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Las enfermedades neuromusculares son enfermedades crénicas
que presentan una evolucion variable. El aumento de las difi-
cultades funcionales afecta en diferentes grados, segtn la enfer-
medad, a: la motricidad, la autonomia, la respiracion, la funcién
cardiaca o, incluso, a la nutricién. Aunque todavia no se sepa
como tratar la enfermedad, si es posible prevenir que se agrave,
es decir, se puede reducir o paliar el impacto funcional de la dis-
minucion de fuerza muscular. La aparicién de situaciones de
urgencia muy diversas (médicas, sociales o técnicas) puede evi-
tarse con la puesta en marcha de medios de prevencién.

La prevencion es un asunto de todos, tanto de las personas con
una enfermedad neuromuscular, como del entorno y de los pro-
fesionales. La atencion habitual diaria, se convierte, en los perio-
dos de riesgo, en una atencién activa y responsable.

La prevencion implica informacién, formacién y un control regu-
lar. Sin embargo, la prevencion es dificil ya que a nadie le gusta
anticipar los problemas. Ademas, en algunos ambitos la caren-
cia de medios (financieros o humanos) dificulta la puesta en mar-
cha de soluciones adecuadas.

Prevenir, consiste en adoptar las medidas para atenuar los efec-

tos de la enfermedad.




Informe

Reducir las repercusiones funcionales de
la enfermedad y evitar la aparicion de
situaciones de urgencia.

En el ambito de la salud, la pre-
vencién (del latin praevenire:
‘venir delante’) es el conjunto de
medidas destinadas a evitar la
aparicion de una enfermedad
(prevencion primaria), su agrava-
miento (prevencion secundaria) o
bien a reducir las secuelas de la
misma (prevencion terciaria). Los
medios establecidos para prevenir
la aparicion y/o el agravamiento de
las situaciones de discapacidad
(situaciones de desventaja social)
son: atencion médica (control clini-
co, examenes complementarios,
tratamientos farmacoldgicos, fisio-
terapia, cirugia, ventilacion artifi-
cial, etc.), compensacion funcional
(ayudas humanas, ayudas técni-
cas, etc.) y organizacion social (red
de profesionales competentes y
motivados, ayuda financiera adap-
tada, etc).

La prevenciéon primaria en las
enfermedades neuromusculares
sélo concierne a las enfermeda-
des genéticas. Se centra, esen-
cialmente, en la informacioén sobre
el riesgo de desarrollar y/o de
transmitir una enfermedad (con-
sejo genético) y, en algunos
casos, en la posibilidad de realizar
un diagndstico prenatal (que
puede dar lugar a una interrupcion
voluntaria del embarazo si el feto
es portador del gen). Este tipo de
prevencion no va a abordarse en
este documento.

La prevencidon secundaria en las
enfermedades neuromusculares
consiste en reducir las conse-
cuencias funcionales de la afecta-
cién muscular en relacion con: la
autonomia motora, el aparato
locomotor, la respiracion, el cora-
zon, la nutricidn, el equilibrio psi-
cologico, el bienestar fisico, etc.
Permite, asimismo, evitar la apa-
ricion de situaciones en las que
las decisiones se toman con

PREVENCION DE LAS COMPLICACIONES CARDIACAS

Las enfermedades neuromusculares pueden complicarse con una afecta-
cion cardiaca, pero la frecuencia y la intensidad de dicha afectacién en
cada una de ellas es variable y no se posee un buen conocimiento sobre
estas cuestiones.

La prevencion de las complicaciones cardiacas implica que el personal
sanitario, el paciente y su entorno dispongan de una buena informacion,
de un diagnéstico preciso de la enfermedad, de un control que detecte el
tipo de afectacion cardiaca y que se recurra a los tratamientos preventi-
vos que existen:

¢ en caso de miopatia o distrofia muscular (enfermedad de la fibra mus-
cular): control cardiaco sistematico y regular (auscultacion, electrocar-
diograma con Holter, ecografia, escintigrafia, etc., dependiendo de la opi-
nion del cardiélogo), de caracter anual o plurianual (en funcion del tipo
de afectacion cardiaca).

¢ en caso de amiotrofias espinales (enfermedades de la motoneurona) o
de sintomas: las exploraciones deben limitarse al (los) examen (examenes)
preoperatorio(s);

¢ en caso de sintomas: tratamiento farmacolégico (inhibidores de la enci-
ma de conversion, betabloqueantes, ...), marcapasos, desfibrilador implan-
table, etc., en funcion del tipo de afectacion (miocardiaca, ritmica o de
conduccion).

