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INTRODUCCION
No procede

PALABRAS CLAVE
Sindrome miasténico congénito. Miastenia. Traqueostomia. Gastrostomia.Ventilacién mecanica
prolongada.

JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

Los sindromes miasténicos congénitos constituyen un conjunto de enfermedades que comprometen la
correcta transmision neuromuscular. En los casos mas severos, estos pacientes padecen insuficiencia
respiratoria grave debido a una disminucion de la fuerza de los musculos respiratorios. Esta pérdida
progresiva de la funcion respiratoria deriva en la necesidad de una cénula de traqueostomia. Asimismo, se
asocian trastornos de la deglucion que justifican la necesidad de una gastrostomia percutanea para
permitir el suministro de una alimentacion enteral. Es de vital importancia integrar a los padres en los
cuidados para facilitar el vinculo de la familia con el nifio, capacitandolos para su cuidado y necesidades,
pudiendo acortar asi la estancia hospitalaria. Surge la necesidad de elaborar un plan de cuidados
estandarizados que incluyen la educacion sanitaria que reciben las familias para implicarse en los
cuidados de sus hijos.

OBJETIVOS DEL ESTUDIO

Describir los cuidados de enfermeria implicados en garantizar el confort del paciente con diagnéstico de
una miopatia congénita grave y promover la autonomia por parte de la familia de los cuidados del
neonato.

MATERIAL
Revision bibliografica sistematizada utilizando las bases de datos PubMed, Cochrane, Scopus y Cinhal y
empleando términos MeSH y libres. Se consultd la base de datos del programa Centricity Critical Care®.

METODO

Se cred un grupo de trabajo con siete profesionales para implantar un plan de cuidados de enfermeria
destinado a pacientes cronicos complejos con diagndstico de miopatia grave. Se unificaron las evidencias
encontradas tras la revision y se elaboré un plan de cuidados para el manejo de estos pacientes.

RESULTADOS

Se realizaron talleres de capacitacion familiar a través de la observacion y simulacion, practica real con
soporte de enfermeria y préctica real sin soporte, solo observacién para evaluar la autonomia de las
familias. Ademas, se coordind la asistencia con el equipo de enfermeria de atencion ambulatoria para
evaluar la capacitacion de las familias, asi como para preparar los suministros para el alta a domicilio.

CONCLUSIONES
Los profesionales de enfermeria promueven la implicacion de los padres en el cuidado de su bebe,



fomentando la autonomia a través de un acompafiamiento cercano y una educacion sanitaria planificada.
El soporte que ejerce enfermeria desde el ingreso ayuda a resolver los miedos e inquietudes de los padres,
siendo fuente de satisfaccion para ellos. El rol de enfermeria consiste en instruir, asesorar y acompafiar a
la familia en los cuidados de su hijo durante su ingreso para conseguir la maxima autonomia. Se debe
fomentar el acompafiamiento y promover la capacitacion familiar des del primer momento.
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