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RESUMEN

Introduccioén: La atrofia muscular espinal abarca un grupo de enfermedades genéticas sin
cura, las cuales degeneran las neuronas motoras y provocan su pérdida. Se clasifica seguiin su
gravedad clinica en distintos tipos, por lo que el prondéstico varia segun el tipo de AME, siendo el
de mayor gravedad el tipo 1 y el de menor severidad el tipo 4. La afeccién de esta es muscular,

por lo que se observa debilidad y desgaste muscular.

Objetivo: Evidenciar el impacto de los cuidados enfermeros en el ambito escolar en nifios
con AME. Seguidamente se pretende describir practicas enfermeras, a partir del conocimiento
de las necesidades de cuidados de los nifios con AME en el ambito escolar. Ademas, de justificar
la necesidad de profesionales de la salud dentro del sistema educativo, para que se de asistencia

sanitaria a los nifios, con atencién especial a los que padecen enfermedades croénicas.

Metodologia: Se llevé a cabo una revisiéon bibliogréafica, trabajando con la literatura
publicada, aplicando una serie de filtros y criterios de elegibilidad a la busqueda en las bases de

datos PubMed, Medes, Science Direct, Scielo y en el buscador Google Académico.

Resultados: Se seleccionaron un total de 16 articulos segun unos criterios previamente
establecidos.

Conclusiones: Al concluir nuestra investigacion, afirmamos que los cuidados enfermeros
en el &mbito escolar en nifios con AME tienen un fuerte impacto en la enfermedad. Por lo que se
evidencia gran necesidad de la incorporacién de enfermeros escolares, para asi cubrir las
necesidades de cuidados de la AME las cuales requieren de profesionales de la salud. A pesar
de una amplia basqueda, no se encuentran documentos que determinen las competencias o
intervenciones de enfermeria concretas para la realizacién de los cuidados en nifios con AME,
centrandose especificamente en el ambito escolar.

Palabras clave: Atrofia muscular espinal; Cuidados enfermeria; Enfermera escolar; Papel

de la enfermera.

ABSTRACT



Introduction: Spinal muscular atrophy encompasses a group of genetic diseases without
cure, which degenerate motor neurons and cause their loss. Itis classified according to its clinical
severity in different types, so the prognosis varies according to the type of SMA, being the most
severe type 1 and the least severe type 4. SMA affects the muscles, and muscle weakness and

wasting are observed.

Objective: To demonstrate the impact of nursing care in the school setting in children with
SMA. Next, the aim is to describe nursing practices, based on the knowledge of the care needs
of children with SMA in the school setting. In addition, to justify the need for health professionals
within the educational system, in order to provide health care to children, with special attention to

those with chronic diseases.

Methodology: A bibliographic review was carried out, working with the published literature,
applying a series of filters and eligibility criteria to the search in the databases PubMed, Medes,

Science Direct, Scielo and the Google Scholar search engine.

Results: A total of 16 articles were selected according to previously established criteria.

Conclusions: At the conclusion of our research, we affirm that nursing care in the school
setting in children with SMA has a strong impact on the disease. Therefore, there is a great need
for the incorporation of school nurses, in order to cover the care needs of SMA, which require
health professionals. Despite an extensive search, no documents have been found that determine
the specific nursing competencies or interventions for the care of children with SMA, focusing

specifically on the school setting.

Keywords: Spinal muscular atrophy; Nursing care; school nurse; Role of the nurse
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LISTADO DE ACRONIMOS Y SIGLAS

ACISE Associacié Catalana d’Infermeria i Salut Escolar

AME Atrofia muscular espinal

AMECE Asociacion Madrilefia de Enfermeria en Centros Educativos

ARNm Acido ribonucleico

HCE Historia Clinica Escolar
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CCAA Comunidades Autbnomas

CDPD Convencion Internacional sobre los Derechos de las Personas con
Discapacidad
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CPEE Centros Publicos de Educacion Especial
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EMA Agencia Europea de Medicamentos (por sus siglas en inglés)

ENM Enfermedad Neuromuscular

EpS Educacion para la salud

EK

Egen Klassifikation




FDA Administracién de Alimentos y Medicamentos

IRA Insuficiencia Respiratoria Aguda

LOGSE Ley Orgéanica de Ordenacion General del Sistema Educativo
Ley Organica para la Mejora de la Calidad Educativa

LOMCE

LOMLO

E Ley Organica de Modificacion de la LOE
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NM
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PCR . . . N
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Proyecto Educativo de Centro
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SCID Inmunodeficiencia Combinada Grave (por sus siglas en inglés)

SMAL Spinal muscular atrophy 1

SMN1 Proteina de supervivencia de las neuronas motoras 1

SMN2 Proteina de supervivencia de las neuronas motoras 2
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SVNI Soporte Ventilatorio No Invasivo

TAM Tos asistida manual

TDAH Trastorno por Déficit de Atencion e Hiperactividad
UE Unién Europea
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1. INTRODUCCION y MARCO TEORICO

1.1. GENERALIDADES DE LA ATROFIA MUSCULAR ESPINAL

e Definiciéon enfermedad autosémica recesiva

Las enfermedades autosdmicas recesivas son aquellas alteraciones que afectan a los
autosomas, es decir a los cromosomas humanos no sexuales, cuya funcién es la transmision de

todos los rasgos y circunstancias genéticas, excepto las vinculadas al sexo. (Pérez, V., 2016)

Para padecer la enfermedad han de presentarse copias del gen defectuoso en ambos
cromosomas homologos siendo asi del mismo tamafio, de la misma forma y con la misma

disposicion de los genes. (Pillou J.F., 2013)

Este tipo de enfermedades ocurren con la misma probabilidad tanto en varones como en

mujeres. (Alonso et al.,2006)

Se diferencian de las autosémicas dominantes en que, en las dominantes con una sola

copia del gen mutado se padecera la enfermedad. (Alonso et al.,2006)

En general, los dos progenitores son fenotipicamente sanos, sin embargo, son portadores
del gen anormal, por lo que la aparicion de la enfermedad en su descendencia es algo
inesperada. Cuando ambos padres son portadores, la posibilidad teérica de que sus hijos lo sean
es del 50%, mientras que hay un riesgo del 25% de que los hijos se vean afectados por la

enfermedad, y que otro 25% sean sanos no portadores. (Alonso et al.,2006)

Si solamente es portador uno de los padres, la probabilidad de tener hijos afectados, salvo
mutaciones de novo, es nula, mientras la de tener hijos portadores es del 50% y la de tener hijos
sanos no portadores es de otro 50%. Mientras que, si uno de los progenitores se afecta, pero el
otro es sano, todos sus descendientes seran portadores fenotipicamente sanos. (Alonso et
al.,2006)
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e Definicion atrofia muscular espinal

La atrofia muscular espinal (AME) engloba un grupo heterogéneo de enfermedades
genéticas que dafa degenerando y provocando asi la pérdida de las neuronas motoras. Las
neuronas motoras son un tipo de células nerviosas de la médula espinal y la parte inferior del
cerebro. Estas controlan el movimiento de los brazos, piernas, cara, pecho, garganta y lengua.
Los muisculos comienzan a debilitarse y atrofiarse como resultado de la atrofia muscular
progresiva, lo que acaba provocando un importante desgaste muscular. Esta afeccion muscular
se ve empeorada con el tiempo pudiendo llegar a afectar acciones tales como caminar, tragar,

respirar e incluso hablar. (Medline, 2021)

Normalmente resultan mas afectados los musculos proximales que los distales, sin
embargo, en los casos mas graves, afecta mas a los musculos intercostales que al diafragma.
(Martinez R., 2012)

Afecta aproximadamente a uno de cada 10 000 nacidos vivos y tiene una frecuencia de
portadores de aproximadamente uno de cada 50. (Aguennouz et al., 2021) En Espafa se calcula
que hay unos 100 casos nuevos al afio y que existen mas de 1.000.000 de portadores que
podrian transmitir la enfermedad a su descendencia. (Martinez R., 2012)

e Definicién atrofia muscular tipo 1

La atrofia muscular espinal tipo 1 (SMA1), también conocida como enfermedad de
Werdnig-Hoffman, es una enfermedad neuromuscular autosémica recesiva (Bosetti et al., 2021)
caracterizada por la disfunciéon y degeneracion de las neuronas motoras alfa en la médula
espinal, lo que lleva a la atrofia muscular progresiva y debilidad. (Connolly et al., 2018). Es
causada por una mutacion o delecion homocigética en el gen de la neurona motora 1 de
supervivencia (SMN1), que se encuentra en el cromosoma 5 junto con otro gen involucrado en
la produccion de la proteina SMN, llamado SMN2. (Bosetti et al., 2021)

EVOLUCION DE LA AME

Las primeras descripciones clinicas de AME fueron publicadas a finales del siglo XIX por
Guido Werdnig y Johan Hoffmann. Estos autores se limitaron Unicamente a describir una forma
de AME infantil grave, donde los sintomas son observados nada més nacer o en los primeros
meses de vida. Aflos mas tarde, Kugelberg y Welander informaron de casos de AME mas tardios,

donde la aparicion de los sintomas se daba entre los 2 y 17 afios de edad. (Martinez R., 2012)
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Hasta el reciente desarrollo de tratamientos modificadores de la enfermedad, la AME se
consideraba una enfermedad neuromuscular devastadora con un mal prondstico para la mayoria

de las personas afectadas. (Didonato et al., 2021).

Histéricamente, ha sido la principal causa monogénica de muerte en la infancia, pero se
espera un cambio con la administracién temprana de terapias modificadoras de la enfermedad.
En la actualidad, tanto los datos clinicos como los preclinicos indican que el tratamiento temprano
sera fundamental para modular la degeneracién rapida y progresiva que se observa en la AME,

especialmente en el tipo 1. (Connolly et al., 2018)

CLASIFICACION TIPOS ATROFIA MUSCULAR ESPINAL

La AME se clasifica segun la base de la gravedad clinica, el tiempo de apariciéon de los

sintomas y las pautas motoras.

Se distinguen cuatro fenotipos principales de AME, que van desde la forma infantil mas
grave que corresponde al tipo 1, hasta el tipo 4 que se inicia en adultos que corresponde a la

menos severa. (Aguennouz et al., 2021)

AME tipo 1, forma grave, también conocida como enfermedad de Werdnig-Hoffman tiene
un inicio de sintomas antes de los 6 meses y su tasa de supervivencia es la mas baja de todos
los tipos en los primeros afios de vida. (Bosetti et al., 2021). No llegan a permanecer sentados a
causa de la de debilidad de los musculos proximales, los cuales se ven mas afectados que los

distales, siendo asi las piernas mas afectadas que los brazos. (Didonato et al., 2021)

La sintomatologia caracteristica que se observa a quienes padecen esta patologia es
hipotonia severa, debilidad muscular simétrica y dificultades respiratorias y de alimentacién
(Aguennouz et al.,, 2021) Se observa una postura de ancas de rana, control deficiente de la
cabeza, respiracién paraddjica, compromiso bulbar (fasciculaciéon de la lengua y disfagia),
reflejos reducidos o ausentes e insuficiencia respiratoria. Todo esto compromete gravemente la
calidad de vida, la independencia y la esperanza de vida del individuo afectado (Didonato et al.,
2021) Por ello se deberia realizar un adecuado abordaje multidisciplinar en la atencién clinica de
estos pacientes, con un enfoque especifico en la prevencion de estas complicaciones que son

las mas frecuentes.

Los pacientes no tratados, es decir, sin intervenciones respiratorias, nutricionales o
genéticamente dirigidas, la esperanza de vida es inferior a los dos afios, (Didonato et al., 2021)
Las principales causas de muerte descritas entre estos pacientes son la dificultad respiratoria,

los trastornos bulbares y las infecciones respiratorias (Bosetti et al., 2021)
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Normalmente, disponen de 2 copias de SMN2.

AME tipo 2, forma intermedia, también conocida como enfermedad de Dubowitz,
manifiestan primeros sintomas motores entre los seis y los 18 meses de edad y su esperanza de
vida es reducida. A diferencia del tipo 1 si pueden estar sentados sin ayuda, pero no de pie de

forma independiente ni logran la deambulacion.

Por lo general, disponen de 3 copias de SMN2.

Muestran debilidad muscular proximal progresiva, falta de tono muscular y reflejos
disminuidos. La disfuncién respiratoria es comin, y a causa de los musculos intercostales
debilitados se puede ver afectada la funcidon pulmonar. Desarrollan temblores en las manos
(poliminimioclono), contracturas y, ocasionalmente, anquilosis de la mandibula. (Didonato et al.,
2021)

AME tipo 3, forma juvenil, también conocida como Kugelberg Welander. Es la forma mas
variable y heterogénea. La enfermedad puede empezar a presentarse desde los primeros afos
de vida hasta la edad adulta. Esta esta subdividida en dos categorias, dependiendo de la edad
de aparicion. La 3a ocurre entre los 18 meses y los 3 afios y la 3b a partir de los 3 afios. (Martinez
R., 2012) El inicio de los sintomas se llevan a cabo durante los primeros afios de vida o lo que
seria la primera infancia, pero generalmente la pérdida sustancial de la deambulacién se produce
durante la pubertad. Tienen una esperanza de vida normal o casi normal. Tienen la capacidad
de deambular sin ayuda, aunque con alguna dificultad considerable y normalmente alcanzan a

todas las funciones motoras.

Los pacientes suelen tener de 3 a 4 copias de SMN2.

Las similitudes observadas con el tipo 2 son la debilidad progresiva de los musculos
proximales (en tipo 3 mas notable en piernas que brazos) y la posibilidad de desarrollar
polimioclonia. Sin embargo, disfuncién respiratoria y la escoliosis grave no se observan en esta.
(Didonato et al., 2021)

AME tipo 4, adultos, forma mas leve. La enfermedad aparece después de los 30 afios; la
progresién muy lenta y la esperanza de vida es practicamente normal. Pueden deambular
generalmente sin dificultades y no presentan problemas respiratorios.

Suelen tener = 4 copias de SMN2

La debilidad muscular se encuentra sobre todo en los muslos y la cintura pelviana.
(Martinez R., 2012)
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1 2
2 3
3a 3
3b 4
4 4-6

Tabla 1. Clasificacion clinica para AME (Tabla adaptada de RS Finkel et al, 2017, p.597) Fuente: Informacion
extraida de la Guia sobre los Estandares Internacionales de 2017 sobre Cuidados para la AME, 2017.

1 Antes de los 6 meses de edad Incapaz de sentarse o rodar de forma
independiente

2 7 meses — 18 meses Capaz de sentarse, pero no caminar de
forma independiente

3a 18 meses — 36 meses Capaz de caminar, aungue puede perder
esta habilidad con el tiempo

3b 3 afios — 18 afios Capaz de caminar, aungue puede perder
esta habilidad con el tiempo

4 Inicio edad adulta Dificultades motoras leves para caminar

Tabla 2. EI nimero de copias del gen SMN2 generalmente asociadas con el tipo AME. Fuente: Informacién

extraida de la Guia sobre los Estandares Internacionales de 2017 sobre Cuidados para la AME, 2017.

INTERVENCIONES TERAPEUTICAS

AME tipo | Adecuada rehabilitacién, soporte nutricional, manejo de las secreciones y
mejorar la tos (por rehabilitacion o de manera artificial con aparatos especiales como Cough

machine), apoyo respiratorio no invasivo.

AME tipo Il Las consideraciones para la AME tipo | también pueden aplicarse a la AME
tipo Il. Aqui debe tenerse en cuenta que la escoliosis es una complicaciéon agregada y las
medidas de rehabilitacién y la cirugia especifica pueden mejorar las condiciones respiratorias vy,

por ende, la calidad de vida de los pacientes.

AME tipo Il En aquellos pacientes que han perdido la capacidad de deambulacién y estan
confinados a silla de ruedas, las medidas de seguimiento se asemejan a las de los pacientes tipo
Il. Los pacientes que caminan pueden beneficiarse de actividades suaves como la natacion y el

ejercicio leve. (Tizzano E., 2010)
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TRATAMIENTOS Y ENSAYOS CLINICOS EN ESPANA

En el afio 2015 se inician en Espafia dos ensayos clinicos en fase 3 con nusinersen, con
una pequefia muestra de pacientes afectados por AME tipo | y II. A finales de 2017 se extiende
el acceso para mas afectados por AME tipo I. En febrero de 2018, el Ministerio de Sanidad,
Asuntos Sociales e Igualdad comunica el acuerdo realizado con el laboratorio Biogen, asi da

comienzo la comercializacién de Spiranza en nuestro pais.