LA PREVENCION EN LAS ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES

urgencia, sin la valoracion ade-
cuada y sin ir acompafadas de las
medidas oportunas. La prevencion
terciaria contribuye a la equipara-
cion en el ambito social de las
posibilidades de una persona con
una enfermedad neuromuscular.

Para la compensacion de las dis-
capacidades en caso de enferme-
dad neuromuscular suele ser
indispensable la ayuda de una ter-
cera persona. Solo la existencia
de unas ayudas técnicas accesi-
bles, adaptadas a las necesidades
de la persona y en buen estado,
permite mantener de manera total,
o parcial, la autonomia de la per-
sona con una enfermedad neuro-
muscular. La inexistencia de finan-
ciacién para personal de ayuda
hace que, ademds de correr el
riesgo de encontrarse en una
situacion impuesta y no elegida
(en un centro o en la familia), se
pueda llegar asimismo a una
situacion de precariedad, bien por
el agotamiento o la incapacidad
de los allegados o de la tercera
persona o, incluso, por la pérdida
de ingresos derivada del cese de
la actividad laboral de uno de los
familiares. Los problemas relacio-
nados con las ayudas técnicas
son los siguientes: inadaptacion
del material, incidentes y averias,
usos inadecuados, o los derivados
del uso del material.

Desde el punto de vista médico,
los problemas son funcionales y, a
veces, vitales: insuficiencia car-
diaca, indisposicion a veces
grave, malnutricion (desnutricion,
obesidad), retracciones muscula-
res, disminucion del juego articu-
lar, dolores, deformaciones articu-
lares y/o toracovertebrales, insufi-
ciencia del desarrollo toracopul-
monar en el nifio, dificultad respi-
ratoria, insuficiencia respiratoria
cronica, pérdida de las condicio-
nes de vida elegidas a causa de
una intervencion quirdrgica (tra-
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c c Un buen diagndstico es el elemento que
garantiza la posibilidad de una buena
prevencidn. Cuando no se hace un diagndstico

;Cdmo sabemos qué hacer? ) )

queotomia, gastrostomia, etc.)
realizada con urgencia.

Desde el punto de vista psicoldgi-
co, el descubrimiento de una enfer-
medad es un momento muy dificil
para la persona y su entorno; con-

asimismo, momentos criticos que
pueden afectar a la persona e

existen, ademas, periodos de
especial dificultad psicoldgica,

lleva cambios importantes desde el
punto de vista emocional, familiar y
social. Alo largo de la vida, existen,

inducirla a estados de angustia,
depresion o rebeldia. En el caso de
una enfermedad neuromuscular

periodos «de riesgo». Cada perso-
na vive estos problemas con mayor
0 menor intensidad.

¢POR QUE PREVENIR?

PREVENCION DEL DOLOR

La frecuencia y la intensidad del dolor en las enfermedades neuro-
musculares no se (re)conocen bien. Cualquier dolor debe investi-
garse, evaluarse y tratarse sistematicamente.

Para sentirse lo mejor posible fisica y
psiquicamente y con la propia vida.

El objetivo de la prevencién no
es tan solo evitar la aparicién de
situaciones de urgencia, sino
también tener el menor numero
de complicaciones posibles,
tanto para disfrutar de una mejor
calidad de vida como para estar
en el mejor estado fisico y psi-
colégico posible cuando lleguen
las terapias.

Existen medios de evaluacion, indicaciones y modalidades de apli-
cacion de los tratamientos (preventivos y curativos) del dolor (tomar
analgésicos de manera regular antes de la reaparicién del dolor y
s6lo se pasa al nivel superior si el anterior presenta una eficacia
insuficiente; masajes, calor, balneoterapia, vibraciones, estimulacion
eléctrica transcutanea de los nervios, terapias manuales, acupun-
tura, relajacion, sofrologia, etc). Una buena instalacion y adapta-
cion de los aparatos a lo largo del tiempo contribuye a la preven-
cion de la aparicion de dolores.

