultima sesion
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3. Evaluacion del resultado

Se trata de evaluar el grado de cumplimiento de los objetivos establecidos en el proyecto

educativo, tanto objetivos especificos como objetivos generales.

Tabla 12. Evaluacion del resultado

Evaluacion cumplimiento de objetivos especificos: evaluacién durante las sesiones

Consecucion
de los
objetivos
educativos

Efectos no
previstos

Guion del Observador Al finalizar cada
observador sesion
Docente
Hospital Nifio
Jesus.
Observador Al finalizar la
CECAC sesion de
Docente captacion y la
Gltima sesién
Guion del Observador Al finalizar cada
observador sesion
Docente

Evaluacion cumplimiento de objetivos especificos: evaluacion a medio plazo.

Los
profesionales
de Enfermeria
ponen en
practica las
competencias
adquiridas
para hacer del
hospital un
entorno seguro
para pacientes
con AMy DM.

Hospital Nifio

Documento de Observador 21 de Jesus.
gestién por noviembre de

parte de las Docente 2018.

supervisoras de

Enfermeria

Evaluacion cumplimiento de objetivos especificos: evaluacién a largo plazo.

Se mejora la
satisfaccion de
los pacientes
con AMy DMy
su familia en
sus estancias
hospitalarias.

Se citay se
entrevista a
padres de nifios
que han sufrido
ingresos
hospitalarios
desde que se
inicio el
proyecto:
Cuestionario:
Calidad de vida
hospitalaria.

21 de marzo de
2019.

Profesionales
de Enfermeria
que impartieron
el curso.

Hospital Nifio
Jesus.
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Anexo 1: Encuesta a los padres

Conteste a las siguientes preguntas con la mayor sinceridad posible.

1. ¢Te has sentido arropado por el profesional sanitario?

2. ¢Le hubiera gustado recibir mas apoyo por parte de los enfermeros?

3. ¢Crees que estos, se implicaron con vosotros en la enfermedad, y os ayudaron

en todo lo que pudieron en la enfermedad de su hijo?

4. ¢Cudl fue el momento mas duro de la enfermedad y como respondié el

profesional sanitario?

5. ¢Tiene la sensacion de que el profesional sanitario en vez de ser una ayuda fue

una barrera durante el ingreso? Si la respuesta es si, indique porqué.

6. ¢Considera que los enfermeros que les atendieron tenian los conocimientos

adecuados para tratar adecuadamente a su hijo?

Gracias por su atencion.
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Anexo 2. Encuesta a los nifios con atrofia muscular y distrofia
muscular de Duchenne.

Sefiale la cara con la que mas se identifica en las siguientes frases:

Durante mi estancia en el hospital me he sentido:

QOO

Cuando la enfermera entraba en la habitacion

DISISIBIDID

Cuando estaba triste la enfermera me hacia estar:

DISISIBIDID

Despedirme de las enfermeras que me atendieron me hizo estar:

DISISIBIDID
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Si no me hubiesen atendido las enfermeras que lo hicieron y lo hubiesen hecho otras:

DISISIBIDID

A continuacion, realiza un dibujo que exprese tus sentimientos hacia las enfermeras

que te atendieron durante tu estancia en el hospital:
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Anexo 3. Cartel informativo del curso formativo.

N EL HOSPITAL NINO JESUS NO

a n°l: Presentacion del grupo
ofia muscular y sus principales P
2: Desarrollo de la
s principales cuidados
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Anexo 4. Presentacion Atrofia muscular.

ATROFIA MUSCULAR

SESION EDUCATIVA 1

Principal causa de muerte en enfermedades
genéticas en menores de 2 afios.

Se presenta al nacimiente o a los pocos meses de nacer
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TIFC I

Se presenta entre los & y los |1 meses de edad

¥ ¢
=

TIFD BL ENFERMEDAD YWELAMNDER

Los sintomas aparecen entre la primera etapa de infancia o la
edad adulta temprana.
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Anexo 5: Presentacion Distrofia Muscular

DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

SESIOM EDUCATIVA N1

La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es la enfermedad
neuromuscular hereditaria mis comdn en nifios

Dicha patologia es de cardeter hereditario recesivo ligado al
eromosoma X, en donde se produce una mutacién del gen Xpll
de la distrofina, la cual s una proteina presente en el musculo
esquelético, cardiaco y liso.