Desde el 1 de marzo de 2018 existe la posibilidad en Espafia de acceder a un primer

tratamiento comercializado para afectados de AME (tipos Ib, Ic, Il y 1I).

Primer tratamiento comercializado en Espana para la AME, Nusinersen (Spinraza),

comercializado por laboratorios Biogen.

El Ministerio de Sanidad, Asuntos sociales e Igualdad determiné un protocolo farmaco-
clinico donde se regula los pacientes aceptados para acceder a este tratamiento bajo financiacion
publica. Estos son los afectados por AME tipo Ib, Ic, Il y Il sujetos a ciertos condicionantes. A
estas personas las valora un médico especialista en neurologia/neuropediatria y bajo su
recomendacion clinica, reciben tratamiento en su hospital correspondiente. Salvo excepciones
son tratados en sus comunidades auténomas de residencia, ya que se administra en todas las

comunidades espafiolas. (Fundacion atrofia muscular espinal, 2021)

1.2. ATROFIA MUSCULAR TIPO 1
Como ya se ha mencionado anteriormente, es el tipo de AME mas grave y mas comdn.
INCIDENCIA

Su incidencia estimada es de 1 de cada 7000 recién nacidos, cuya frecuencia de portador
es de 1:45 entre la poblacion caucasica. (Bosetti et al., 2021) Aproximadamente la mitad de todos

los casos de AME se clasifican como Tipo |. (Didonato et al., 2021)
FISIOPATOLOGIA

La AME es causada por delecién, (pérdida de una parte del ADN que se encuentra en un

cromosoma) o, mutaciones en el gen SMN1.

El gen que provoca la enfermedad (SMN1) esta situado en el cromosoma 5. Bien sea por
ausencia o mutacion, no codifica la cantidad suficiente de la proteina de Supervivencia de la
Motoneurona (proteina SMN), y esto provoca la apoptosis (muerte celular) de las neuronas
situadas en la asta anterior de la médula espinal, llevando a cabo un deterioro muscular paulatino

e incurable.
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Existe un gen “de reserva”, el SMN2, pero solo una pequena parte de la proteina SMN que
sintetiza es funcional. Esta no resulta suficiente para mantener la supervivencia de las neuronas
motoras en el sistema nervioso central. (Férnandez J., 2021) La pérdida completa de la proteina
SMN es letal para el embridn, pero en humanos, gracias a la presencia del gen Survival Motor
Neuron 2 (SMN2), se permite el desarrollo embrionario y fetal. Esto explica que los pacientes
que disponen de un mayor nimero de copias de SMN2 generalmente muestran un fenotipo mas

leve.
DIAGNOSTICO

El diagnostico principal se realiza mediante la deteccion de delecion del gen SMN1
homocigoto, la cual se observa aproximadamente en el 95% de todos los individuos con AME,
en todos los niveles de gravedad fenotipica. Ademas, para poder realizar la clasificacién
fenotipica hay que determinar el nimero de copias de SMN2. El nUmero de copias de SMN2 se
correlaciona inversamente con la gravedad del fenotipo de la AME, es decir, un mayor nimero
Se asocia con una presentacion fenotipica mas leve, por el contrario, una sola copia de SMN2 se
asocia con una debilidad muy grave. (Conolly et al., 2018) La evidencia de la importancia crucial
de la deteccion neonatal en pacientes con AMEL proviene de un estudio realizado en 2021 en
Alemania por Katharina Vill et al. En este estudio, también se observo la alta sensibilidad y
especificidad del método de cribado, y no se han encontrado falsos positivos ni falsos negativos
en la cohorte observada. Ademas, se puede encontrar una confirmacion adicional en un estudio

realizado por Darryl C De Vivo et al. (Bosetti et al., 2021)
TERAPIAS Y FARMACOLOGIA

En los Ultimos afios, se han aprobado nuevas terapias y muchos medicamentos han

mostrado una eficacia impredecible.

Una de las principales, nusinersen dirigida a mejorar la expresién de la proteina SMN
funcional alterando el empalme de la transcripcibn SMN2 utilizando un enfoque de
oligonucleétido antisentido, fue aprobada recientemente por la Administracion de Alimentos y
Medicamentos (FDA), y por la Agencia Europea de Medicamentos (EMA). El tratamiento consta
de cuatro dosis, las tres primeras administradas a intervalos de 14 dias y la final 30 dias después
de la tercera, ademas de la administracion de dosis de mantenimiento cada 4 meses. Para
comprobar su eficacia se realiz6 un estudio en el que participaron 121 bebés (edad media de 7
meses) con AME1 y se demostré que es eficaz para mejorar el movimiento muscular en
comparacion con el placebo. Tras un afio de tratamiento, el 51 % de los lactantes que recibieron
nusinersen progresaron en el desarrollo del control de la cabeza, rodar, sentarse, gatear, ponerse
de pie y caminar, mientras que no se observé un progreso similar en los lactantes que recibieron
placebo. Ademas, la mayoria de los bebés tratados con nusinersen sobrevivieron méas tiempo y

necesitaron respiracion asistida mas tarde que los que recibieron placebo. (Bosseti et al,. 2021)
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En 2019 la FDA y en 2020 la EMA aprobaron el onasemnogén abeparvovec (Zolgensma®)
es una terapia génica basada en un vector viral adenoasociado disefiada para entregar una copia
funcional del gen SMNL1 a las neuronas motoras a través de una Unica infusion intravenosa. Tras
recibir el tratamiento, la mayoria de los pacientes tratados con esta terapia se sentaron sin ayuda,
ademas se ha demostrado su rapida eficacia y que es capaz de mantener sus efectos durante

un largo periodo. (Bosseti et al,. 2021)

Risdiplam (Evrysdi®), aprobado por la FDA en agosto de 2020 y por la EMA a principios
de 2021, es una pequefia molécula que modula el empalme del gen SMN2, aumentando
posteriormente los niveles de ARNm de SMN de longitud completa y proteina relacionada. En
cuanto a su eficacia tras 12 meses de tratamiento la tasa de supervivencia global fue del 90,5%,
y ningun nifio necesité ventilacién permanente ni perdié la capacidad para respirar y tragar.
Incluso después de 23 0 mas meses de tratamiento, el 81 % de los pacientes seguian vivos sin
ventilacion permanente. (Bosseti et al,. 2021)

También se estan desarrollando enfoques adicionales, incluidos supuestos agentes
neuroprotectores y terapias que intentan aumentar la funcion muscular directamente. (Conolly et
al., 2021)

Muchas de las personas que reciben estas terapias logran hitos motores y tasas de
supervivencia tradicionalmente inalcanzables, ya que alteran drasticamente la progresion natural

de esta enfermedad. (Didonato et al., 2021)

Hasta el reciente desarrollo de las terapias genéticas, el tratamiento de la AME se limitaba
a la atencion médica tradicional, nutricional y de apoyo a largo plazo y multidisciplinaria para
alterar la progresion natural del trastorno. (Didonato et al., 2021)

Sin embargo, a pesar de los beneficios de estas nuevas terapias y el cribado neonatal, es
importante subrayar que no todos los pacientes con AME1 pueden ser tratados en este momento,
y los programas de cribado aln se encuentran en etapas iniciales en muchos paises.Otro dato
negativo es que a pesar de los avances recientes en la investigacion y la terapia, la tasa de
mortalidad de SMAL1 a los dos afios de vida aun alcanza el 50 %. En la actualidad, podriamos
decir que nos encontramos en una etapa de transicion. Y en un futuro préximo los pacientes
recibirdn un abordaje multidisciplinario, donde se permita el correcto manejo del paciente
independientemente de su grado de severidad. (Bosseti et al,. 2021)

ENSAYOS

Como se ha descrito es necesario identificar lo mas pronto posible la presencia de la
patologia, si es posible detectarla en el periodo presintomatico para lograr el maximo beneficio
terapéutico. A pesar de tal evidencia, el retraso en el diagndstico es muy comun en la AME.
Debido a este retraso y la falta de examenes de deteccion de AME en recién nacidos no se logra
conseguir el beneficio esperado mediante todas estas terapias desarrolladas en los Ultimos afios.

Por esto, se han realizado una serie de ensayos para la deteccion de AME en recién nacidos.
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Biogen (fundada en 1978 como una de las primeras compafiias mundiales de
biotecnologia ha liderado la investigacion cientifica innovadora, en la Ultima década, con el
objetivo de derrotar las devastadoras enfermedades neuroldgicas.) (Biogen Spain, 2020) ha
impulsado dos ensayos cinicos que han sido probados en bebes sintomaticos y presintomaticos
administrandoles nusinersen. El ensayo ENDEAR fue un ensayo clinico aleatorizado, controlado
con placebo que incluyd a 121 sujetos con AME de inicio infantil y dos copias de SMN2 que
fueron diagnosticados antes de los 6 meses de edad y que tenian menos de 7 meses en el
momento de su primera dosis. El ensayo NURTURE inscribi6 a bebés presintomaticos con
diagnostico genético de AME que tenian dos o tres copias de SMN2 y que tenian menos de 6
semanas de edad en la primera dosis.Los resultados fueron mas favorables en el ensayo
NURTURE debido a la temprana asistencia, pues en este el tratamiento se les aplic6 muy
precozmente y asi se consiguieron mayores logros motores, incluso en algunos sujetos se han
logrado habilidades motoras adecuadas a su edad. El estudio NURTURE es un importante
indicador de la transcendencia de los cribados neonatales para lograr la maxima eficacia con los

potenciadores de SMN en el tratamiento de la AME.

Se ha desarrollado un ensayo que, mediante una gota de sangre seca, cuya realizacién
implica un coste minimo, detecta la presencia de SMN1len tiempo real mediante la utilizacion de
la cadena de la polimerasa (PCR). Los resultados muestran que el ensayo identificé deleciones
del ex6n 7 de SMNL1 en todos los pacientes afectados por AME, por el contrario, los individuos
no afectados mostraron la presencia del exén 7. Este ensayo ha sido realizado en Taiwan y en

nueva York, se ha mostrado que tiene un valor predictivo positivo del 100%.

Otro ensayo realizado de PCR en tiempo real es el que ha sido desarrollado por
PerkinElmer, este detecta deleciones homocigéticas y heterocigéticas en el exén 7 de SMN1 y

el nimero de copias de SMN2, a partir de un punzén de sangre seca.

Ambos ensayos han sido disefiados para multiplicarse con el ensayo SCID, este esta
ampliamente aceptado para inmunodeficiencia combinada severa. (Conolly et al., 2021) Esta,
también conocida como “enfermedad del nifio burbuja”, una enfermedad inmunitaria grave poco
frecuente con una esperanza de vida muy reducida. Los bebes afectados por esta carecen de
células inmunitarias para protegerlos de las infecciones, por lo que en numerosas ocasiones se

les ha de aislar en cdmaras estériles para evitar la infeccion. (Walker, E.J., 2022)

IMPACTO DEL DETERIORO MOTOR EN LA CALIDAD DE VIDA

Esta enfermedad causa un grave impacto deteriorando la calidad de vida de las personas
afectadas, las cuales experimentan limitaciones en la movilidad, derivadas de la disminucién
lenta y progresiva de la funciébn motora, causando afecciones en su dia a dia en casi todas las

actividades que realizan. A pesar de que varia la gravedad inicial de los sintomas, el resultado

20



final es una discapacidad fisica considerable para todos los individuos afectados por la AME. A
causa de esta discapacidad necesitan un cuidador, que, por lo general, suele ser un familiar,
siendo este padre/madre del nifio/a de manera informal, el cual realice tareas diarias para ayudar
a mantener o mejorar la autonomia de un individuo. Estas tareas incluyen la preparacion de

comidas, el mantenimiento de la higiene, ayuda para el desplazamiento y movilidad, etc.

Una de las cosas mas importantes a tener en cuenta es el deterioro emocional que sufren
tanto quienes padecen la enfermedad como los que se encuentran a cargo de estas personas.
Sufren un grave impacto negativo en su salud mental, derivado de todos los problemas a los que
se enfrentan a lo largo de su vida con demasiada frecuencia, algunos ejemplos pueden ser: la
constante necesidad de tomar decisiones de tratamiento dificiles, el estrés, las limitaciones en
las actividades sociales, la falta de independencia, el miedo generalizado a perder la capacidad
funcional, las ininterrumpidas visitas médicas, etc. Este problema también requiere tratamiento,
el cual debe realizarse a las dos partes, tanto a familiares como a pacientes, viéndose asi lo

menos afectada posible su salud mental. (Didonato et al., 2021)

1.3 ENFERMERIA ESCOLAR
DEFINICION

La enfermera escolar es la profesional que, dentro del ambito del centro escolar, se
responsabiliza de proporcionar cuidados al alumnado de forma individualizada o coordinada
dentro del equipo escolar, de modo directo, integral o individualizado. Dentro del ambito
educativo, ha de prestar un servicio que permita aumentar la capacidad del individuo y el
colectivo escolar, centrandose en prevenir, detectar o tratar sus problemas de salud (Asociacion
Madrilefia de Enfermeria en Centros Educativos [AMECE], 2010)

FUNCIONES

Enmarcaremos las funciones de la Enfermera Escolar, citando dos referencias normativas:

La Ley 44/2003, de Ordenacion de las Profesiones Sanitarias, en su articulo 7 y
dentro del ambito de actuacion dice: “...a los diplomados en Enfermeria les corresponde la
direccion, evaluacion y prestacion de los cuidados de enfermeria orientados a la promocion,
mantenimiento y recuperacion de la Salud, asi como la prevencion de las enfermedades y
discapacidades”

- Asimismo, el Decreto 1231/2001 de Ordenacion de la actividad profesional de Enfermeria,
en su articulo 52 dice que “...se considerara que el ejercicio de la profesion de enfermeria
abarca, a titulo enunciativo, el desarrollo de funciones asistenciales, investigadoras, de gestion

y de docencia.
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Las tareas de la enfermera escolar, se pueden establecer de acuerdo con las cuatro

funciones interrelacionadas entre si reconocidas de la enfermeria profesional.
1. Asistencial:

Estas son las acciones mas directamente relacionadas con la atencién, tratamiento y

rehabilitacion de la salud integrales del alumno/a y resto de comunidad escolar.

Se sirve del método cientifico para, a través del Proceso de Enfermeria: valorar,
diagnosticar, planificar, ejecutar y evaluar los cuidados de salud a la comunidad educativa.
(Encinar A., 2015).

En resumen, se encarga del mantenimiento de la salud de los nifios en diversos ambitos
a través de la realizacion de técnicas enfermeras (ejemplo: vendaje), la resolucién de incidencias
(ejemplo: un nifio se cae se hace una herida y la enfermera le realiza la cura de esta), la
administracion de medicacion por diferentes vias (ejemplo: insulina al nifio/a diabético/a) y el
control y seguimiento del estado de salud, tanto de nifios sanos como enfermos (ejemplo: nifios

sanos control bucal, nifios enfermos control del asma) (Millan A.B., 2007)
2. Docente:

En esta se comprenden el conjunto de actividades educativas y formativas dirigidas no
solo a los alumnos también se tendra en cuenta a profesores, técnicos, auxiliares y
padres/madres, ayudando asi a que haya una coordinacion entre todo el grupo que forma parte

de la comunidad educativa.

Las tareas de la funcién docente son el instrumento prioritario en la promocion de la salud

y la adquisicion de habilidades y habitos saludables.

La Organizacion Mundial de la Salud habla por primera vez de EpS en 1983, definiéndose
como «conjunto de oportunidades para mejorar la alfabetizaciéon sanitaria de la poblacién en
relacién con su bienestar y el aprendizaje de habitos y habilidades personales que conduzcan a

una mejor salud individual y de la comunidad». (Alvarez et al., 2021)

A través de los programas de EpS (Educacién para la salud) dirigidos a toda la comunidad
escolar se promueve la salud y la adquisicion de habitos y conductas saludables, estos dotan de

nuevas habilidades positivas mediante:

« Formacion a madres, padres y asociaciones de APAS sobre los problemas
frecuentes en el centro educativo (enfermedades transmisibles, prevencion de accidentes...),
cémo prevenirlos y en general, fomentar unos habitos saludables desde el ambito familiar

participando en la Escuela de Padres.
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« Colaboracion en la formacion relacionada con salud y bienestar de profesionales y
trabajadores de la comunidad educativa (personal de comedor, educador, maestro, equipo

directivo, etc.) desarrollando seminarios y talleres sobre habitos de vida saludables.