Para el uso de analgésicos en personas con una enfermedad neuro-

La prevencion permite: mejorar la muscular debe prestarse atencion a los efectos secundarios, espe-

autonomia gracias a la utilizacion
de ayudas técnicas fiables y no
peligrosas; reducir la pérdida fun-
cional locomotora y sus conse-
cuencias en la funcion respirato-
ria; favorecer un crecimiento
armonioso y el bienestar fisico;
reducir los riesgos de complica-
ciones cardiacas y/o de episodios

Como principal interesada, la per-
sona con una enfermedad neuro-
muscular es la que mejor puede
apreciar cambios en la manifesta-
cion de su enfermedad, esos
pequefos signos de alerta que
anuncian una situacion de riesgo.

cialmente en la respiracion y el transito intestinal.

respiratorios agudos; ayudar a
sobrellevar mejor el agravamien-
to funcional y los momentos de
vulnerabilidad respiratoria; impe-
dir la aparicion de consecuencias

LA PREVENCION ES UN ASUNTO DE TODOS

El primer agente de la prevencion es
el propio enfermo neuromuscular.

Junto a ella, el entorno (padres,
conyuge, hijos, hermanos, tercera
persona, amigos, vecinos, etc.)
también puede reconocer signos
nuevos o signos de alerta. El
entorno ayuda, asimismo, a la per-
sona enferma a poner en marcha
medidas que eviten la aparicion
de complicaciones.

Los profesionales del sector
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troficas, ortopédicas, cardiorres-
piratorias y psicosociales deriva-
das de la desnutricion o de la
obesidad.

médicosocial (médicos, profesio-
nales sanitarios, trabajadores
sociales, asistentes personales,
técnicos de inserciodn, etc.) infor-
man y forman a los enfermos y a
su entorno, anticipan y detectan
las situaciones de urgencia y
reducen las consecuencias fun-
cionales y vitales de la evolucién
de la enfermedad.
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¢CUANDO PREVENIR?

Permanentemente, con una atencién especial en
caso de situaciones precarias, de riesgo o en
momentos de vulnerabilidad.

De manera diaria

La prevencién se hace de manera cotidiana median-
te una atencion habitual, unos habitos y una higiene
de vida adecuados:

— posiciones correctas, alternancia postural, colocacion
de ortesis con regularidad, movilizacién frecuente, etc.;
— control sistematico del peso;

— examen respiratorio periodico y sistematico antes
de la aparicion de signos y de llegar a una situacion
urgente;

— control cardioldgico periédico adaptado a la enfer-
medad y al tipo de afectacién cardiaca;
—mantenimiento y revision habitual de las ayudas téc-
nicas, respetar el modo de empleo y los limites de uso,
identificar las modificaciones de funcionamiento, etc.
—organizacion y formacion para familia y cuidadores.

En periodos de riesgo

También durante los perio-
dos o situaciones de riesgo
hay que anticipar y poner en
marcha todo lo necesario
para evitar llegar a una
situacion extrema que exija
actuar con urgencia.

PARA PODER PARTICIPAR

Es necesario conocer:
- los riesgos ligados a la enfermedad,
- las situaciones de mayor riesgo,
- los sintomas y signos de alarma,
- las posibles soluciones con sus ventajas

pérdida de la marcha), o para adaptar las ayudas téc-
nicas y humanas a la nueva situacion funcional;

— cuando se decide una intervencién médica (adap-
tacion y colocacion de aparatos, de un corsé...) y, con
mayor motivo, cuando se trata de una intervencion
quirdrgica (tenotomia de los miembros inferiores,
artrodesis vertebral, implantacion de un marcapasos,
traqueotomia, gastrostomia, etc.) para ayudar a la
necesaria adaptacion psicolégica;

— con motivo de la colocacién de un corsé, una artro-
desis vertebral o de una intervencion quirurgica para
reducir las consecuencias respiratorias (reduccién o
modificacion de la amplitud respiratoria por el corsé
o la artrodesis), psicoldgicas, cardiacas (examen pre-
operatorio sistematico) o nutricionales (aumento de
las necesidades nutricionales como consecuencia de
la artrodesis);

— cuando hay un cambio importante en la vida (difi-
cultad para seguir la escolaridad, pérdida del empleo,
ruptura, aislamiento social, etc.), para recurrir a un
posible apoyo psicoldgico;

— cuando hay cambio(s) en
las condiciones materiales
de la vida (cambio de casa,
pérdida de ingresos) o cuan-
do se dispone de un unico
asistente/tercera persona y/o
tiene problemas de salud,
etc., para asegurar la conti-
nuidad de este tipo de ayuda;
—cuando se elije y se apren-