Su incidencia es de | eada
3.500-6.000 varones nacidos
vivas
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SINTOMAS

Problemas intelectuales

Anormalidades musculo-
esqueléticas

Posturas no adecuadas que

desencadenan en UPP

SINTOMAS

Obesidad

Dificultades emocionales
en la familia

| swromas
e
=
==
| swromas
1
e
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Anexo 6. Presentacion: Cuidados de Enfermeria en Atrofia Muscular

Sesidn n®1

La mayoria de las ENM cursan problemas en los mdsculos
respiratorios, fundamentalments en el diafragma, causando
fracaso funcional y fatiga, provocando como consecuencia una
hipoventilacion alveolar e hipoxemia, siendo esta la primera causa
de insuficiencia respiratoria en estos enfermos

CLIDADOS RESPIRATORIOS

El enfoque de los culdados reapiratorios debs sar preventivo, con una importars
sducaciin a los culdadores del pacients. Laa claves de estcs culdados es # manso
de la tos, Eavorecer la elminaciin de secrecionss, evitar |a deformacién de |a caja
tordcicn, Ia reapiraciin paradejaly of Lran eh GAAEANE.

\
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CUIDADDS GASTROINTESTINALES

Los pacientes con sstes snfsrmedades susien pressuter trastomos de e

CUNDADOS OATOPEDICOS

Incluysn actividedes para majorar sl control postural, la natriciin, &l dolor, sl mansio
e |as contractures. En algunce casos, 8o retress la progresién de la escoliosls con
fajes pars ia sapabds o comd; sunque o tratamisnts definitive as ta cirugie, pero asta
aolc 34 susle realizar cuande o nific ha terminado U stapa de crecimisnto v tenisndo
MUY 8N Cuanta au estado respintonc,

\ 4

ncerce del proceso por el que st pasando su hijo con of fin de prolongar In
vida o no. Es muy importants que este tema queds resusito antes de que
ocums una situscién de smergencis en s que ss deba sctuer niipida, ya que
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Anexo 7: Presentacion: Cuidados de Enfermeria en Distrofia
Muscular de Duchenne.

Las complicaciones cardiacas suelen manifestarse
tempranamente, pero con menos incidencia que las
respiratorias. Las enfermedades cardiacas que suele
aparecer es la miocardiopatia y/o la arritmia cardiaca. El
miocardio en la autopsia muestra areas de miocitos,
hipertrofia, atrofia y fibrosis.
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Anexo 8: Presentacion duelo y duelo anticipado.

DUELO Y DUELO ANTICIFADO.

SESION EDUCATIVA W3

DUELD ANTICIFADD

El duely anticipady o amticipatorie, se pedria definie come ol
duele que comienza con el conotimiento de la pérdida inevitable
& inminente de un ser querido. Este concepte surge on b 1l
Guerra Mundial, tuande e Dr Lindermien Beva o cabe un estudes

dondi snalizaba lis resccienes d Lis rajers cuyes mardes
habisn partide & i geerr
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CARACTERISTICAS DUELO ANTICIPADOD

| Plarmite scepter antes b realided & fuerte

| Dhssrinuye la sparicidn de dude pataligies par b fsncioneds antariormnles

Fuermite o patiente § s fmilare o poner b ool en arden antes del
Eallinziimaile

| Frotesa de ssparacian enecinal gradul
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Anexo 9: Criterios para diagnosticar un duelo complicado.

DUELO COMPLICADQ. CRITERIOS.

La apmricién du desio complicado afects a sntre ol Ly ol 55 de b poblscién mundial y s
mia probable despasn de b perdida de un Rifio, se compafiers: de vids o depuis de wa

anhain, doler smocionsl, preccupacitn frecusee
parom fallecids, un snmisnts da incredulidad o inx:
Ia dificuliad de imaginar um fubsro significatien sin la perons fallecids

CRITERIOS PARA MAGHOSTICAR DUELD COMPLICADD SEGUN DSHY.

P incibeitind e a st & o o sl o0 quied Aaianks kel saicena

Z Deichi ke moisie, af Mmevos une 00 ks sivomes sl presona mds s 0w 08 Qou N0 a@ on ovel
chmamanis spuilicalieo, § seraine doranis of monss 17 meses en of caso b soulos o dusio
¥ 6 mases pare niflos e cuai:

L Anhsinfafiiania porstanis ol faleeiin.

A Pang p fakdter erocteal Msnsos & cdpeasia & B Mot

AL Préodupecin o Mo o falaai.

P F SRS O ol

. Dt b WAk o i & 00 Mol SESiied SQUAGS SOrdn Srodinid Mus Ol o S gL A
& e ChATNE ANTATD, ¢ PSS JuGnio o MEnod 1 Sl o0 & fa 0
acdulios an ducl v 6 Mesd gan offos 0 dueky
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Mabitar redctivo @ la moerte

L ngetancis difvedas Sors sdagle i Modita.

I Expeinsi : el & vt et rolaciy cove B pdviig.

I Difsiltadas St GGG 00 Mot oSl o Releea,

. Amargua & ralva oo relecit & ko pdraita.