- Trabajo cooperativo con el equipo docente y el claustro de profesores para integrar

la salud en todas las materias de manera transversal.
(Gallego G.P., 2003)

A parte de los programas de EpS, otras acciones llevadas a cabo en la funciéon docente

son:

+ Educar a alumnos que padecen enfermedades cronicas, y al resto de la

comunidad educativa, sobre el autocuidado

. Realizar recomendaciones sobre los procesos patol6gicos mas comunes en
la infancia y como prevenirlos, dirigidas a madres-padres, y personal docente y no

docente

«  Explicar el proceso de la enfermedad, beneficios y ventajas de algunas

pruebas diagnosticas, buen uso del sistema sanitario, etc.

« Aportar una visién de la salud como un bien positivo que hay que cuidar

cuando la persona esta sana.

(Encinar A., 2015)

3. Administrativa y de gestién:

A través de la misma, se llevara a cabo todos los aspectos de gestiéon del proceso de

atencién y organizacion, direccion y control de todas actuaciones y recursos.

De forma general la actividad a realizar por parte de la enfermera seré encargarse de tener
a su disposicion todos los recursos materiales que necesite llevando a cabo la adquisicion, el

mantenimiento, gestion, reposicioén, etc de estos.

Esto seréa llevado a cabo mediante:

. La planificacion de la actuacion enfermera, en relacién con su funcién docente,
coordinandose con el equipo profesional y directivo del centro escolar, incluyéndola en el

Proyecto Educativo de Centro (P.E.C.) y en la Programacion General Anual (P.G.A.)

» Ser el referente de salud y el nexo de unién entre los diferentes organismos involucrados

en la salud de los escolares (Centro de Atencion Primaria, Servicio de Odontopediatria, Salud
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Publica, Unidad de Prevencién Comunitaria, etc.) facilitando la puesta en marcha de los distintos

programas de promocion de la salud que ofertan las Administraciones Publicas y Privadas.

» Coordinar la actuacion enfermera con los diferentes profesionales de los niveles
asistenciales de salud, que atienden a los alumnos/as (pediatra, y enfermera del centro de
Atencion Primaria, médico especialista, fisioterapeutas, psicologos, etc.) e incluso a través de los

padres o tutores legales si fuera necesario.

» Gestionar el proceso de atencién, recopilacién y almacenamiento de la informacién
referente a los alumnos. Registro y actualizacion de las historias de salud de cada alumno/a,

garantizando la confidencialidad en base a la Ley de proteccién de datos vigente.

« Controlar y registrar todas las acciones desarrolladas a todos los niveles.

(Encinar A., 2015)

4. Investigadora:

Esta, es indispensable para el desarrollo profesional de la Enfermeria en todos los ambitos

que abarca, con el objetivo de ofrecer calidad en la atenciéon que proporcionamos a la sociedad.

Dentro del &mbito educativo es fundamental llevarla a cabo y que asi se puedan producir
avances importantes ya que hasta el momento no existe documentacién suficiente, con esta se

conseguira el perfeccionamiento del ejercicio profesional. (Encinar A., 2015)

Algunos de los documentos a desarrollar han de ser protocolos de actuacion, proyectos
EpS, investigacién de las diferentes enfermedades de la poblacién infantil, guias de cuidados...
(Millan A.B., 2007)

OBJETIVOS

Los objetivos generales definidos para la enfermera escolar son:
9.1. Conocer el nivel de salud
9.2. Deteccidn precoz y tratamiento precoz
9.3. Prevencion de la enfermedad y complicaciones
9.4, Coordinacion

En primer lugar, ha de conocer el nivel de salud de los alumnos y estudio de campo sobre
el contexto escolar y comunitario. Esto es muy importante porque no es lo mismo trabajar con

niflos enfermos, los cuales sus necesidades de atencion sanitaria aumentan respecto a nifios
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sanos, cuyas intervenciones se centran mas en la prevencion. También es necesario que sea
conocedora del contexto en el que se encuentra, sabiendo las caracteristicas socio-demograficas

que prevalecen en el centro.

La deteccién precoz y el tratamiento precoz consiste en la existencia de un control de la
salud continuado por parte de la enfermera escolar. Gracias a esto, la actuacion puede ser rapida

y asi la derivacion en los casos y su atencion interdisciplinar si asi se precisara.

La prevencion de la enfermedad y complicaciones, se consigue mediante la educacion
para la salud que es el medio principal para la actuacion preventiva. La educacién para la salud
consiste en desarrollar programas y proyectos de EpS, en estos la enfermera escolar puede
abarcar muchos temas relacionados con la salud, con el fin de que los nifios mejoren esta,
gracias a la adquisicion de habitos saludables y habilidades que favorezcan su desarrollo. No es
necesario que estén exclusivamente dedicados a los nifios, también se puede formar a padres y
madres, puesto que es conveniente que dispongan de la maxima informacién para educar en
salud a sus hijos. Dentro de la prevencion también se encuentra el promover la inmunizacion

correcta, esto se traduce en llevar a cabo en los centros escolares el programa de vacunaciones.

Contribuir a una 6ptima coordinacién y actuacion interdisciplinar entre los profesionales
del centro, asi como la participacién en el Departamento de Orientacién. Enfermeria, ha de ser

participe en todos los aspectos tanto externos como internos del centro.

Ha de intervenir en la evaluacion inicial del alumno y deteccidon de sus necesidades en

todos los ambitos.

Ademas, forma parte de la Comisiéon de Comedor, ayudando a que la alimentacién del

alumnado sea equilibrada y adecuada a su edad.

6. Mejorar la calidad de atencién con la coordinacion de agentes sanitarios (entidades e

instituciones sanitarias que son externas al centro) y la formacion permanente.

«  Se mantiene una coordinacién con los recursos externos al centro para la dotacién
de recursos, participacion en proyectos conjuntos y interrelacion e informacion mutua sobre el

estudio de casos determinados para proporcionarles una mejor atencion.

Otra de sus tareas es la de potenciar la participacion y relacién con los padres de los
alumnos, informandoles y formandoles sobre diversos aspectos de salud que favorezca su
promocion y fomento y les dote de las herramientas y estrategias necesarias para dar respuesta

a las necesidades de su hijo y de su propio entorno familiar.
AMBITO DE ACTUACION
El desempefio de la labor de la enfermera escolar se puede llevar a cabo en todas las

etapas educativas, tanto de centros educativos publicos como privados.
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Por lo tanto, se puede encontrar en Escuelas Infantiles, colegios de Educacion Primaria,
Colegios de Educacion Infantil y Primaria, Centros de Educacion Especial e Institutos de

Educacién Secundaria.

Dependiendo de donde se encuentre se podra presentar un tipo de problemas de salud u

otros, por lo que la edad y el perfil del alumno, determinaran sus funciones.
(Gonzalez N. y Lépez N., 2012)
ENFERMERAS EN CENTROS DE EDUCACION ESPECIAL

El objetivo principal de la enfermera en los CEE es la atencion global al alumnado, a las

familias y a la comunidad educativa en los CEE.

Los alumnos con diversidad funcional requieren un abordaje de salud especifico para sus
necesidades en los centros escolares (existen alumnos que no pueden ser escolarizados por no

tener cubiertas sus necesidades de salud).

Sus funciones estan orientadas a:

. La tarea de deteccion y resolucién de problemas de salud relacionados con

. dependencia y adaptacién que presentan

»  Satisfacer sus necesidades en el entorno escolar y familiar teniendo en
cuenta el marco teérico del profesional de enfermeria

« Reducir el ausentismo escolar debido a razones de salud

« Realizar la educacion sanitaria para el mantenimiento de la salud y la
prevencion de enfermedades con una orientacién de habitos saludables aumentando asi
su calidad de vida

. Unificar toda la documentacion CEE de salud

«  Trabajar en red con los servicios de salud

La realizacién de estas conlleva una mejora tanto en la atencién como en la calidad de

vida de los alumnos y sus familias. (Arguello A et al., 2020).

SITUACION ENFERMERA ESCOLAR EN ESPANA

En Espafia la primera ley en la que se establecido que la EpS debia formar parte del
temario escolar fue en 1990 en la Ley Orgéanica de Ordenacion General del Sistema Educativo
(LOGSE). Pero es en la la Ley Orgéanica para la Mejora de la Calidad Educativa (LOMCE)
momento en el que se pone en marcha, esta propone la promocién de la formacién de docentes

y la educacién de los alumnos en materia de salud.
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La primera vez que se habla de la necesidad de establecer conductas higiénicas y
alimenticias en las escuelas es en el afio 1886, cuando Pedro de Alcantara Garcia publica
“Tratado de Higiene Escolar’. En este tratado denuncia la ausencia de dichas conductas y
expone la necesidad de actuar para mejorar la situaciéon de salud de los escolares, asi como la

creacién de “botiquines” en los espacios escolares. (Alvarez et al., 2018)

Las primeras EE surgen en los Colegios Publicos de Educacion Especial en los afos
ochenta, en marco legal de la “Ley de Integracion Social de los Minusvalidos” que en su articulo
27 dispone : “...cuando la profundidad de la minusvalia lo haga imprescindible, la educacién para
minusvalidos se llevara a cabo en Centros especificos” y en el articulo 28 anade que “...debera
contar con el personal interdisciplinario técnicamente adecuado que, actuando como equipo

multiprofesional, garantice las diversas atenciones que cada deficiente requiera”

A nivel autonémico, las Comunidades Auténomas (CCAA) cuentan con legislacion propia
sanitaria escolar, aunque es escasa 0 a veces exclusiva de los Centros Publicos de Educacion
Especial (CPEE).

La Comunidad de Madrid es pionera en Espafia, pues desde 2009, la Asociacion Madrilefia

de Enfermeria en Centros Educativos (AMECE) crea el perfil propio de enfermeria escolar.

Mientras que en Estados Unidos, Francia y Reino Unido es imprescindible la figura de la
enfermeria escolar, en Espafia la figura de la enfermera escolar esta en desarrollo, ya que hay
pocas leyes que regulen su actividad. En la mayoria de comunidades espafiolas, solo existe en
centros privados, concertados o de procedencia extranjera y colegios de educacién especial.
(Bonfil et al., 2019)

2. JUSTIFICACION del tema

En la actualidad, tanto el tema de la enfermeria escolar como la inclusion de nifios y nifias
en las aulas, independientemente de su estado de salud, estan atrayendo un amplio interés social
y cientifico. La importancia de esto es bastante evidente pues, la educaciéon es la base del
correcto desarrollo de nifios y nifias, por esto hay que garantizar la escolaridad con éxito. En el
caso de los que padecen enfermedades crénicas (cada vez més elevadas las cifras de nifios
enfermos), resulta mucho mas complicado conseguir los objetivos adecuados a su edad, y queda

demostrado que con la ayuda de enfermeria el trabajo resultaria méas sencillo.

Las solicitudes de los centros de caracter ordinario para la incorporacion de la enfermera
en las escuelas son continuas pero las administraciones no responden a ello. En nuestro pais, a
diferencia de muchos de los paises pertenecientes a la UE, esta demanda no ha sido satisfecha.

Por lo general, tnicamente cuentan con la atencion de un profesional de enfermeria, los centros
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de atencion especial, pero no ocurre en todos los casos y no siempre esta presencia es a tiempo

completo.

Ademas, cabe destacar que en los Ultimos afios se han ido introduciendo grandes cambios
en las aulas escolares, debido a la inclusion y la diversidad en las escuelas, se observan gran
variedad de diferencias, problemas y necesidades de distintos tipos entre los alumnos, todo esto
debe ser atendido para asi garantizar la calidad de vida de estos nifios. Pues estos, que asisten
con regularidad al centro escolar pueden necesitar durante el horario lectivo atencién sanitaria u
orientacién sobre cuidados que deben llevar a cabo en determinados momentos o situaciones.
Tienen derecho a ser atendidos en sus necesidades de salud, procurando causar las minimas
alteraciones en sus actividades de la vida diaria. El personal de enfermeria, debido a su
formacién holistica en materia de salud, es la figura idonea para este tipo de programas ya que
garantiza la asistencia inmediata, el seguimiento y el cuidado de escolares con enfermedades
crénicas. Los beneficios que aportaria resultarian considerables ya que actuarian mejor ante
problemas de salud inmediatos, problemas de salud crénicos y en la educacién, prevencion y

promocion de la salud en toda la comunidad escolar.

Ya que se esté haciendo notable, la necesidad de enfermeros en las aulas, lo que recibe
el nombre de “enfermero/a escolar” habré que tener en cuenta nuevos planes para llevar a cabo
esta

nueva figura, la cual necesita formacién y ademas unas bases en las que sustentarse. Por
ello, para poder dotar de conocimientos y aptitudes al colectivo enfermero, se necesita el

desarrollo de unas guias comunes, las cuales permitan enfocar su trabajo.

Podemos encontrar numerosos protocolos de enfermeria escolar en diferentes fuentes
(Internet, libros, revistas cientificas, etc...) que se han ido desarrollando a medida que se han ido
produciendo avances en este nuevo &mbito, pero por lo general no son muy concretos. Sigue
existiendo la necesidad de marcar unas pautas bien definidas para que el personal de enfermeria
sepa como ha de gestionar sus tareas con nifios que tienen unas necesidades especificas y
diferentes al resto. Resulta imprescindible abordar muchos de los problemas derivados de
patologias las cuales han sido menos investigadas en las que se observa falta de recursos y
material, tanto como para los que la padecen como para sus cuidadores (familiares, profesores,
personal sanitario, etc...)

Concretamente, en Espafia, hay pocos estudios que engloben los beneficios de tener a
una enfermera escolar en los colegios ordinarios para fomentar la inclusién de los nifios con

necesidades especiales y evitar el absentismo y el fracaso escolar.

Por otro lado, hay que tener en cuenta la nueva ley de educacién LOMLOE, conocida

como “Ley Celaa”. Pues esta, intenta favorecer la inclusion de los nifios con necesidades
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especiales en colegio ordinarios, y uno de los recursos para ello seria la implantacion de la

enfermera escolar en todos los colegios.

El objeto de estudio del Trabajo Fin de Grado (TFG) consiste en realizar una revisién
bibliografica de la importancia de la enfermera escolar en el cuidado de nifios con atrofia
muscular. Me centraré mas en la AME tipo 1 (mas grave) puesto que es el tipo que tiene multiples
necesidades de atencidn enfermera, los cuidados han de ser continuados las 24 horas del dia.
Ademas, exponer la necesidad de los profesionales sanitarios, en especial enfermeria, dentro de

los centros escolares para conseguir la inclusién de todo el alumnado en su etapa escolar.

El principal motivo que me ha impulsado a elegir este tema, es la curiosidad que me genera
la organizacion de cuidados a los nifios con enfermedades crénicas, lo cual despertd mi interés
sobre el papel de la enfermera escolar. A partir de esto, empecé arealizar entrevistas a diferentes
profesionales que se dedican al cuidado de estos nifios en el centro escolar de Castellon de la
Plana, Ceip Castalia. El colegio publico Castalia ordinario de atencion especifica de alumnos con
discapacidad preferente de motéricos y sensoriales. Realicé una serie de preguntas
estructuradas (no validadas) recogidas en los anexos 2 y 3 con el fin de obtener informacién y
poder enfocar mi trabajo a la situacion actual que se esta viviendo. Ademas, también realicé una
entrevista a la madre de una nifia con AME tipo 1, para obtener otro punto de vista (Anexo 1).
Toda esta informacién obtenida junto con una revision bibliografica me ayuda a obtener mis

objetivos, que seran descritos a continuacion.
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3. HIPOTESIS y OBJETIVOS

OBJETIVOS

Obijetivo general:

-Evidenciar el impacto de los cuidados enfermeros en el ambito escolar en nifios con AME.

Objetivos especificos:

-Describir las mejores practicas enfermeras a través de guias de practica clinica, manuales

de procedimientos y protocolos de cuidados en nifios con AME.

-Conocer las necesidades de cuidados de los nifios con AME en el ambito escolar.

-Justificar la necesidad de profesionales de la salud dentro del sistema educativo, para

que se de asistencia sanitaria a los nifios, con atencion especial a los que padecen enfermedades

croénicas.
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4. METODOLOGIA

4.1 Disefio del estudio

En el presente estudio se realizdé una revisiéon integradora de la literatura cientifica que

tiene como objetivo encontrar la maxima documentacién posible sobre la atrofia muscular espinal

y los cuidados de enfermeria que conlleva para identificar la importancia de las actuaciones de

la enfermera escolar.

La busqueda bibliografica se llevo a cabo, revisando asi una serie de articulos, revistas,

libros, revisiones y documentos (de caracter nacional e internacional).