Yy sus inconvenientes. de a manejar una ayuda

Debe de prestarse una

especial atenciéon en las

siguientes situaciones:

—en el momento del anuncio de una enfermedad dis-
capacitante, del origen genético de la misma, en caso
de ausencia de diagndstico, o cuando existe una cier-
ta vulnerabilidad psicoldgica;

—alo largo de la infancia y en los periodos de creci-
miento (en especial durante el estirén de la puber-
tad) con la finalidad de mantener tanto un crecimiento
armonioso del esqueleto, como también pulmonar y
toracico en caso de afectacion respiratoria precoz;
—en el paso de nifio a adulto, dado que en este perio-
do de transicién es frecuente que se decida no seguir
con la fisioterapia o, incluso, no realizar ningun tipo
de control;

— cuando hay una pérdida de la autonomia: pérdida de
la marcha, pérdida de la funcion de la mano, de algu-
na otra funcion motora importante, necesidad de ins-
taurar una asistencia respiratoria, etc., para encontrar
un nuevo equilibrio desde el punto de vista psicoldgi-
co, de la nutricion (riesgo de aumento de peso por la

técnica para que ésta res-
ponda a las necesidades y
posibilidades de utilizacion de la persona.

Situaciones que deben tenerse en cuenta

— Ciertos indicios o signos de alarma deben llevar a
tomar precauciones:

el aumento de la duracién de las comidas y los
pequenos trastornos de la deglucién deben dar lugar
a un examen nutricional y a un cambio de las moda-
lidades de alimentacion antes de que aparezca una
desnutricion demasiado importante.

— una débil o inexistente capacidad para toser y la apa-
ricién de trastornos de deglucion hacen necesario el
aprendizaje de los métodos de tos asistida para evitar
la aparicion de una dificultad respiratoria aguda;

—una capacidad vital inferior al 50% de la capacidad
vital tedrica y los trastornos de la deglucion exigen un
control y un tratamiento respiratorio mas «intenso»;
— la existencia de un malestar y de palpitaciones jus-
tifican una valoracion cardioldgica.



¢COMO PREVENIR?

Estando informado y siendo responsable,
anticipandose para no tener que sopor-
tar soluciones impuestas por las cir-
cunstancias.

La mejor manera de prevenir la
apariciéon tanto de complicacio-
nes en la evolucién como de
situaciones de urgencia es estar
informado de su existencia,
conocer la manera de detectar-
las asi como la conducta a

seguir y lo que hay que hacer
para controlar y minimizar las
repercusiones. Esto implica una
atencién habitual, un seguimien-

Prevencidon y enfermedades neuromusculares

c c Para prevenir las consecuencias de la miastenia: me
informo y lo asimilo para evitar una actitud
alarmista o la ignorancia de los peligros; identifico

los signos que alertan sobre una agravacion; y sigo
el tratamiento sin obsesionarme. ) )

to regular y un dialogo cualitati-
vo con profesionales sanitarios
competentes. Asimismo, es
necesaria una evolucion de la
mentalidad, del funcionamiento y
de los medios disponibles en el
ambito médicosocial.

Si estar informado y ser respon-
sable permite prevenir, también
es importante tener un diagnos-
tico lo mas preciso posible, es
decir, revisado de acuerdo con
los avances realizados en biolo-
gia molecular. Es indis-
pensable tener un segui-
miento habitual llevado a
cabo por profesionales
competentes y recibir una
atencion individualizada.
Se puede contribuir a la
informacion de los pro-
fesionales que
desconocen
la especifici-
dad de las
enfermedades
neuromuscula-
res facilitando el
contacto con
el(los) especialis-
ta(s) competen-
te(s).

En caso de producir-
se una situacion de
urgencia, es util infor-

mar a los profesionales

sobre la enfermedad
neuromuscular del afectado,
transmitirles también informacién
pertinente teniendo en cuenta
que a menudo los profesionales
que no conocen bien estas pato-
logias e indicarles el centro hos-
pitalario o el médico que le trata
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habitualmente debido a esta
enfermedad neuromuscular.

En relacion con la ayuda humana

La pérdida temporal o definitiva
de la ayuda de la tercera perso-
na es perjudicial para el enfermo
neuromuscular tanto en el ambi-
to funcional o vital, como en lo
relativo a la autonomia y la vida
social.