W Vi SSaASETES SO0 S L SRR St Salanih Gof Folen i o & S AT
Wi Evitavit v i ol e [ i O STURSEYY Sdoviacan covi of Ralaehio,

Alwrackin social’ de b idenatisded,

I Doses de mod para poder astar con of Rallscid,

I Difcetades para tonbar an Sas perSoias 0k of fakeeimiants,

L Sentin o Sokctad] & RSaEug Ob SIS idlics Ousds B meama.

. Banli oo b vitls no 1. SoNTD & G500 vadka S o) BT, & SR Gu LA A0 Pedds fnaDngd
s ol R,

W Confusin asoca dal papal od end en i v, & und ST Jel SRR o ienliie Sropi.

Wi, Dificedfad o ralicancia @ manlanss iianis o hacar plieas oo M Sasdo i et
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Anexo 10: Caracteristicas que adopta el duelo en enfermedad como
Atrofia Muscular y Distrofia muscular de Duchenne.

-

Caracteristicas que adopta
el duelo en AM y DM

Sesida a3

Las enfermedades neurodegencrativas desde el momento
de diagnostico entran en una fase de duclo anncipado, ya
que se les informa del prondstco de la enfermedad. No
solo deben enfrentarse a ese duclo, sino también al duclo
de péedida de funciones progresivamente. Este dlumo
duclo, es muy duro para el paciente y familiares, porque
observan lentamente como la enfermedad se apoden de

cllos y coma el fin se acerca.

Las enfermedades neurodegenerativas Hevan
asociadas consigo una serie de impedimentos

fisicos o psiquicos, suelen tener mayores cargas

asociadas que otro tipo de enfermedades. Esas

carpas son generalmente de naturaleza econdmica,

social v emocional.
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Los padres de estos nifios suclen alejarse de la sociedad,
va que sienten que sus hijos son mirados de forma
extrafia por el resto. Los padres, ademas, suclen seatirse
culpables por la enfermedad de su hijo, creyendose
responsables de su problema. Poeden sennirse
avergonzados y mostrar resentimiento por ¢l hecho de
tener ese nifio, ¢sto s¢ sucle traducir en exigencias
desmesuradas hacia el profesional sanimno para que

encuentren la mancra de corregir la enfermedad.

El profesional sanitario det er conscicnte del sobrecarpo emocional,

o v social en ¢l que viven estos pacientes v sus familiares.




Anexo 11. Estrategias de afrontamiento.

ESTRATEGIAS DE AFRONTAMIENTO

nifio
Indapendisnbedr
La compresidn de la enfermedad varla en funcidn de |a educacion
[

- La comunicacién con los niflos es especial con los més pequefios,

suele ser muy compleja.
- Todo o relacionada con el &mbito hospitalanko (o rechazan, ya que es

nueyo para ellos y les produce mucho temor.

= Se debe saber adaptar &l apoyo emdcional a las diferentes edades.
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T b SR O SNDE L

POrROn S i

el conbanza y seurnicad. Laseplonacion dts ser datalada.

profemena  sanians deberd adapler wdis ks

e hiacer toc by okl o

dogiandn cualguier kg

conseguds. Se dabend planiicar actividads favorazcan o Sesanmolio

al, iadeciual ¢ Solod profees.

Er asia adad) of niflo o cap
o aslafa sawal. El nifo podes
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Anexo 12: Cuestionario de conocimientos, creencias y valores.

Numero de grupo:

| Fecha:

NIF:

En general, ¢ Como valora su nivel de informacion de conocimientos acerca del duelo

anticipado en atrofia muscular y distrofia muscular de Duchenne?

0

1

2

3

4

5

6

7

8

10

¢ Qué es el duelo y qué es el duelo anticipado?

Di al menos 3 ventajas del duelo anticipado.

Qué es la atrofia muscular y como enfermeros que debemos tener en cuenta a la hora

de la valoracion de enfermeria al ingreso.

Qué es la distrofia muscular de Duchenne y como enfermeros que debemos tener en

cuenta a la hora de la valoracion de enfermeria al ingreso.

¢, Cual es la complicacién mas frecuente en estas patologias?

Di si estas afirmaciones son verdaderas o falsas y justifique su respuesta:

Entre los 5 y los 10 afios toma conciencia de lo que supone la muerte, el nifio posee

miedo al sufrimiento.

Todos los nifios tienen un nivel de madurez igual independientemente de la edad.

La compresion de la enfermedad varia en funcion de la educacion recibida.
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Anexo 13. Guion del observador.

PROYECTO EDUCATIVO SESION

FECHA

NUMERO DE ASISTENTES

Previsto: Real:

PRESENTACION TIEMPO

PRESENTACION CONTENIDO

PRESENTACION MATERIALES Y TECNICAS

GESTION DEL TIEMPO Y HORARIOS.