4.2 Pregunta PICO

Para la elaboracidn de la pregunta de investigacién se emple6 el formato PICO. En nuestro

caso
la pregunta no tiene comparacion (C), los componentes fueron los siguientes:
P Poblacién Enfermeras/os que trabajen en el
¢,Cuales son las principales caracteristicas | ambito escolar con nifios que padecen atrofia
de la poblacién o problema? muscular espinal
I Intervencién Estudio de los protocolos publicados
¢, Qué intervencién, factor prondstico o
exposicién se considera ?
C Comparador No aplica
¢,Cual es la principal alternativa a comparar
con la intervenciéon?
(0] Resultados Conocer qué cuidados enfermeros son
¢, Qué se espera lograr, medir, mejorar o | necesarios en la escuela en nifios con AME.
afectar?
Tabla 3. Pregunta de investigacion con formato PICO. Fuente: Elaboracién propia.
La pregunta de investigacion, partiendo de nuestra formulacion PICO fue: ¢Existen
protocolos

de actuacion validados para enfermeros que trabajen en el ambito escolar, aplicados a los

cuidados especificos de nifios con AME?

31




4.3. Criterios de elegibilidad

Se indicaron los siguientes criterios considerados para la seleccién de articulos cientificos (Tabla

4)

Criterios de inclusion

Criterios de exclusion

« Articulos con informacion relevante

sobre el tema a estudio

o Articulos centrados en nifios (Edad

escolar)

« Articulos con acceso al texto completo

« Articulos en inglés o espanol

o Articulos fuera del rango de edad

establecido

. Articulos de otras especies que no sea

humana

Tabla 4. Criterios de elegibilidad. Fuente: Elaboracion propia.

4.4 Busqueda bibliografica

Los factores relacionados con la AME que vamos a estudiar son los relacionados con su

fisiopatologia, tratamientos farmacolégicos y no farmacolégicos, impacto en la calidad de vida y

especialmente sus cuidados dentro del ambito escolar.

4.5 Motores de busqueda y bases de datos

Se buscaron articulos cientificos relacionados con la patologia AME y la enfermeria

escolar, nos dedicamos a realizar una bulsqueda bibliogréfica en bases de datos. Las bases

utilizadas fueron:

* Base de datos PubMed.
« Base de datos Science direct.
- Base de datos Scielo.
- Base de datos Google Scholar.

« Base de datos Medes

4.6 Procedimiento de seleccion

Segun se indica en las siguientes tablas (Figura 1 y Tabla 4), el procedimiento de

selecciébn comenzé con una preseleccion de las publicaciones a través de aplicacién de filtros en
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cada base de datos. Se descartaron todos aquellos articulos que no se ajustaban a los criterios
de elegibilidad establecidos, y los articulos que se duplicaban en los diferentes motores de
blasqueda y bases de datos. A continuacion, se realizé una lectura de titulo y resumen de los
articulos que cumplian los criterios, y se fueron descartando hasta llegar a una seleccion de 16
articulos que los podemos ver en las figuras y tablas antes mencionadas con sus respectivos

titulos cada uno de los tres.

Ademas, fuera de las bases de datos nombradas, se consulta otras paginas oficiales como
Consejo Internacional de Enfermeras, la Fundacion Espafiola de la Atrofia Muscular Espinal
(FundAME), la asociacién Madrilefa de Enfermeria en Centros Educativos [AMECE], la
herramienta informatica NNNConsult, revista psicologia Infocop. Se decide incluir en el estudio
varios articulos que consideramos validos por la aportacion que pueden hacer estos a los

resultados finales y a nuestras conclusiones.

Finalmente, son un total de 16 articulos los aptos para la inclusion (n=16). Todo ello se ha
plasmado a través del diagrama de flujo PRISMA (Figura 1) asi como el nimero de articulos

seleccionados y excluidos de cada etapa de la seleccion de articulos.

4.7. Estrategia de basqueda bibliografica

A) Descriptores

Se realiz6 una busqueda sistematica, llevando a cabo una revision de articulos de los
ultimos 10
afios. Se establecieron los Descriptores de la Salud (DeCS) los Medical Subject Heading

(MeSH) y operadores boleanos con los que se realizé la busqueda bibliografica. (Tabla 5)

Atrofia muscular espinal

Cuidados de enfermeria

Papel de enfermeria

Enfermera escolar

Tabla 5. Términos en lenguaje controlado. MeSH y DeCS utilizados. Fuente: elaboracién propia.

B) Estrategias de busqueda

Tras aplicar los criterios de inclusiéon y combinar los diferentes MeSH y/o DeCS, se han
obtenido una serie de articulos, los cuales han sido descartados por el titulo y/o resumen del

contenido. (Tabla 6. Estrategias de blsqueda). (Tabla 7. Busqueda de articulos).
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Ademas, se ha recopila informacion de otras fuentes como son las guias de practica
clinica, protocolos y la herramienta informatica NNNConsult.

SPINAL MUSCULAR ATROPHY

PUBMED
Estrategias de busqueda Resultados
2012-2022 1387

Only humans
Free full text

Languaje: English-Spanish

SPINAL MUSCULAR ATROPHY and NURSING CARE

PUBMED
Estrategias de busqueda Resultados
2012-2022 13

Only humans
Free full text

Languaje: English-Spanish

SCIENCE DIRECT

Estrategias de busqueda Resultados

2012-2022 43
Only humans
Free full text

Languaje: English-Spanish

SPINAL MUSCULAR ATROPHY and NURSING ROLE

SCIENCE DIRECT
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Estrategias de busqueda Resultados

2012-2022 36
Only humans

Free full text

Languaje: English-Spanish

SPINAL MUSCULAR ATROPHY and SCHOOL NURSE
SCIENCE DIRECT

Estrategias de busqueda Resultados

2012-2022 36
Only humans
Free full text

Languaje: English-Spanish

SPINAL MUSCULAR ATROPHY TYPE 1

PUBMED
Estrategias de busqueda Resultados
2012-2022 108

Only humans
Free full text

Languaje: English-Spanish

ATROFIA MUSCULAR ESPINAL

SCIELO
Estrategias de busqueda Resultados
2012-2022 36

Only humans
Free full text

Languaje: English-Spanish

SCIENCE DIRECT
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Estrategias de busqueda Resultados

2012-2022 87
Only humans

Free full text

Languaje: English-Spanish

MEDES
Estrategias de busqueda Resultados
2012-2022 44

Only humans
Free full text

Languaje: English-Spanish

ATROFIA MUSCULAR ESPINAL and ENFERMERA ESCOLAR
GOOGLE SCHOLAR

Estrategias de busqueda Resultados

SCIELO
Estrategias de blsqueda Resultados
2012-2022 29

Only humans
Free full text
Languaje: English-Spanish

SCHOOL NURSE
PUBMED

Estrategias de busqueda Resultados
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2012-2022
Only humans
Free full text

Languaje: English-Sp

anish

931

ATROFIA MUSCULAR ESPINAL and CUIDADOS ENFERMERIA

GOOGLE SCHOLAR

Estrategias de blsqueda

Resultados

SCIELO

Estrategias de blsqueda

2012-2022
Only humans
Free full text

Languaje: English-Spanish

Resultados

Tabla 6: Estrategias de busqueda. Fuente: elaboracidn propia

BASES PALABRAS ARTICULOS ARTICULOS ARTICULOS
DATOS CLAVE ENCONTRADOS ENCONTRADOS SELECCIONADOS
CON CRITERIOS | PRE- FINALMENTE
DE INCLUSION SELECCIONADOS
PUBMED Spinal 1387 3 2
muscular atrophy
Spinal 108 2 2
muscular  atrophy
type 1
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Spinal 13
muscular  atrophy
AND nursing care

School nurse 931

muscular  atrophy
AND
School nurse

SCIELO Atrofia 36
muscular espinal
Enfermera 29
escolar
Atrofia 1
muscular  espinal
AND cuidados
enfermeria
SCIENCE Atrofia 87
DIRECT muscular espinal
Spinal 43
muscular  atrophy
AND
Nursing care
Spinal 36
muscular  atrophy
AND
Nursing role
Spinal 36
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(15/02/2021)

MEDES Atrofia 44 4 3
muscular espinal
FundAME Atrofia 10 1 1
muscular espinal
Observatorio Atrofia 5 1 1
nacional de | muscular espinal
enfermeria escolar
Asociacion Atrofia 3226 25 2
madrilefia muscular espinal
enfermeria en
centros educativos
Revista Atrofia 15 1 1
psicologia Infocop | muscular espinal
Tabla 7. Blsqueda de articulos. Elaboracién: Fuente propia
4.8 Diagrama de flujo de la gestion bibliografica
3 articulos
de interés
e N
Spinal muscular 1387
atrophy Resultados
2 articulos
L e
) . de interés
< Spinal muscular 108
= < atrophy type 1 Resultados
< 8 a
LU
|_
< 2
x O
L)
ﬂ \8 2 Articulos
) 13 de interés
Spinal muscular
atrophy AND nursing Resultados
care
N /
0 articulos
931 de interés
School Nurse Resultados
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Scielo
(15/02/2021)

Medes
(15/02/2021)

Science
direct
(15/02/2021)

40

ESTRATEGIA

DE

ESTRATEGIA DE

BUSOUEDA

ESTRATEGIA DE
BUSQUEDA

BUSQUEDA

Atrofia muscular
espinal

Atrofia muscular
espinal AND cuidados
enfermeria

Enfermera escolar

Atrofia muscular
espinal

Atrofia muscular
espinal

Spinal muscular
atrophy AND Nursing
care

Spinal muscular
atrophy AND Nursing
role

Spinal muscular
atrophy AND School
Nurse

36 1 articulos

Resultados de interés
0 articulos
29 de interés
Resultados
0 articulos
de interés
1 Resultado
4 articulos
44 Resultados s lizres
87
Resultados 2 articulos
de interés
43
Resultados
1 articulos
de interés
36 .
Resultados Y art'CUIS)S
de interés
36 0 articulos
Resultados de interés




FundAME

Observatorio
nacional de
enfermeria

escolar

Asociacion
madrilefia
enfermeria en
centros
educativos

Revista
psicologia
Infocop
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Tipos y cuidados

Protocolos de enfermeria
escolar

Propuestas inclusivas para
intervencion con alumnado
con neae

Alumnado con discapacidad
y educacion exclusiva en
Espafa

Consenso sobre los
estandares de atencion en
AME

A pesar de no extraer los
archivos de bases de datos,
cumplen todos los criterios
de inclusion/exclusion:

. Idioma espafiol
ylo inglés

e  Texto completo

e  Filtrado por titulo y
resumen

. Poblacion infantil



Figura 1. Diagrama de flujo de la busqueda bibliografica. Fuente: elaboracion propia.

4.9 Gestion bibliogréfica

Para realizar el formato de referencias bibliogréfica se utilizé el programa gestor de citas

Zotero y se siguieron las normas de referencia segun el estilo APA.

42



5. RESULTADOS

En cuanto al afio de publicacion de los estudios seleccionados, encontramos estudios que
se habian publicado en los afios 2007, 2010, 2011, 2014, 2015, 2017, 2018, 2019, 2020 y 2021.

ANO DE PUBLICACION DE LOS ARTICULOS INCLUIDOS EN EL ESTUDIO

m2007 =2010 #2011 =m2014 m2015 m2017 m2018 = 2019 = 2020 =2021

12,5

10

7,5

2,5

o LI IIII

2007 2010 2011 2014 2015 2017 2018 2019 2020 2021

Figura 2. Ao de publicacion de los articulos incluidos en el estudio. Fuente: elaboracion propia.

De los 20 estudios que se utilizaron para nuestro estudio, no todos pudieron ser articulos
cientificos por falta de bibliografia por lo que se decidié incluir en nuestro estudio otro tipo de
articulo no cientifico, aunque si provenientes de fuentes oficiales y validados (Figura 3). Esta fue

la proporcién resultante de comparar los tipos de documentos que empleamos.
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FUENTES DE DONDE SE SACARON LOS
ARTICULOS UTILIZADOS EN EL ESTUDIO

® Articulos provenientes de organismos oficiales no cientificos
® Articulos de bases

Figura 3. Nivel cientifico de los articulos del estudio. Fuente: elaboracidn propia.

A continuacion, se presentan los aspectos mas relevantes de cada uno de los articulos

seleccionados para la revision.
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TiTULO

“Recomendacione
s para el manejo
respiratorio de los
pacientes con
atrofia muscular

espinal”

POBLACION

Pacientes con
atrofia muscular

espinal

METODOLOGIA/
INTERVENCION

Se realizé una
revision
bibliografica con el
objetivo de elaborar
recomendaciones
para describir las
evaluaciones
funcionales y
subsecuentes
intervenciones en
cuidados
respiratorios no
invasivos en los
tipos de AME de
mayor prevalencia
y severidad.

RESULTADOS

En pacientes con
AME tipo 1y 2 los
indicadores para
iniciar SVNI son la
respiracion

paradojal y la

medicién de la CV.

Las mediciones
funcionales de CV
y PFT rutinarias
determinan el
deterioro funcional
y ayudan a saber

como actuar.

Se recomienda
asistencia manual
de la tos
combinada con la
TAM.

CONCLUSIONES

Existen evidencias
de que las técnicas
de SVNI
combinandose con
técnicas de higiene
bronquial
prolongan la
supervivencia y
calidad de vida de
los pacientes con
AME.

Se ha de tener en
cuenta la etapa de
la enfermedad en

la que se encuentra
el paciente para
realizar cualquier

intervencion.
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Realizando de
manera continua el
SVNIly la TAM se
podra evitar la

traqueotomia

La oxigenoterapia
Unicamente esta
indicada en caso
de fallos
respiratorios
agudos.

Los cuidados
descritos son
aplicables a todos
los pacientes,
demostrando
resultados
efectivos y
eficientes.
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“Impact of
growing up with
somatic long-term
health challenges
on school
completion, NEET
status and
disability pension:
a population-
based longitudinal

study”

Adultos jovenes
nacidos en el
periodo 1990 a
1996 de Noruega,;
diferenciandose en

dos grupos.

Uno de ellos sin
problemas de salud
alargo plazo y el
otro con
diagndsticos de

enfermedad.

Estudio longitudinal
gue examina el
impacto de los
problemas de salud
somaticos a largo
plazo en la
adolescencia en la
finalizacion de la
escuela secundaria
superior, el empleo
o la formacion
(estado NINI) y
recibir una pension
por discapacidad
en la edad adulta

temprana.

Los adultos
jovenes enfermos
tienen menores
probabilidades de
completar la
educacion
secundaria
superior. Esto
provoca mayores
probabilidades de
ser NINI a los 21

anos.

Los adultos
jévenes con AME
tienen
probabilidades mas
altas de recibir una
pensién por

discapacidad.

Las comparaciones
realizadas entre los
dos grupos
muestran
diferencias, se
observa
desigualdad y
discriminacion en
jévenes con
enfermedades
como la AME, los
cuales han de
luchar por
participar en la
educacion y el

empleo.

Los hallazgos
resaltan la
necesidad de
medidas
preventivas, en
adultos jévenes
con AME.
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“Anxiety and
depression in
school-age
patients with
spinal muscular
atrophy: a cross-

sectional study”

155 nifios en edad

escolar (8-18 afios)
con AME de China
y sus cuidadores.

45,8% de nifios y

un 54,2% de nifas.

65,2% eran tipo |,
el 27,1% tipo lll y el
resto AME tipo I.

Estudio transversal
dirigido a nifios con
AME, y sus
cuidadores, para
evaluar el nivel de
depresion y
ansiedad.

Se realizé un
cuestionario
compuesto por
preguntas
sociodemograficas

y clinicas.

Se utilizé la escala
de autoevaluacién
de la depresion y
los trastornos
emocionales
relacionados con la

ansiedad infantil.

El sexo, la edad y
el tipo de
enfermedad no se
asociaron con la
ansiedad o la
depresion, pero si
con la disfuncién
del sistema
respiratorio, la
disfuncién del
sistema digestivo,
la deformidad
esquelética, el
ejercicio de
rehabilitacion, el
retraso académico,
el apoyo
especializado de la
escuela o el nivel
de ingresos del

hogar.

Hubo una alta
prevalencia de
ansiedad y
depresion en
pacientes con AME
en edad escolar en
China.

Posibles objetivos
para una mejora de
la salud metal
pueden ser
atencion
psicoldgica
profesional,

mejorar el acceso a
los medicamentos,
mantener la
escolaridad normal,
fortalecer el apoyo
escolar y mejorar la
capacidad de los

cuidadores
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“Nutritional,
Gastrointestinal
and Endo-
Metabolic
Challenges in the
Management of
Children with
Spinal Muscular
Atrophy Type 1”

Pacientes con AME

tipo 1

Se llevo a cabo una
revision
bibliogréafica para
proporcionar una
herramienta
practica sobre el
cuidado de los
pacientes con
AMEL1, a través de
una vision integral
del manejo
nutricional,
gastroenteroldgico,
metabdlico y
endocrino de la
AMEL1.

