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RESUMEN

Objetivo: analizar el rol de la enfermera en los cuidados paliativos en pacientes con atrofia muscular
espinal. Método: Revision sistematica de 15 articulos cientificos. Resultados y conclusién: La
evidencia cientifica disponible confirma, sin lugar a dudas, el papel fundamental e insustituible de la
enfermeria en los cuidados paliativos para pacientes con AME. Sus intervenciones abarcan multiples
aspectos, desde los mas técnicos (como el manejo respiratorio y nutricional), hasta los psicosociales
(apoyo familiar) y éticos (participacion activa en decisiones complejas). Asimismo, los resultados
obtenidos sugieren claramente que la especializacién enfermera en enfermedades neuromusculares
mejora significativamente la calidad de vida tanto de los pacientes como de sus familias.
Descriptores: atrofia muscular espinal; médula espinal; atencion de enfermeria. (Fuente, DeCS).

ABSTRACT

Objective: to analyse the role of nurses in palliative care for patients with spinal muscular atrophy.
Method: Systematic review of 15 scientific articles. Results and conclusion: The available scientific
evidence confirms, without a doubt, the fundamental and irreplaceable role of nurses in palliative care
for patients with SMA. Their interventions cover multiple aspects, from the most technical (such as
respiratory and nutritional management), to the psychosocial (family support) and ethical (active
participation in complex decisions). Likewise, the results obtained clearly suggest that nursing
specialisation in neuromuscular diseases significantly improves the quality of life of both patients and
their families.

Descriptors: muscular atrophy spinal; spinal cord; nursing care. (Source, DeCS).
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INTRODUCCION

La atrofia muscular espinal (AME) constituye un grupo de trastornos
neurodegenerativos caracterizados por la pérdida progresiva de neuronas motoras,
lo que conduce inevitablemente a debilidad y atrofia muscular (1). En particular, la
AME tipo |, también conocida como enfermedad de Werdnig-Hoffmann, representa
la forma mas grave de esta patologia, manifestandose en los primeros meses de
vida y presentando un prondstico sumamente limitado en ausencia de intervencion
terapéutica (1). Cabe destacar que, a pesar de los notables avances en tratamientos
modificadores de la enfermedad, numerosos pacientes contindan requiriendo

cuidados paliativos integrales para mejorar sustancialmente su calidad de vida (4).

Este articulo tiene como objetivo analizar el rol de la enfermera en los cuidados

paliativos en pacientes con atrofia muscular espinal.
METODO
Se realizé una revision sistematica de literatura PRISMA.

Se revisaron 15 articulos cientificos. se emplearon los términos MeSH: "spinal
muscular atrophy", "palliative care", "nursing care", "quality of life" y "family support".
En cuanto a los criterios de inclusion, se seleccionaron articulos publicados durante
el periodo comprendido entre 2015 y 2024, redactados en inglés o espafol, y

centrados especificamente en cuidados paliativos y rol de enfermeria en AME.
RESULTADOS

El analisis pormenorizado de la literatura revelé cuatro dominios principales donde

la enfermeria desempefia funciones esenciales e insustituibles en los cuidados
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paliativos para pacientes con AME. En primer lugar, respecto al manejo respiratorio,
las enfermeras implementan protocolos especificos de aspiracion de secreciones,
posicionamiento terapéutico y monitorizacion continua de parametros respiratorios
(8). De hecho, la evidencia disponible demuestra fehacientemente que la
capacitacion especifica en ventilacion no invasiva mejora significativamente la
calidad de la atencion proporcionada (15). En esta linea, el estudio realizado por Di
Pede et al. puso de manifiesto que las intervenciones enfermeras coordinadas con
fisioterapia respiratoria optimizan considerablemente la funcidon pulmonar en

pacientes con AME tipo Il (8).

En cuanto al soporte nutricional, conviene sefialar que las dificultades de
alimentacién y deglucion son particularmente prevalentes en pacientes con AME
tipo | (13). Ante esta situacion, las enfermeras evaluan peridodicamente el estado
nutricional, administran alimentacion enteral cuando resulta necesario y, ademas,
educan a los cuidadores sobre técnicas seguras de alimentacion. En este sentido,
Van der Heul et al. documentaron que la deteccidon temprana de problemas de
deglucion por parte del personal de enfermeria reduce las complicaciones

respiratorias en un notable 37% (13).

Por lo que se refiere a la gestion del dolor y confort, el personal de enfermeria
implementa diversas medidas, tanto farmacoldgicas como no farmacoldgicas, para
el control efectivo del dolor. Al respecto, Garcia-Salido et al. identificaron que las
intervenciones enfermeras centradas en posicionamiento adecuado, masaje
terapéutico y estimulacion sensorial mejoran significativamente el confort en nifios
con AME tipo | (9).

Asimismo, en relacion con el apoyo psicosocial a familias, cabe destacar que las

enfermeras facilitan constantemente la comunicacién entre el equipo multidisciplinar
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y las familias, proporcionando no solo informacién adaptada a cada caso particular,
sino también apoyo emocional continuo (11). En este contexto, Beernaert et al.
evidenciaron que la intervencién enfermera estructurada mejora sustancialmente la
participacion familiar en la toma de decisiones y, al mismo tiempo, reduce

considerablemente la ansiedad parental (11).

Los estudios analizados identifican claramente dos modelos predominantes en la
atencion enfermera a pacientes con AME. Por un lado, el modelo hospitalario
especializado integra enfermeras en equipos multidisciplinares de centros de
referencia, las cuales cuentan con formacion especifica en enfermedades
neuromusculares (7). Por otro lado, el modelo de atencién domiciliaria contempla
enfermeras que actuan como gestoras de casos que coordinan eficientemente
recursos comunitarios y hospitalarios, facilitando asi la permanencia del paciente en
su entorno familiar (6). En relacion con lo anterior, Desguerre et al. demostraron que
la implementacion de programas de capacitacién especifica para enfermeras en

AME mejora notablemente tanto los resultados clinicos como la satisfaccion familiar

(7).

La literatura especializada destaca, ademas, el papel crucial e ineludible de
enfermeria en los dilemas éticos relacionados con la AME. En este sentido, Chabrol
y Desguerre senalan que las enfermeras participan activamente en discusiones
sobre limitacién terapéutica y planificacion anticipada de cuidados (2). Por su parte,
Pechmann et al. identificaron que las enfermeras con formacion especifica en
bioética facilitan considerablemente la toma de decisiones compartida sobre soporte

ventilatorio (15).
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CONCLUSION

La evidencia cientifica disponible confirma, sin lugar a dudas, el papel fundamental
e insustituible de la enfermeria en los cuidados paliativos para pacientes con AME.
Sus intervenciones abarcan multiples aspectos, desde los mas técnicos (como el
manejo respiratorio y nutricional), hasta los psicosociales (apoyo familiar) y éticos
(participacién activa en decisiones complejas). Asimismo, los resultados obtenidos
sugieren claramente que la especializacion enfermera en enfermedades
neuromusculares mejora significativamente la calidad de vida tanto de los pacientes
como de sus familias.
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