GESTION CONTENIDO

CLARIDAD:

INTERES:

GESTION TECNICA Y MATERIALES.

NIVEL DE PARTICIPACION

LUGAR (condiciones fisicas en las que se
desarrolla la sesién)

CLIMA DEL GRUPO

CUMPLIMIENTO DE OBJETIVOS

OBSERVACIONES

INCIDENCIAS:

FIRMA ENFERMERO DOCENTE:

FIRMA ENFERMERO OBSERVADOR:
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Anexo 14: Valoracion del ponente

TALLER EDUCATIVO

FECHA

SESION Ne1:

NOMBRE DEL PONENTE:

FECHA DE SESION

Nivel de conocimientos

012345678910

Claridad 012345678910
Metodologia 012345678910
Accesibilidad 012345678910

Valoracion global

012345678910

SESION N°2:

NOMBRE DEL PONENTE:

FECHA DE SESION

Nivel de conocimientos

012345678910

Claridad 012345678910
Metodologia 012345678910
Accesibilidad 012345678910

Valoracion global

012345678910

SESION N°3:

NOMBRE DEL PONENTE:

FECHA DE SESION

Nivel de conocimientos

012345678910

Claridad 012345678910
Metodologia 012345678910
Accesibilidad 012345678910

Valoracion global

012345678910
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SESION N°4:

NOMBRE DEL PONENTE:

FECHA DE SESION

Nivel de conocimientos

012345678910

Claridad

012345678910

Metodologia

012345678910

Accesibilidad

012345678910

Valoracion global

012345678910
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Anexo 15: Valoracion de satisfaccion del alumno

TALLER EDUCATIVO GRUPAL: FECHA:

El entorno...
EL ENTORNO... |

Me he sentido O (1|2 |3|4]|5

comodo/a en todas

las sesiones

El ambiente de O |12 |3|4]|5

trabajo ha sido

agradable

Los ponentes...

LOS PONENTES...

Tenia un lenguaje 0O |12 |3/4]|5
claro
Se notabaquetenian |0 |1 |2 3|4 |5
formacion en el tema
Resolvianmisdudas |0 (1 |2 |3|4 |5
Favorecian la 0 3
participacién del
grupo.

Técnicas, metodologia y contenidos utilizados...

TECNICAS, METODOLOGIA Y
CONTENIDOS
Conocimientos 0 |12 (2 |3|4]|5
tedricos impartidos.

Técnicasempleadas. |0 |1 |2 |3]4 |5
Metodologia 0 |12 |3]4]|5
empleada

Utilidad de 0 |1]2 |3]|4)|5

documentacioén

Las sesiones han sido adecuadas en...

LOS SESIONES...
Han sido el nimero 0 |12 |3(4]|5
de sesiones
adecuado
El tiempo de las 0 |12 |3/4]|5
sesiones ha sido
adecuado.

Grado de aprovechamiento del curso de formacioén...



APROVECHAMIENTO...

Grado de aprendizaje |0 |1 |2 |34 |5
adquirido en el taller.
Interés por el tema 0 |12 ]3]4]5
Respuesta a los 0 |12 |3]4]|5
objetivos previos.
Utilidad de la 0O |12 |3]4]|5
formacion.

Su valoracioén global con el taller...
0 1 2 3 4 5

Indique cuales le han parecido los aspectos que mas le han gustado del taller:

Indique cuales le han parecido los aspectos que menos le han gustado del taller:

Alguna sugerencia de cambio o mejora:



Anexo 16: Documento de gestion por parte de las supervisoras de

Enfermeria.

NuUmero de ingresos con Atrofia Muscular:

Numero de ingresos con Distrofia
Muscular:

Total:

NUmero de encuestas realizadas a
padres:

NUmero de encuestas con felicitaciones al
profesional sanitario:

Numero de encuestas con quejas al
profesional sanitario:

Numero esperado de asistentes a la
formacion:

NUmero real de asistentes a la formacion:
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Anexo 17: Cuestionario de calidad de vida hospitalaria.

Responda a las siguientes preguntas:

Unidad de ingreso:

Patologia de base:

Motivo de ingreso:

Fecha aproximada de ingreso:

¢, Con respecto a otros ingresos, ha notado algun cambio de actitud en el profesional

sanitario? Si la respuesta es afirmativa, indique cuales.

¢,Ha notado que los conocimientos tedricos de los profesionales de Enfermeria acerca

de la enfermedad de su hijo hayan mejorado?

¢ Qué aspectos creen que tienen que mejorar todavia a la hora de dar una atencion de

calidad a su hijo?

Si tiene alguna sugerencia de cambio 0 mejora, por favor indiquela a continuacion:
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