Muchos problemas
nutricionales,
trastornos
gastrointestinales y
alteraciones
metabdlicas y
endocrinas son
comunmente
identificados en
pacientes
afectados por
AME1 durante la
infancia y la
adolescencia.

La vigilancia
nutricional y
endometabdlica es
crucial para una
estrategia
terapéutica
individualizada
para esta poblacion

vulnerable.
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“The Cure SMA
Membership
Surveys:
Highlights of Key
Demographic and
Clinical
Characteristics of
Individuals with
Spinal Muscular

Atrophy”

Cuidadores de
personas vivas o
fallecidas con AME
y/o adultos
afectados.
(Miembros de base
datos Cure SMA)

Se llevé a cabo un
estudio descriptivo
mediante la
realizacion de
encuestas con el
objetivo de
recopilar
informacion sobre
la AME.

En estas se obtuvo
conocimientos
acerca de las
caracteristicas
demograficas y de
la enfermedad, la
prestacion de
atencién médica
clinica y la carga
de esta tanto en
pacientes como de

cuidadores.

AME tipo 1:

La edad promedio
al momento del
diagndstico fue de
5,2 meses, la de
muerte fue de 27,8
meses y la media
de las personas
vivas era de 6,4
afios.

Se mostré una
mediana de retraso
en el diagndstico
de 2 meses.

51,6% de los
pacientes confirmé
haber estado
hospitalizado en los
Gltimos 12 meses;
la razon mas
comun fue
dificultad
respiratoria (29,6%)

Se evidenci¢ el
impacto de la
enfermedad en las
personas
afectadas, desde
bebés hasta
adultos, y sus
familias. Ejemplo
de esto es la
pérdida de
productividad (Una
proporcién notable
de pacientes no
estaban en la
escuela ni tenian
empleo) de las
personas afectadas
y su dependencia
de cuidadores.

Se muestran
retrasos en el
diagndstico

notables.
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Las cirugias mas
comunes fueron
gastrointestinales
(96,2 %)

80,9 %habian
recibido al menos
una dosis de
nusinersen
86,8% de pacientes
con AME tipo 1
tenian cuidador.
55,4 % podian
mantener el control
de la cabeza

y el 35,8 % podia
mantener una
posicién sentada
mientras esté
apoyado.

El 91,7% utilizaba
al menos una
intervencién

respiratoria.

Respecto a la
funcién motora se
resalta nivel de
discapacidad

elevado.

Los tipos de
cirugias y
hospitalizaciones
informadas
muestran la gama
de complicaciones
de salud que
experimentan las

personas con AME.
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“Evolucidén de la
capacidad
funcional
valorada con la
escala Egen
Klassifikation en
personas afectas
de atrofia
muscular espinal
o distrofia
muscular de
Duchenne de la
poblacion
espafola: estudio
longitudinal de

tres afnos”

19 Pacientes con
AME y DMD

Estudio
observacional y
longitudinal en el
cual se estudio los
cambios de la
capacidad
funcional de
pacientes con AME
y DMD con la
finalidad

conocer mejor y
cuantificar esta
involucién, asi
como tomar
decisiones
terapéuticas para
anticiparse a los
problemas y
mejorar la calidad
de vida de las
personas afectas
de estas

patologias.

Los resultados
obtenidos reflejan
una disminucion de
la capacidad
funcional de estas
personas durante
este periodo de
tiempo, con una
diferencia
significativa en la
suma total de la
escala (p = 0,003).

Todos los items de
la escala tuvieron
valoraciones
inferiores después
de tres afios, pero
los cambios mas
significativos se
observaron en la
capacidad de
mover los brazos,

manos y dedos en

La capacidad
funcional de los
pacientes con AME
y DMD disminuye
de forma
significativa en tres

anos.
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Se les valoré con la
escala Egen
Klassifikation en
dos ocasiones, en
un periodo de tres

anos.

contra de la
gravedad, la forma
para eliminar las
secreciones
mucosas y, sobre
todo, la suma total
del valor de los
items de la EK.
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“Escala de
valoracion
funcional de
Hammersmith
para nifios con
atrofia muscular
espinal.
Validacion de la

versién espaiola”

31 nifios con AME
tipo 11y Il

Estudio
observacional en el
cual se establece la
fiabilidad
interobservador y
se adapta a nifios
espafioles con
AME tipos Il y IIl.

La fiabilidad
interobservador era
del 95%. La
mediana de la
puntuacion en el
grupo con AME Il
era de 17 (rango:
0-34), y en el grupo
con AME lll, de 39
(rango: 37-40). Los
resultados del
grupo con AME Il a
los 12 meses
disminuian, aunque
sin significancia
estadistica, lo que
sugeria
empeoramiento de

la enfermedad.

La escala de
valoracion
funcional de
Hammersmith es
una buena
herramienta para
evaluar la gravedad
de la enfermedad
en pacientes con
AME,
principalmente no

ambulantes.
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“Alumnado con
discapacidad y
educacion
exclusiva en

Espafa”

Nifios y nifias con
discapacidad y sus
familias en el
sistema de

ensefianza actual

Estudio realizado
en dos fases
basandose en el
analisis de fuentes
secundarias,
estadisticas y
documentales. En
este se pretende
conocer la
situacion y
necesidades de los
nifos y ninas con

discapacidad.

El objetivo de la
primera fase ha
sido analizar la
normativa que
regula el derecho a
la educacion, las
politicas publicas
implementadas
para garantizar ese

derecho, y la forma

Durante el curso
2017-2018 habia
un total de 219.720
alumnos con
necesidades
educativas
especiales. Los
varones, suponen
un 68,2% de esta

cifra.

36.512 (un 16,6%
del total) estaban
escolarizados en la
modalidad de
Educacion Especial
y 183.208 (un
83,4% del total)
estan integrados
en centros

ordinarios.

158.402 (72,1% del

total) esta

Las estadistica
muestran que
existen diferencias
entre el nivel
educativo de la
poblacién con y sin
discapacidad de la
misma edad,
siendo
especialmente
llamativo un
porcentaje de
analfabetismo
significativamente
mas alto que en la
poblacién general,
asi como un nivel

de estudios inferior.
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en que se
concretan en la
practica esas
regulaciones y

politicas

El objetivo de la
segunda fase ha
sido analizar las
evidencias
empiricas,
cuantitativas y
cualitativas,
disponibles sobre
la educacion de las
personas con
discapacidad en
Espafa, identificar
buenas practicas y
retos de futuro, y
proponer
recomendaciones

de mejora.

escolarizado en
centros
publicos.58.178
alumnos, (26,5%
del total) en
régimen de
ensefianza
concertada 3.140
alumnos,(1,4% del
total) ensenanza

no concertada.

13.917 alumnos en
total con
discapacidad
motora, 1714 en
educacion especial
y 12.203
integrados (87,7%).
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“Enfermedades
neuromusculares

catastroficas”

Pacientes con
enfermedades

neuromusculares

Revision
bibliogréafica de los
protocolos de
manejo para las
situaciones de
urgencia
provocadas por
patologias

neuromusculares.

En el Hospital
General
Universitario
Gregorio Marafién
las urgencias
provocadas por
patologia
neuromuscular
supusieron el 5%
de urgencias
neurolégicas en
2007.

La IRA puede
desencadenarse
por un proceso
intercurrente o
formar parte de la
fase terminal en la
historia natural de

la enfermedad.

Las intervenciones

adecuadas a

La inadecuada
actuacion médica
en el paciente
neuromuscular con
diagndstico
definido, pero con
larga evolucién (la
AME) puede
provocar
situaciones de
catastrofe. Es por
esto que se han de
llevar a cabo los
abordajes
terapéuticos
establecidos con
los objetivos de
estabilizar el
deterioro clinico
natural o mantener
la calidad de vida

del paciente.
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realizar en un
paciente NM con

IRA serian:

1. Vigilar de
forma continua.

2. Intubar en
momento

adecuado.

3. Ventilar
hasta superar el
proceso
causante del

cuadro.
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“Tratamiento
rehabilitacion y
manejo global de
las enfermedades

neuromusculares

”

Pacientes con
enfermedades
neuromusculares
(sobre todo en

edad pediatrica)

Revision
bibliogréafica sobre
aspectos
respiratorios,
nutricionales,
cardiolégicos y del
abordaje de
rehabilitacién de
las enfermedades

neuromusculares.

El 69% de
adolescentes con
AME habia
presentado dolor
en los dltimos 3
meses y que el
50% referia dolor

cronico.

La debilidad es el
sintoma principal y
mas caracteristico
de las ENM.

La luxacion de
caderayla
cifoescoliosis son
muy frecuente en
AME tipo 2.

En AME la
presencia de
cardiopatias es

poco comun.

Las ENM en su
mayoria graves y
progresivas,
pueden generar
una gran
discapacidad con
impacto a nivel
personal, familiar,
social, generando
altos costos en

salud.

En los dltimos afios
ha mejorado la
expectativa de vida
de las personas
con ENM. El
manejo
multidisciplinario y
el programa de
rehabilitacién junto
con los avances
terapéutico-

tecnoldgicos han
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La disfagia puede
asociarse a
disfuncién bulbar
en la AME.

En AME debe
estimularse el
ejercicio y fomentar
la actividad

muscular.

Se ha demostrado
que los nifios y
adolescentes con
AME tienen un
nivel de inteligencia

Optimo.

permitido mejorar
la calidad de vida y

participacion.
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“Diagnosis and
management of
spinal muscular
atrophy: Part 1:
Recommendation
s for diagnosis,
rehabilitation,
orthopedic and

nutritional care”

Pacientes con
atrofia muscular

espinal

Revision
bibliogréfica llevada
a cabo por un
comité de expertos
en AME utilizando

el método Delphi.

El objetivo principal
era crear una
declaracion de
consenso sobre el
estandar de
atencion de la
AME.

Se llego6 al objetivo
a partir de la
basqueda de
articulos relevantes
que fueron
actualizados y se
afiadieron nuevos

aspectos.

Se incluyeron

nueve temas:

1. Diagnostico

y genética

2. Fisioterapia y
rehabilitacién
3. Cuidados
ortopédicos, del
crecimiento y de
la salud 6sea

4. Nutricion

5. Atencién

pulmonar

6. Atencion
aguda en el
ambito

hospitalario

Durante la dltima
década ha habido
crecientes mejoras
en la historia
natural de todos los
tipos de AME, esto
es probable que se
deba a estas
nuevas

recomendaciones.

Se observo que no
habia suficiente
evidencia

publicada.

Es importante el
abordaje
multidisciplinar y
del papel del
neurdélogo en la
coordinacion, junto
con las familias, de

los distintos
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7. Compromiso
de otros
sistemas de

drganos

8. Medicament

0s

9. Eticay
cuidados

paliativos.

aspectos

asistenciales.
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“Diagnosis and
management of
spinal muscular
atrophy: Part 2:
Pulmonary and
acute care;
medications,
supplements and
immunizations;
other organ
systems; and

ethics”

Pacientes con
atrofia muscular

espinal

Revision
bibliogréfica llevada
a cabo por un
comité de expertos
en AME utilizando

el método Delphi.

El objetivo principal
era crear una
declaracion de
consenso sobre el
estandar de
atencion de la
AME.

Se llego6 al objetivo
a partir de la
basqueda de
articulos relevantes
que fueron
actualizados y se
afiadieron nuevos

aspectos.

Se incluyen
recomendaciones
actualizadas sobre
el manejo pulmonar
y problemas de
atenciéon aguda, y
temas que han
surgido en los
Ultimos afios, como
participacion de
otros 6érganos en
las formas graves
de AME y el papel
de los
medicamentos.
También se
abordan cuestiones
éticas y la eleccién
de cuidados
paliativos versus

cuidados de apoyo.

Muy pocos
estudios
proporcionaron un
nivel de evidencia
basado en un
disefio apropiado y
la mayoria de los
articulos
informaron
observaciones
clinicas y series

pequefias.

Se necesita mas
investigacion sobre

otros aspectos.
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“Tipos y

cuidados”

Pacientes con
atrofia muscular

espinal

Guia resumen del
texto completo del
Consenso de
Normas para el
Cuidado de la
Atrofia Muscular
Espinal destinada a
las familias
afectadas por AME
desarrollada por un
grupo de expertos
con el objetivo de
Servir como recurso
a profesionales de
la salud y
proporcionar
recomendaciones
para los
tratamientos mas

actuales.

Recomendaciones
de expertos para
cuidado de nifios
con AME:
1. Confirmacion
del diagnéstico
de AME

2. Manejo de

la respiracion

3. Manejo de la
alimentacion y

nutricion

4. Manejo del
movimiento y
las actividades

diarias

5. Preparacion
para las

enfermedades

Esto es
especialmente
importante para las
personas que viven
con AME, ya que
muchas
comunidades
simplemente no
tienen acceso a
especialistas y
expertos en el
cuidado de la AME.

Estas
recomendaciones
del consenso de
normas son para
su consideracion
general y no deben
considerarse
requisitos
absolutos para el

cuidado.
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(Departamento
educacion
Gobierno Vasco,
2020)

“Propuestas
inclusivas para
intervencioén con
alumnado con

neae”

Alumnado con
necesidades
especificas de
apoyo educativo
(NEAE)

Revision
bibliogréafica para
conocer
orientaciones para
abordar la atencion
ala diversidad y a
las necesidades
especificas de

apoyo.

Se incluye una
breve descripcion
de las
caracteristicas, las
dificultades y
capacidades de
cada colectivo que
integra al alumnado
con NEAE y de las
necesidades que

presentan.

La informacion
disponible en las
paginas web de las
Consejerias 0
Departamentos de
Educacion de las
Comunidades
Autonomas (CC. AA)

es muy desigual.
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“Protocolos de
enfermeria

escolar”

Nifios y nifias en

edad escolar

Se realizé una
revision
bibliografica con el
propdsito de
realizar protocolos
especificos de
Enfermeria
Escolar, como
herramienta de
actuacion para
enfermeras y
enfermeros

escolares.

Los 12 protocolos de
Enfermeria Escolar

incluidos son:

1. Material basico
en el consultorio
de enfermeria en
las escuelas

ordinarias

2. Material basico
en el consultorio
de enfermeria en
las escuelas de

educacion infantil

3. Material basico
en el consultorio
de enfermeria en
las escuelas de
educacion

especial

4. Historia clinica

escolar:

66




autorizaciones y
otros documentos
de registro de la
salud del

alumno/a

Valoracién de
enfermeria para
el alumnado de la
escuela ordinaria
y de educacion

especial.

Valoracién de los
patrones
funcionales de
salud en los
institutos (ESO,
bachillerato y

ciclos formativos)

Constantes
vitales en nifios y

adolescentes.
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8. Botiquin basico

de urgencias en

el colegio

9. Mantenimiento y

custodia del

medicamento

10.Mochila basica
de urgencias
para salidas

escolares.

11.Administracién de
paracetamol e

ibuprofeno

12.Informacion
biografica del
alumnol/a, y su
entorno familiar-

social
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“Choosing Life
with Spinal
Muscular Atrophy
Type 1”

Paciente con AME

tipo 1

Se describe la
experiencia de una
paciente con AME,
la autora de este
articulo es la madre
donde explica el
proceso de
diagnostico y
tratamiento
llevados a cabo en

su hija.

Tras la
administracion del
farmaco
Nusirnersen puede
mover sus
extremidades,
sentarse con apoyo

y balbucear.

Sin embargo,
depende de la
ventilacion no
invasiva y se
alimenta a través
de un tubo de

gastrostomia.

El tratamiento
innovador
Nusirnersen ha
salvado la vida de

esta paciente.
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(Spinal Muscular
Atrophy UK,
Cure SMA,

AME Europe
Muscular,
Dystrophy UK,
TREAT-NMD
Alliance, 2017)

“Guia sobre los
estandares
Internacionales de
2017 sobre
Cuidados parala
AME”

Adultos y jévenes
con AME, padres y
cuidadores de
niflos con AME

Un grupo de
expertos realizo la
revision sistematica
de publicaciones
cientificas, ensayos
y opiniones de de
especialistas de
todo el mundo
sobre qué cuidados
y atenciones eran
los 6ptimos para la
AME.

Tras esto
publicaron dos
articulos cientificos
(Diagnéstico y
manejo de la atrofia
muscular espinal:
Parte 1/Parte 2)
gue actualizaban

esta guia.

Esta guia esta
dividida en los
siguientes

capitulos:

« Genéticay
diagndstico

« Fisioterapia y
rehabilitacion

+ Manejo
ortopédico

«  Nutricion,
crecimiento y
salud 6sea

« Respiracién
(cuidados
pulmonares y

respiratorios)

. Otros
dérganos y
sistemas

. Medicacién

Esta enfermedad
afecta a cada
persona de manera
diferente, por lo
tanto, no todas las
opciones de
cuidado y
tratamiento
descritas en estas
pueden ser
apropiadas para
cada individuo.

Los dos aspectos
clave a tener en
cuenta para la
atencion y el
manejo son la
clasificacion clinica
(tipo AME) y qué
hitos fisicos ha

alcanzado.
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. Cuidados de

emergencia
+ Anestésicos

«  Administraci
6n de nuevos
tratamientos para
AME

. Eticay

opciones

Para simplificarla
se ha utilizado a lo
largo de la misma
la siguiente
clasificacion:

No sedestadores -
aquellos que no
pueden sentarse
Sedestadores -
aquellos que son
capaces de
sentarse, pero no

caminar
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Caminantes -
aquellos que son
capaces de
caminar.
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Tabla 8. Caracteristicas de los articulos incluidos en la revision.
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6. DISCUSION

Una vez expuestos los resultados en el anterior apartado, se procede a discutir los datos
obtenidos.

El objetivo principal de este trabajo era evidenciar el impacto de los cuidados enfermeros
en el ambito escolar en nifios con AME. Seguidamente se pretende describir practicas
enfermeras, a partir del conocimiento de las necesidades de cuidados de los nifios con AME en
el ambito escolar. Ademas, de justificar la necesidad de profesionales de la salud dentro del
sistema educativo, para que se de asistencia sanitaria a los nifios, con atencion especial a los

gue padecen enfermedades crénicas.

Pues en la actualidad si existen protocolos de enfermeria escolar, pero estos protocolos
se limitan a unos temas concretos, y entre ellos no se encuentra el tema a tratar en este trabajo.
Actualmente, las patologias infantiles mas tratadas en el ambito escolar por la comunidad
cientifica son el asma, la diabetes, TDAH (trastorno por déficit de atencion e hiperactividad),
trastorno del espectro autista, obesidad infantil, etc, las cuales estan cada vez mas presentes en
la poblacion infantil. También podemos encontrar gran cantidad de informacion sobre las tareas
y objetivos que ha de llevar a cabo la enfermera escolar, sin embargo, en Espafia no se ha
logrado implantar esta figura en los colegios, a pesar de conocerse todos los beneficios que
aportaria en la educacion y salud de los nifios. Por el contrario, no existen protocolos que guien
paso a paso la asistencia de enfermedades poco comunes, pero si de gran gravedad, como es
la atrofia espinal muscular, y cuando la informacién que se pretende obtener es en un ambito

distinto al hospitalario resulta mucho mas complicado.

Debido a la falta de formacién e informacion para los profesionales enfermeros/as
escolares que trabajan con nifios con “enfermedades poco comunes” su trabajo resulta mucho
mas complicado y el abordaje integral de la enfermedad no es llevado a cabo, por lo que la

escolaridad normal de estos nifios resulta casi imposible.

Las guias que més se aproximan al objetivo principal del trabajo, las hemos encontrado

en los siguientes documentos:

En el documento propuestas inclusivas para la intervencién con el alumnado con neae
elaborado por el gobierno vasco encontramos diferentes orientaciones para dar respuesta
educativa al alumnado con discapacidad motora. Aun asi, al ser un documento en el que se
abordan otras discapacidades la informacion es escasa, y dentro del apartado de discapacidad
motora las necesidades se abordan de forma general, y es necesario conocer el diagnéstico
preciso de los alumnos. En este no se trata la AME concretamente, por lo que las orientaciones
tampoco son especificas. Ademas, esta mas enfocado a la labor de otros profesionales como

son los tutores o fisioterapeutas que a la del enfermero/a escolar.
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En la Fundacién Atrofia Muscular Espinal encontramos diferentes documentos y recursos
especificos de la AME. Hemos consultado la Declaracion de Consenso de Normas para el
Cuidado de la Atrofia Muscular Espinal, se trata de un resumen del texto completo del Consenso
de Normas, el cual se publicé en agosto de 2007 en el Journal of Child Neurology y se puede
encontrar en la pagina Web de la revista médica. Este se ha creado con el fin de servir de guia
tanto para profesionales sanitarios como para familiares. El contenido del documento se basa

en:

Confirmacion del diagnéstico de AME

Manejo de la respiracion

Manejo de la alimentacion y nutricién

Manejo del movimiento y las actividades diarias

Preparacion para las enfermedades

Otro de los documentos consultados es el de opciones para los cuidados, en él se
proponen diferentes opciones de cuidados relacionados con el sistema respiratorio,
gastrointestinal/Nutricién y paliativos. A pesar de ser recomendaciones Utiles para el personal

sanitario, no estan enfocadas al cuidado enfermero, sino mas bien, a médicos.

La guia sobre los estandares Internacionales de 2017 sobre Cuidados para la AME, trata
sobre los estandares de atencién aplicables a la forma mas comudn de atrofia muscular espinal,
y resulta recomendable tenerla a mano al tratar con personas con esta enfermedad. A pesar de
ser una guia util, la Gltima actualizacién se realizé en 2016 y son evidentes los avances y cambios
en las préacticas de atencién y manejo desde entonces, por lo que deberian de ser mas actuales

y precisas las recomendaciones.
A partir de esta se desarrollaron dos articulos cientificos:

Diagnosis and management of spinal muscular atrophy: Part 1: Recommendations for
diagnosis, rehabilitation, orthopedic and nutritional care

Diagnosis and management of spinal muscular atrophy: Part 2: Pulmonary and acute care;

medications, supplements and immunizations; other organ systems; and ethics
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Algo que en si parece coincidir en muchos de los articulos cientificos y documentos
oficiales encontrados es la exclusion escolar que sufren los nifios con discapacidades como en
este caso es la AME, a pesar de los intentos ya realizados de cambiar esta situacion, mediante

la construccion legal de la inclusién educativa en Espafia.

El estudio “Alumnado con discapacidad y educacion exclusiva en Espafa” habla del
derecho al acceso a la escolarizacién inclusiva y en igualdad de condiciones, con los apoyos
necesarios y en las mismas aulas que el resto de los nifios y nifias, para las personas con
discapacidad, y asi es contemplado en la Convencién Internacional sobre los Derechos de las
Personas con Discapacidad (CDPD), firmada, ratificada y vigente en Espafa desde 2008. Sin
embargo, este proceso de inclusién educativa, esta encontrando numerosas dificultades, tras el

andalisis realizado se observa:

- Una de las dificultades principales es la falta de personal cualificado (enfermero/a escolar

dentro de este grupo).

El marco legislativo espafiol esta muy descentralizado en lo relacionado con el
sistema de ensefianza, pues cada comunidad auténoma cuenta con ley de educacién propia.

Es por esto que el analisis de cifras se realiza por comunidades a lo largo de todo el articulo.

Financiacion insuficiente para recursos personales, tecnoldgicos, materiales...

La falta de un marco de actuaciones concretas.

Todos los problemas encontrados han impedido el cumplimiento de lo acordado en la
normativa vigente, pues las estadisticas muestran una brecha entre el nivel educativo de la
poblacién con y sin discapacidad de la misma edad, siendo especialmente llamativo un
porcentaje de analfabetismo significativamente mas alto que en la poblacién general, asi como

un nivel de estudios inferior.

En el articulo “Impact of growing up with somatic long-term health challenges on school
completion, NEET status and disability pension: a population-based longitudinal study”, el cual
compara el impacto de los problemas de salud somaticos a largo plazo en la adolescencia en la
finalizacion de la escuela secundaria superior, el empleo o la formacién entre dos grupos de
jovenes uno de ellos sin problemas de salud a largo plazo y el otro con diagnésticos de
enfermedad se observan grandes diferencias. Pues en este se observan las dificultades de las
personas con AME a la hora de completar sus estudios. En este mismo articulo no solo se
observa la discriminacion en la educacion, sino también en el empleo, ya que las probabilidades
de ser NINI a los 21 afios son mayores en enfermos que en sanos lo cual es consecuencia directa
de lo que se ha mencionado con anterioridad, unas menores probabilidades de que adultos
jovenes enfermos completen sus estudios. A causa de estos resultados se resalta la necesidad

de medidas preventivas, en adultos jovenes con AME. Por lo tanto, lo que se sugiere aqui es una

76



planificacibn para que todas las personas puedan asistir al colegio con normalidad

independientemente de sus problemas de salud.

Por otro lado, en el articulo “Anxiety and depression in school-age patients with spinal
muscular atrophy: a cross-sectional study” los resultados muestran una alta prevalencia de
ansiedad y depresion en pacientes con AME en edad escolar en China. En este los posibles
objetivos que se plantean para la mejora de la salud mental de los nifios que padecen AME

también estan relacionado con el mantenimiento de la escolaridad normal.

En otro articulo donde también se evidencia el fuerte impacto de la enfermedad es en el
“The Cure SMA Membership Surveys: Highlights of Key Demographic and Clinical Characteristics
of Individuals with Spinal Muscular Atrophy” en el cual se observa la pérdida de productividad de
las personas afectadas, ya que los resultados muestran una proporcion notable de nifios con
AME que no asistian a la escuela, por otro lado, gran parte de los adultos jovenes con AME no

tenian empleo.

Otro de los motivos de peso, por los que se ha de escolarizar con normalidad a los nifios
con AME, seria la no asociacion de la discapacidad motora con dificultades o retrasos del
desarrollo y de la inteligencia. El articulo “Tratamiento, rehabilitacion y manejo global de las
enfermedades neuromusculares” se hace referencia a esto, dice que se ha demostrado que los
nifios y adolescentes con AME tienen un nivel de inteligencia 6ptimo. Pues la atrofia muscular
espinal es una discapacidad motora que no afecta el nivel cognitivo de las personas que la
padecen.

De acuerdo con los diferentes articulos mencionados, resulta de gran importancia
fortalecer el apoyo escolar en nifios con AME, por lo que existe una gran necesidad de disponer

de guias de cuidados en el ambito escolar, no desarrolladas hasta el momento.
6.1 CUIDADOS

El documento Diagnosis and management of spinal muscular atrophy: Part 1:
Recommendations for diagnosis, rehabilitation, orthopedic and nutritional care expone que el
mejor cuidado requiere de la ayuda de especialistas en diversas areas de la salud. Cualquier
persona diagnosticada con AME debe ser referida a una clinica neuromuscular especializada, y

a otras unidades especializadas relevantes para su caso. Estas pueden incluir especialistas en:
Respiracion (cuidado respiratorio)
Nutricion (gastroenterologia y dietética)
Huesos y musculos (cuidado ortopédico)

Rehabilitacién (Rehabilitadores, fisioterapeutas y terapeutas ocupacionales)
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Las familias y los adultos afectados por AME también deben recibir asesoramiento

genético.
6.1.1 Escalas

El enfermero/a escolar puede emplear escalas de medicién de la capacidad funcional del
alumno para asi tomar medidas terapéuticas y anticiparse a los problemas. Para valorar la
capacidad funcional de la de la AME, existen diversas escalas como la Egen Klassifikation o la
Hammersmith, entre muchas otras, algunas de ellas expuestas en el apartado anexos. En los
articulos “Evolucion de la capacidad funcional valorada con la escalaEgen Klassifikation en
personas afectas de atrofia muscular espinal o distrofia muscular de Duchenne de la poblacién
espafiola: estudio longitudinal de tres afios” y “Escala de valoracién funcional de Hammersmith
para nifios con atrofia muscular espinal. Validacion de la version espafiola” se presentan estas
dos escalas que han sido empleadas para estudiar los cambios de la capacidad funcional de
pacientes con AME.

6.1.2 Urgencias

El manejo de situaciones de urgencia provocadas por patologia neuromuscular como la
AME no es frecuente en la practica clinica, es por eso, que se deben tener en cuenta protocolos
que guien la actuacion de los profesionales enfermeros. En el articulo “Enfermedades
neuromusculares catastréficas” se desarrollan las actuaciones a realizar en caso de IRA
provocada por la debilidad motora aguda (motivo principal de urgencia neuromuscular. Lo
englobado en este articulo resulta mucho mas complejo de lo que deberia realizar el enfermero/a

escolar, pero puede servir de guia para su trabajo en caso de urgencia.

No hay ninguna fuente en el documento actual.Entre los objetivos se encontraba describir
los cuidados enfermeros para la AME a través de la revisién de documentos ya elaborados, como
ha resultado imposible encontrar un documento que describiera los cuidados pertinentes
realizados Unicamente por enfermeria, he escogido diferentes articulos y he elaborado yo misma

las principales pautas a seguir a partir de estos.

»  Soporte nutricional

De acuerdo con Bosetti et al. enfermeria seguira las siguientes pautas para el cuidado

nutricional:

- Estimar las necesidades energéticas de forma correcta y precisa, con el fin de
asegurar un soporte nutricional adecuado para estos pacientes, ya que es crucial debido al

riesgo de desnutricion o sobrenutricion
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« Vigilancia glucemias ya que, en la AME1, como en todas las enfermedades
neurodegenerativas, se puede observar una mayor tendencia a desarrollar hipoglucemias

durante las fases de ayuno.

- Debe tenerse en cuenta la ventilacién que llevan para evitar la desnutricién en nifios
no ventilados o, por el contrario, sin aportar a un nifio ventilado un aporte energético superior

al necesario

« Técnica de la evaluacién de la apertura de la boca, ayuda a a identificar a los
pacientes con mayor riesgo de aspiracion y dificultades de alimentacion que llevan nutricion

enteral por sonda.

«  Supervision dieta equilibrada y adecuada a sus necesidades, prestando atencién a
la hidratacion.

« Ayuday supervision en las comidas.

« Manejo del estrefiimiento crénico.

«  Administracién medicacién y vitaminas.

Ademas, la Fundacién Atrofia Muscular Espinal dispone de un documento con informacion
basica sobre la nutricion para fomentar la salud y el crecimiento en la AME, este puede servir

como elemento clave de consulta para el enfermero/a escolar.

» Manejo respiratorio

Segun Aravena, S. et al. Las medidas de soporte respiratorio muscular son el conjunto de
técnicas y dispositivos que asisten la inspiracion y espiracién, ya sea mediante la aplicacion de
manera mecanica o manual de fuerzas sobre la superficie externa del cuerpo o mediante cambios

intermitentes en la via aérea.

apilamiento de tos asistida tos asistida aspiracion de

manualmente mecanicamente secreciones

aire (air
stacking)

Figura 4. Técnicas de higiene bronquial en enfermedades neuromusculares

« Cambios posturales sistematicos

« Readecuar silla de ruedas, sobre todo asiento y respaldo.
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« Evaluar el riesgo de broncoaspiracion por presencia de nduseas y vémitos

«  Evaluar la funcion respiratoria

« Administracion medicacién

La Fundacion Atrofia Muscular Espinal dispone de un documento con informacion béasica
sobre la respiracion informando sobre cuidados respiratorios para nifios con AME, este puede

servir como elemento clave de consulta para el enfermero/a escolar.
»  Salud mental

El cuidado de la salud mental es realmente importante, pues ya se ha mencionado con
anterioridad el impacto de la AME en la salud mental de las personas que la padecen, pues esto

se observo en el estudio realizado en China que media la ansiedad y depresion de estos.

Pero esto no solo ha de tenerse en cuenta con los pacientes sino también, en el articulo
“Choosing Life with Spinal Muscular Atrophy Type 1” se expone la necesidad de cuidar también
de la salud mental de los familiares que padecen la enfermedad, pues la situacion que han de
afrontar al recibir la noticia del diagndstico resulta devastadora para su salud mental. Pues la
AME es planteada como una enfermedad sin cura, la cual acaba con la vida de la persona que

la padece en poco tiempo, por lo que este fatal diagnoéstico da un giro en la vida de los afectados.

La Asociacion Cientifica Espafiola de Enfermeria y Salud Escolar (ACEESE) y la
Associacid Catalana d’Infermeria i Salut Escolar (ACISE), por su parte también redact6 una serie
de protocolos de enfermeria escolar donde se incluye diferente informacion relacionada con la
enfermeria escolar. Esto nos serviria de ayuda para la elaboracién de una guia de cuidados, aun
asi, estos protocolos no se ajustan al objetivo principal de este trabajo. La informaciéon que nos

puede resultar Gtil se encuentra en el anexo 10.

Expuesta la discusion, se procede a redactar las limitaciones del estudio.

Limitaciones del estudio

En el presente estudio, donde el objetivo principal era evidenciar el impacto de los

cuidados enfermeros en el &mbito escolar en nifios con AME he encontrado algunas limitaciones:

El principal problema con el que me he encontrado para la realizacion de los objetivos ha
sido la bibliografia pues ha sido de gran complejidad encontrar articulos cientificos que fueran

fiables y que a la vez se centraran en el tema que queriamos tratar en el estudio.
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Debido a la falta de articulos cientificos que se ajustaran por completo al tema de estudio,
se decidio incluir algunas publicaciones no cientificas pero que considerdbamos fiables al

provenir de fuentes validadas.

Otra de las mayores limitaciones que encontramos fue una vez elegida la escasa
bibliografia que formaria parte del estudio. Esta bibliografia escogida era o bien protocolos
generales o bien no se centraban en los enfermeros/as y su gran labor en la asistencia a estos
eventos, sino que dirigian la asistencia sanitaria en general, cosa que no era completamente de
nuestro interés ya que lo que se buscaba eran protocolos de actuaciéon esencialmente para

enfermeros/as.

Es posible que se estén desarrollando mas protocolos, guias o recomendaciones, pero
gue no estén publicadas o insertas en web, por encontrarse aun en revisiéon por la comunidad
cientifica. Pues esta posibilidad, se debe a que tanto el tema de enfermeria escolar, la
escolarizacion inclusiva, las enfermedades raras y la investigacién de la AME se encuentran en
la actualidad en un periodo de transicién donde se estan logrando grandes avances y cada dia
son mas los hallazgos e informacion disponibles. Por lo que seria interesante en un futuro realizar

un estudio mayor acerca de esto y asi acceder a nueva informacion.

Por dltimo, el tiempo ha sido un factor limitante dado que los plazos de las entregas del
trabajo debian cumplirse estrictamente y es este en concreto, dada la falta de bibliografia, hubiera

sido interesante poder ampliar el plazo de busqueda bibliogréfica.
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7. CONCLUSIONES

+ No se encuentran en los documentos evidencias que determinen las
competencias o intervenciones de enfermeria concretas para la realizacion de los
cuidados en nifios con AME, centrandose especificamente en el ambito escolar, si no
guias que sirven como base para la creacién de futuros protocolos mas concretos, las
cuales aportan informacion sobre la enfermedad la cual es desconocida por gran parte

de la poblacion y orientan las tareas de enfermeros escolares.

« Las necesidades de cuidados varian segun el tipo de AME, siendo mayores
en los nifios que padecen AME tipo 1, los cuales requieren vigilancia continua por
profesionales. Los principales cuidados enfermeros serian: Manejo respiratorio,
vigilancia nutricional, administracion de medicaciéon y manejo del movimiento y

actividades.

«  Apartir de todo lo expuesto a lo largo del trabajo se evidencia gran necesidad
de la incorporacion de enfermeros escolares, tanto en escuelas ordinarias como en las

de educacién especial.

Como conclusién general, afirmamos que los cuidados enfermeros en el ambito escolar

en nifios con AME tienen un fuerte impacto en la enfermedad. Pues sin estos queda demostrado

que es imposible mantener la escolaridad normal, lo que empeora el curso de la patologia, sobre

todo a nivel de salud mental. A pesar de tener un nivel de inteligencia 6ptimo, debido a la falta

de enfermeros escolares en Espafia se observan desigualdades en educacién entre nifios sanos

y nifios con AME.
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9. ANEXOS

Se realiza estas entrevistas a la madre, tutora y enfermera de Carla (nifia que padece AME
tipo 1) de elaboracién propia para poder resolver muchas de las dudas acerca de las acciones
llevadas a cabo durante el horario escolar. Por Ultimo, la madre resuelve las siguientes escalas
que responden al estado de la nifia.

9.1 ENTREVISTA MADRE CARLA

¢, Qué intervenciones lleva a cabo la enfermera con tu hija?

Debido a su problema de falta de fuerza muscular esto provoca que en ocasiones no
gestione bien las secreciones. Se le acumula moco y hay que hacer una acofasis para ayudarle
a sacar el moco, a veces se le hace un tapén en el que hay que hacer una aspiracién e incluso
a veces necesita oxigeno. Todo esto lo tiene en el colegio, por lo tanto, la enfermera escolar lo
que hace es atenderla en estos casos, en el cuarto de enfermeria donde tiene una camilla, coloca

a la nifa y le realiza la intervencion necesaria.

Nebulizaciones si es necesario con el nebulizador que lleva siempre consigo en la mochila
con atrovent, ventolin y suero.

A causa de la disfagia en el momento del almuerzo le da de comer para evitar

broncoaspiracion, tos o atragantamiento y si ocurre actlla contra estas.

¢ Carla, lleva escolarizada desde los 3 afios?

Si, se matricul6 a los 3 afios, pero en ese momento estaba muy grave y se encontraba en
constante ingreso domiciliario o hospitalario. En la primera reunién avisé de que no creia que
pudiera asistir al colegio en todo el curso, debido a su estado de salud.

Ademas, el neumdlogo habia hecho un informe en el que era necesario tener aparatos
respiratorios y servicio de enfermeria y la conselleria de educacion y sanidad no se ponian de
acuerdo, y hasta el afio siguiente no se consiguid disponer de una enfermera para Carla.

Por lo tanto, su primera vez que fue al colegio fue a los 4 afios.

¢ Siempre ha asistido al Ceip Castalia (actual centro escolar)?
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Si, siempre ha asistido a este, ya que era la Gnica opcion debido a que en Castellon es el
Unico colegio para motoricos, este es el centro mas adaptado para ella, pero aun asi como he
dicho anteriormente no disponia de servicio de enfermeria y hasta que no estuvo la enfermera

no pudo asistir.

¢ Desde qué inicio la escolarizacion ha estado acompafiada por una enfermera?

Si, ya que es necesario.

¢ Cémo conseguis tener una enfermera para 1 sola nifia?

Antes de escolarizarla fui a la Conselleria de educacion, a la de sanidad y a la gerencia
del hospital General de Castell6n con el informe del neumélogo en numerosas ocasiones tras un
afio y medio sin conseguir nada, cuando empieza el curso escolar de 4 afios y seguian sin
ponerse de acuerdo dije que me daban una solucibn o0 me moveria en redes sociales, prensa o

lo que fuera para que el caso se hiciera viral en toda Espafia.

¢, Qué supone para ti el que Carla se encuentre acompafada por una profesional de la

salud durante la jornada escolar?

Tranquilidad, de no ser asi no se si yo me moveria de la puerta del colegio, porque el

problema de mi hija es puntual pero cuando ocurre hay que actuar de manera inmediata.

No se puede esperar a llevarla al centro de salud o hospital, porque del colegio a estos no

da tiempo a trasladarla.

En caso de llamar al 112 al no ser un equipo pediatrico no saben cémo actuar (esto me ha

ocurrido).

¢, Qué relacion estableces con la enfermera escolar? ¢ Contacta contigo para informarte de
todo?

Si, porque ella es la que veo a la salida y entrada del colegio, por lo tanto me informa a

diario de lo ocurrido durante el dia.

¢Consideras que deberia formarse mas a las enfermeras escolares?

Si, mi hija tiene una enfermera escolar en exclusiva que me van mandando de bolsa,
durante todo el curso escolar van cambiandola, durante el primer dia de trabajo de la enfermera

soy yo la que le explica el manejo de los aparatos, algunas conocen el aspirador de secreciones
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y otras no depende de donde hayan trabajado, luego esta el aparato cofasis que es un aparato
domiciliario no esta ni en los centros médicos ni hospitales y también soy yo la que les explica

cémo funciona.

Fuera del caso concreto de mi hija, considero que deberia haber enfermeras escolares
bien formadas y no es necesario una enfermera en exclusiva para mi hija, ya que hay otros
alumnos en el centro con enfermedades cronicas los cuales no son atendidos por ningudn
profesional de la salud, y al igual que mi hija lo necesitan. Deberia de tener los informes médicos
de todos estos nifios y a partir de esto trabajar con ellos también, independientemente de su

gravedad, conociendo bien sus funciones y llevando un control.

Sin una enfermera que le acompafiara, ¢ Los nifios con AME tipol podrian asistir

al colegio?

Este caso se da muchisimo en toda Espafia y hay padres que no tienen tanto
tiempo o tanta fuerza como he tenido yo para pelear por el servicio de enfermeria en el
colegio, por lo tanto, hay nifios con AME tipo 1 sin escolarizar a causa de no disponer

de este servicio.

Debido que hasta los 6 afios no es obligatoria la escolarizacién y la esperanza
méaxima de vida de estos nifios es de 7 afios, no se han dado casos hasta el momento
de escolaridad obligatoria. De ahora en adelante, que ha aumentado la esperanza de

vida de estos nifios gracias a los ensayos realizados en Espafia esto cambiara.

Otros asisten sin enfermera escolar, pero ellos estan por los alrededores del

colegio por miedo a que se fatiguen y no haya nadie que les pueda asistir

Este es un problema vergonzoso.

¢Por qué la necesidad de una enfermera para los nifilos con AME (casos mas

graves) durante toda su jornada escolar?

Mi hija para ser un AME tipo 1 est& bastante bien, pero la mayoria de los nifios
que la padecen llevan traqueotomia y botén gastrico.

Si no hay una enfermera escolar quién le da el almuerzo por el botén o quién
realiza la aspiracion en la traqueotomia.

Esta es una necesidad urgente para nifios con AME tipo 1.

¢En qué otros casos consideras que es necesario disponer de una enfermera

escolar? ¢ Porqué?
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Considero que disponer de una enfermera escolar es algo necesario en todos los
centros, ya que no solo hay problemas crénicos de salud graves, siempre hay un nifio

con diabetes, asma u otras patologias comunes cronicas.

Y si no los hay es porque no hay inclusion, dedican un centro de referencia como
colegio especial, adaptado para motoricos como es el caso de mi hija, en lugar de
adaptarlos a un centro ordinario en su barrio, en su zona. Por lo tanto, eso es exclusion,
y si se pusieran enfermeras escolares en todos los centros ordinarios esto no ocurriria

y todos los nifios podrian asistir al centro que quisieran elegir sus padres.

Otro tema el enfermero escolar puede jugar un papel fundamental no solo en las
enfermedades, sino también en los programas de educacién para la salud, que cada
dia hacen mas falta. Un ejemplo puede ser el fomento de la buena alimentacion, ya que
hay un consumo excesivo de azucares y grasas en la poblacion infantil y esto ha
provocado la obesidad infantil.

Podrian ponerse las vacunas en los centros escolares y asi se descongestionaria

atencion primaria.

En el tiempo que sobrara podrian tener un despacho donde tele trabajaran o
realizaran diferentes tareas por teléfono como dar citas, etc. Como he mencionado con
anterioridad, en el caso de mi hija no necesita estar en el aula todo el rato podria
dedicarse a realizar otras funciones de enfermera escolar con el resto de nifios y jugaria

asi un papel fundamental.

Del 1 al 10 ¢cuanto crees que debe mejorar/evolucionar la enfermeria escolar?

¢qué es lo que deberia de cambiar?

Debe evolucionar un 10, es decir, debe mejorar ain mucho en todos los aspectos.
Ya que es muy necesario este papel en los centros escolares, para impartir una buena

educacion es necesaria la salud como base principal.

El principal cambio deberia ser una buena coordinacién por parte de conselleria
de educacién y sanidad, y que de una vez por todas abarcaran este tema. Asi con la
instauracion de la enfermera escolar en todos los centros ordinarios empezar a
realizarse visitas enfermeras en los colegios, vacunacién, EPS, administracién de

medicacion, control de nifios enfermos crénicos, etc.
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¢, Consideras necesario una especializacion de enfermeria escolar?

Por supuesto, al igual que otras especializaciones de enfermeria, se debe formar
a los enfermeros escolares, dandoles informacion de lo que deben y no deben de hacer

y cOmo realizar sus tareas.

Crees que, si se formara mas a los enfermeros escolares, ¢Los nifios afectados

por la AME tipo 1 tendrian ciertos beneficios? ¢ Qué mejoras crees que se observarian?

Como he explicado anteriormente el beneficio principal seria que podrian asistir
al colegio desde los 3 afios. Los nifios necesitan asistir al colegio para su desarrollo
normal, ya que si no es asi esto juega un papel importante en la salud mental de estos.

Por lo tanto, esto es urgente para ellos.

¢ Crees que tiene un papel importante la enfermera en la integracion/inclusion de

Carla? ¢ Porque?

En mi opinién, la enfermera no tiene ni que incluir ni integrar, tiene que hacer un
servicio de enfermeria en exclusiva. Pero indirectamente que exista enfermero/a si que
la incluye, porque gracias a la enfermera escolar puede asistir al colegio y esto si que
la incluye.

En el caso de mi hija hay una ley o norma, que no permite a la enfermera escolar
salir del colegio, por lo tanto, cuando hay una excursién mi hija no puede ir, ahi hay una

exclusion.

Otro tema, cuando la enfermera se pone enfermera, mi hija no puede asistir al

colegio, esto también es discriminacién/ exclusion.

Aspectos positivos y negativos de la enfermera escolar

Los positivos son todos:

-Existiria la inclusion y la integracion si hubiera enfermera escolar en todos los

centros, porque asi podriamos llevar a nuestros hijos al colegio que nos tocara por zona.
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-En el caso de que no exista el enfermero a los nifios enfermos no se les
escolariza hasta los 6 afios, y a partir de los 6 cuando ya es obligatorio se hace con
miedo a lo que pueda pasar.

-Los nifios con enfermedades crénicas estarian bien atendidos.

-Se podria dar medicacién puntual a todos los nifios en caso necesario, y no
tendrian que ir los padres a administrarla o los nifios dejar de asistir al colegio durante
ciertos dias.

-Ensefiar desde el colegio los puntos de una vida saludable.

Negativos:

-Como no se les ha formado, a veces se envia un enfermero desde sanidad sin

darle ninguna pauta, y no saben cémo trabajar.
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9.2 ENTREVISTA TUTORA CARLA

»  Situaciones emergencia

¢En alguna ocasion ha habido alguna emergencia en el colegio con nifios AME? En caso

afirmativo, ¢ A qué se ha debido?

Si, y se ha debido a que tenia mucosidad que le impedia respirar y habia que sacarle la
mucosidad rapidamente para evitar su ahogamiento.

En caso de urgencia, ¢ Contactas tu con los familiares?

Yo como docente, lo primero que hago es llamar a los servicios de urgencia, ya que tengo

la autorizacién de sus padres para agilizar el proceso y rapidamente después aviso a los padres.

Episodios de dificultad respiratoria ¢ Son frecuentes? Forma de detectar/actuar

Si, son frecuentes, y se detectan porque la nifia empieza a hacer ruidos porque no puede
respirar. O se le ve realizando movimientos bruscos involuntarios por lo que debes estar alerta

siempre con la nifia.

Cuando esta resfriada y los episodios son seguidos durante todo el dia, la nifia acaba

quedandose en casa hasta mejorar, por la peligrosidad de su estado.

En caso de complicaciones la enfermera es la que debe de tomar iniciativa, ¢ Crees que lo
has hecho de la mejor manera posible? ¢ Qué podrias mejorar?

La enfermera esta todo el dia a su lado, y no la deja sola nada mas que si la enfermera
necesita ir al bafio, pero entonces se queda bajo mi supervision, por lo tanto, en ese caso tomaria
yo la iniciativa, hasta que ella regresara. La nifia no puede estar nunca sola para evitar

complicaciones.

Teniendo en cuenta que tengo una clase con 17 alumnos de los cuales 4 tienen un
dictamen de discapacidad de distintos tipos, y que la ley de educacion te da una reduccion de
ratio que cada uno de estos casos cuenta por tres, pero que el maximo de nifios con dictamen
son dos, y tengo cuatro, considero que hago mas de lo normal, por lo tanto, la mejoria seria tener

dos y no cuatro.

» Justificacién necesidad profesionales sanitarios
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Sin una enfermera que le acompafiara, ¢Los nifios con AME tipol podrian asistir al

colegio?

Si, podrian, ya que anteriormente yo personalmente lo he hecho, pero asumiendo una
responsabilidad importante. Teniendo la precaucion de no perderla nunca de vista ya que, por
su enfermedad, el cuello tiene que tenerlo recto para poder respirar bien y observando que no

tiene mucosidad por el riesgo de ahogamiento.

Anteriormente, he tenido otra alumna que padecia AME tipo 2 (menos grave), pero
conllevaba un compromiso importante por mi parte tenerla dentro de un grupo de clase ordinario.

Tengo que decir, que en un momento de crisis podia avisar a la fisioterapeuta escolar.

¢Por qué la necesidad de una enfermera para los nifios con AME (casos mas graves)

durante toda su jornada escolar?

Porgue es tan grave y tan rapida la actuacion a tener en cuenta que no puedes hacerte
cargo de una clase. Ademas, conlleva el peligro de ahogamiento en unos minutos, y no seria

tiempo suficiente de reaccién si no hay alguien especializado dentro del aula.

Crees que, si se formara mas a los enfermeros escolares, ¢Los nifios afectados por la

AME tipo 1 tendrian ciertos beneficios? ¢ Qué mejoras crees que se observarian?

Podrian incorporarse al entorno escolar con mas normalidad siendo su desarrollo mas
inclusivo dentro del aula porque tienes la seguridad como docente de que estas apoyado por un
especialista sanitario que ayudara a que el clima dentro de clase se normalice gracias a su ayuda

y dedicacién.

¢En qué otros casos consideras que es necesario disponer de una enfermera escolar?

¢ Porqué?

Es necesario en todos los casos de discapacidades en la infancia tales como paralisis
cerebral, autismo, etc, y ademds en situaciones de riesgo que se producen dentro del entorno

escolar, a cualquier tipo de nifios.

Incluso porgue nos demandan a los maestros que dispensemos medicamentos a los nifios
sin ser nosotros profesionales de la salud. Ejemplo: En ataques epilépticos donde el riesgo es

incontrolable o la administracién de insulina.

Del 1 al 10 ¢cuanto crees que debe mejorar/evolucionar la enfermeria escolar? ¢qué es

lo que deberia cambiar?
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Estamos en el 1 porque practicamente ningln centro ordinario cuenta con dicho servicio,
aunque sea una vieja reivindicacion de los docentes porque es una necesidad mas y parte de la

educacion para dichos nifios.

Los cambios que se establecerian podrian ser la dispensacion de medicamentos por
distintas vias de administracion, ya que el docente no esta preparado para hacer esto. Y ademas
podrian realizar una labor de ayuda en el tema de dietas y habitos sanos de salud y nutricién.
Ademas de ser los especialistas para detectar posibles fracturas que aparecen dentro del &mbito
escolar (educacion fisica). Esto seria mucho mas largo de explicar, pero con esto ya pongo una

pincelada en la necesidad de cambio en la escuela.

¢ Consideras necesario una especializaciéon de enfermeria escolar?

Si, porque ademas de la formaciéon general que ya tienen las enfermeras seria necesario
una especifica en el desarrollo de la infancia y la adolescencia por la complejidad de estas

etapas.

Y més teniendo en cuenta, que, en la actualidad, han cerrado los colegios de educacién
especial y que ahora todos los nifios vienen a centros ordinarios sea cual sea su patologia, por
lo cual es imprescindible que haya un profesional que pueda ayudar en esa parte médico-

sanitaria que el docente ni sabe ni esta preparado, ni formado para realizar.

¢ Crees que todos los docentes estan de acuerdo en que haya enfermera escolar en los

centros?

Como te he dicho anteriormente, nosotros no estamos preparados ni hemos estudiado
para dar respuesta a problemas sanitarios, por tanto, siempre que sale este tema en el ambito
escolar reivindicamos a conselleria y sindicatos de ensefianza la necesidad de este servicio
dentro del ambito escolar porque para la educacion del siglo XXI son necesarios y formarian
parte de la educacion no solamente de conocimientos en si, sino prevencion para una vida

integral.

> Preguntas personales

¢Has recibido algun tipo de formacion para estar a cargo de Carla?

Formacion especifica sanitaria no, si que, a nivel particular, como sabia que tenia que

enfrentarme a esta enfermedad de forma particular y privada ademas de con la familia me he

informado y asesorado sobre la patologia y sus posibles consecuencias.
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¢,Crees que tienes suficientes conocimientos de la AME para realizar tu trabajo? ¢ En qué
aspectos podrias mejorar?

No, y ademas no creo que sea mi funcién, por eso es necesario personal cualificado
sanitario dentro del entorno escolar que asuma esa funcién para lo que yo ni he estudiado ni me
he preparado.

Cuando iniciaste este trabajo, ¢ te resulté complicado?

Al principio en mi profesion no se veia la cantidad de discapacidades que actualmente se
ven, primero porque habia colegios especificos de educacién especial donde tenian a los nifios
en un gueto escolar. Pues algunas discapacidades podrian haberse podido educar en colegios
ordinarios. De eso que ocurria a lo que hoy ocurre donde todas las discapacidades tienen que
estar en el colegio ordinario tampoco deberia ser porque la gradacién de las enfermedades o
discapacidades tiene que generar respuesta en distintos tipos de colegio y con profesionales
adecuados a cada situacion.
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9.3 ENTREVISTA ENFERMERA CARLA

» Cuidados enfermeros

1.Respiratorios

¢, Qué tipo de ventilacion lleva? Qué cuidados has de realizar con respecto a esto.

-No lleva ninglin mecanismo respiratorio. Respiracién espontanea

Respecto al manejo de secreciones ¢ Qué procedimientos de movilizacion de secreciones
son Utiles?

-Las moviliza por si sola

¢ Cada cuanto es necesario despejar las vias aéreas? ¢ Qué técnicas se realizan?

-Si no hay ninguna complicacién lo hace por si sola

¢ Padece ataques de tos constantes? ¢ Como son asistidos?
-No

¢ Es necesario la monitorizacion de constantes continuamente? ¢ Cada cuanto?
-No

¢, Qué precauciones se toman para evitar la aspiracién?

-Que coma alimentacién adecuada para evitar broncoaspiracién

¢ Qué tipo de rehabilitacion realiza para mejorar sus dificultades respiratorias? Dentro del

programa escolar cuenta con una fisioterapeuta, ¢ Qué metodologia llevan a cabo?

De ser necesario, ¢ Lleva medicacion de rescate? ¢ Estas autorizada a administrarle esta
medicacion?
-Si. Tengo la autorizacién de administrar en caso de urgencia por aspiracion de bolo

alimenticio o tap6n mucoso.

2. Nutricionales

¢, Como profesional de la salud consideras que tiene una alimentacién adecuada? ¢Qué
aspectos deberian mejorarse?

-Si. Completa y adecuada

¢, Qué comidas realiza en el colegio? ¢ Eres tU la que te encargas de darle de comer?

-Come por si sola. Almuerzo
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-Superviso que coma despacio y con cuidado

¢,Cudl es el posicionamiento correcto a la hora de comer? ¢ Qué ayudas técnicas ortoticas
se le realizan para optimizar la habilidad de alimentarse?

-Come sentada por si sola, solo precisa ayuda para abrirle el taper o para el desembalaje
de la alimentacion

¢ Mastica los alimentos con facilidad? ¢ Come sélido como el resto de sus comparfieros? O
¢ Se le ha de dar todo machacado?

-Mastica los alimentos por si sola con cuidado

-Se le adapta la alimentacion segin sus necesidades

-Suele dieta de facil masticacion

¢ Padece regurgitacion o vomitos frecuentes tras las comidas? ¢ Cémo intentas evitarlo?

-No

¢ Padece disfagia? En caso de atragantamiento, ¢ Qué es lo que se ha de hacer?

-No

¢Recomendarias suplementacion nutricional proactiva? O ¢ Consideras adecuada su
ingesta oral?

-Si es adecuada

¢ Realizas algun tipo de evaluacion de la ingesta nutricional o registro de la dieta, para
llevar un control?

-No. No es mi funcién

Tras las comidas, ¢,Se le ayuda con el auto cuidado de su salud bucal?

¢Fomentas la importancia de la salud bucal al resto de alumnos? ¢ Y la importancia de los

habitos saludables como alimentacion adecuada, ejercicio, descanso nocturno, etc?

3. Movilidad

¢ Opinas qué le resulta facil llegar al colegio?, o ¢ hay ciertas barreras que se habrian de
tener mas en cuenta?

-No sé el recorrido de llegada al cole como es y cémo estan acondicionadas las calles,

pero ella llega al cole sin dificultad

¢ Suele quejarse de dolor? ¢ Qué manejo del dolor es llevado a cabo?
-No

97



¢Presenta contracturas con frecuencia? ¢Avisas directamente a la fisioterapeuta o tu

realizas algun tipo de ejercicio con ella?

¢Planificas actividades y estrategias para su rehabilitacion? ¢ Cuales?

¢ Es capaz de desplazarse en la silla de ruedas de manera auténoma?

-Si, totalmente

¢Eres tl la persona encargada de trasladar a la nifia por el centro escolar desde que llega
hasta que va a su casa?

-Si, le acompafio en todo momento y durante todo el periodo escolar

¢, Qué cambios posturales le realizas? ¢ Durante cada cuanto tiempo? ¢ Si no se llevaran a

cabo que consecuencias podrian haber?

¢Eres ta quién establece los criterios de organizacién del mobiliario del aula y la
distribucion del alumnado?

-No, es supervisado por la fisioterapeuta

Respecto a la integridad cutanea, ¢ Es adecuada? ¢ Presenta Ulceras de manera puntual?
En caso afirmativo, ¢realizas control y cura diaria de estas?
-No presenta ulceras por presidn ni por friccién (que yo sea sabedora)

- Tiene la piel integra y bien cuidada

4. Nivel psiquico y social

En el plan de actuacién de Carla se establece que la enfermera escolar es la que se
encarga de contactar con el ambito familiar ¢ Qué tipo de contacto se establece?
-Los contactos con la familia los realiza el centro. Yo solo me pongo en contacto con su

madre para temas estrictamente necesarios

A nivel emocional ¢ Cémo se encuentra la nifia?
-Muy feliz y contenta. Integrada por completo al cole y sus compafieros

-Tiene una energia ejemplar y tiene muchas ganas de evolucionar y aprender
¢ Se realiza control de su estado de animo? ¢ Eres tu la profesional encargada? En caso

contrario, ¢ Quién es?

-No soy yo la encargada de ello
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¢, Qué medidas tomas para potenciar su socializacion? ¢Y sus habilidades sociales?
-No tomo medidas ya que ella misma es una nifia abierta, empética y sociable. Tan solo
estoy junto a ella le doy apoyo en los momentos que lo necesite y ella por si sola se sociabiliza

perfectamente

¢, Qué importancia le das a que los pacientes con AME cuenten con diferentes sistemas de
apoyo?
- Mucha importancia para que tengan un desarrollo completo a nivel fisico, psiquico,

emocional etc

¢ Cémo fomentas su desarrollo normal? ¢ Cudles son las diferencias de Carla con el resto
de sus compafieros?

-Como os comento arriba ella se sociabiliza por si sola y tiene absoluta capacidad para
ello

-Se le trata como al resto de sus comparieros con total igualdad y derechos (tan solo se le

supervisa a nivel de movilidad)

Medicacién en el colegio

¢La administracién de farmacos es puntual o sigues una pauta diaria? En caso de pauta
diaria, ¢ Cual es la pauta, dosis, modo administracién, etc?

No, solo en caso de urgencia.

Si se realiza algin cambio de medicacién, ¢ Cémo se te notifica?

-Esos posibles cambios de medicacion lo realiza su médico especialista

¢En el aula dispones de su historia clinica completa?

-Yo no dispongo de HC

»  Situaciones emergencia
¢En alguna ocasion ha habido alguna emergencia en el colegio? En caso afirmativo, ¢A
gué se ha debido?

-No, desde que yo estoy a su cuidado

En caso de urgencia, ¢ Contactas ta con los familiares?
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-No, contactaria el colegio, mientras yo le realizaria la asistencia

Episodios de dificultad respiratoria ¢ Son frecuentes? Forma de detectar/actuar

-No, yo no he tenido que asistir a ninguno

En caso de complicaciones la enfermera es la que debe de tomar iniciativa, ¢ Crees que lo
Hans hecho de la mejor manera posible? ¢ Qué podrias mejorar?

-No he tenido que actuar de urgencia, esta muy estable en su patologia

» Justificacion necesidad profesionales sanitarios

Sin una enfermera que le acompafiara, ¢Los nifios con AME tipol podrian asistir al
colegio?
-Creo que el papel de enfermeria es muy importante, principalmente por las posibles

complicaciones que pudieran aparecer

¢Por qué la necesidad de una enfermera para los nifios con AME (casos mas graves)
durante toda su jornada escolar?

-Porque considero que en casos graves de AME es vital la asistencia de enfermeria si
apareciera una complicacién como aspiracion, o tapon mucoso entre otros ya que la urgencia

seria si 0 si vital y podria peligrar la integridad del paciente

¢En qué otros casos consideras que es necesario disponer de una enfermera escolar?
¢Porqué?

-Si lo veria de ayuda el tener una enfermera escolar por las posibles caidas o lesiones que
se dieran en los centros, o como en este caso el cuidado de un nifio con alguna patologia (AME,
Paralisis etc)

-Seria necesario para una buena educacién alimentaria, para ayudar a la integracion
social, cuidados buco dental etc.

-Y creo que es muy importante para que los nifios con patologias que vayan ligados a
tratamiento farmacolégico se les pueda administrar la pauta de medicacion el horario lectivo.

¢ Consideras necesario una especializacion de enfermeria escolar?

- Para ser enfermera escolar ya estudias el EIR y te especializas
Crees que, si se formara mas a los enfermeros escolares, ¢Los nifios afectados por la

AME tipo 1 tendrian ciertos beneficios? ¢ Qué mejoras crees que se observarian?

- La mejora de conocimientos y la formacion es bueno en todos los ambitos enfermeros
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indice de Barthel

Comer-5
Lavarse-O
Vestirse-0
Arreglarse-0
Deposiciones-10
Miccién-10
Retrete-0
Trasladarse-0
Deambular-0

Escalones-0

Grado dependencia-15 total

Escala riesgo caidas

Caidas previas - 1

Medicamentos- 1 (otros)

Deficiencias sensoriales- 1 extremidades
Estado mental- O

Deambulacion-1 imposible

Si presenta porgue es mayor que 2
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22. ESCALA DE SOBRECARGA DEL CUIDADOR DE ZARIT

Fuente: Breinbauer, H; Vasquez, H; Mayanz, 5; Guerra, C; Teresa Milldn, svalidacion en Chile de |a Escala de
Sobrecarga del Cuidador de Zart en sus versiones eriginal y abreviada» Rev Med Chile; 137; 657-665, 2000.

El Objetivo de la Escala Zarit es medir la sobrecarga del cuidador evaluando dimensiones
como calidad de vida, capacidad de autocuidado, red de apoyo social y competencias para
afrontar problemas conductuales y clinicos del padente cuidad. Las preguntas de la escala
sim tipo Likert de 5 opciones:

Nunca

Rara vez
Algunas veces
Bastantes veres
Casl siempre

L s | G [ | =

Aplicacion
Esta escala puede ser autoaplicada o aplicada por el profesional que realiza el control del
salud.

Interpretacion

Cada respuesta obtiene una puntuscion de 1 a 5. Luego se suma el puntaje obtenizndo wn
resultado entre 22 y 110 puntos. Este resultade clasifica al cuidador en:

Ausencia de sobrecarga =46
Sobrecarga lipera 47-55
Sobrecarga intensa =56

El estado de sobrecarga ligera se recomoce COMO un riesgo para generar scbrecarga
intensa.

— El estado de sobrecarga intensza se asocia @ mayor morbimortalidad del cuidador, por lo
cual se debe indicar.

— La ausencia de socbrecarga, requiere monitoreo, sobre todo ante aumento de los
requerimientos de cuidado
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ESCALA DE NORTON DE RIESGO DE ULCERAS POR PRESION

m |mE5"mD |Acnvmm |umm.nun |Ilm

|4.BUENO  |4.ALERTA |4.CAMINANDO |4.TOTAL | 4.NINGUNA

\3.DEBIL  |3.APATICO |3 CON AYUDA |3.DISMINUIDA |3.0CASIONAL

2.MALO 2.CONFUSO 2.5enTaDo | MUY ZURINARIA
LIMITADA

;:ng 1.ESTUPOROSO | 1.EN CAMA 1.INMOVIL ;ﬁlﬁnmm

Indice de 12 o menos: Muy Alto riesgo de escaras o dlceras en formacion

Indice de 14 o menos: Riesgo evidente de dlceras en posible formacian.

Morton D. Morton revised risk scores. Nursing Times 1987:83 (41):6