Para evitar la aparicién de situa-
ciones criticas en el ambito fun-
cional o vital, es util:

— Informar con detalle al entorno
(colegio, vecinos, amigos, etc.)
de las necesidades que se tienen
y de lo que constituye un peligro
para uno.

— Hacer que circule la informa-
cién entre el enfermero, el fisio-
terapeuta, los asistentes perso-
nales, etc.

— Formar a los profesionales y a
los asistentes no profesionales
de acuerdo con las necesidades
de la discapacidad, para que
adopten las actitudes de preven-
cion, etc.

— Identificar las situaciones de
riesgo vital o funcional.

— Dar formacién a los profesio-
nales y a los asistentes no profe-
sionales sobre los signos de aler-
ta y las formas de prevencion.

— Utilizar los sistemas de llamada
de urgencia (numero de urgen-
cias (061), sistemas de «telealar-
ma», etc.).

Lo ideal es que sea el propio
enfermo neuromuscular el que
forme a laslos cuidadores; si no
es posible debe ser su entorno el
que se encargue.
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La prevencion de una situacion
de dependencia no elegida y/o de
desinsercién social implica:

— Conocer los derechos, las ayu-
das existentes y las condiciones
especificas para poder percibirlas
en la zona de residencia o en la
comunidad, conocer los servicios
competentes, entidades financia-
doras, etc.

— Prepararse para la intervencion
de una ayuda «externa» (tanto la
persona enferma como su entor-
no), para ser capaces de delegar
el cuidado y la confianza (familia,
entorno, red de apoyo natural,
amigos, vecinos, etc).

— Preparar al nifio para hacerse
independiente de sus padres en
funcion de las diferentes etapas
de su vida (adolescencia);

— Favorecer la intervencion de
otras personas para paliar la
sobrecarga y prevenir el desgas-
te de una unica persona.

— Adquirir competencias para la
organizacion y direccion de
varios cuidadores, ya que son
indispensables para asumir una
cobertura durante las 24 horas;
— Adquirir competencia para la

seleccion y formacion de terceras
personas o apoyarse en las
estructuras existentes;

— Detectar las posibles solucio-
nes en caso de urgencia y darse
a conocer antes de necesitarlo;
organizar periodos de descanso
(en Francia, la AFM dispone de
un servicio que proporciona infor-
macién sobre las posibilidades
que existen en las diferentes
localidades).

En relacién con las ayudas
técnicas

Es necesario obtener informacion
de los terapeutas ocupacionales,
vendedores y técnicos sobre los
problemas y las soluciones, es
decir, conocer lo que existe y lo
que se adecua a las propias
necesidades.

Prevenir la falta de adaptacion de
una ayuda técnica a las necesi-
dades de la persona con una
enfermedad neuromuscular con-
lleva una evaluacion real de dicha
ayuda técnica integrada en el
andlisis global de los medios de
compensacion y con pruebas del

¢(HA DICHO “MATERIOVIGILANCIA?

La «materiovigilancia» tiene que ver con el seguimiento técnico de
los dispositivos y materiales médicos, la identificacion y prevencion

de los riesgos ligados a su uso.

Deben indicarse todos los accidentes o incidentes que hayan pro-
vocado o hubiesen podido provocar dafios al usuario.

Esto puede hacerse a través de una asociacion o de cualquier per-
sona que haya conocido el incidente. El procedimiento mas senci-
llo es pedir al propio vendedor que lo haga.

En Francia, la AFSSAPS (‘Agencia francesa de Seguridad Sanitaria
de los Productos de la Salud’) recoge y analiza estos datos, evaltia
la gravedad y repeticion de los incidentes e interviene ante los fabri-
cantes para que los productos evolucionen. En Espafia es compe-
tencia de la Agencia Espanola de Medicamentos y Productos

Sanitarios.

material en las diferentes condi-
ciones de uso.

La adaptacion de la ayuda técni-
ca debe volver a evaluarse tras
un tiempo de utilizacion y, des-
pués, de manera periddica, en la
consulta, teniendo en cuenta la
posible evolucion de las incapa-
cidades funcionales.

Adoptar una actitud responsable
con el material técnico que se
utiliza contribuye de manera
decisiva a la prevencion de inci-
dentes y averias. Es importante:
conocer el material, llevar a cabo
un mantenimiento frecuente
(puede realizarlo el usuario o su
entorno), conocer bien sus
caracteristicas y no ir mas alla
de los limites de utilizacién, no
realizar adaptaciones propias (el
bricolaje es peligroso), hacer
que sea revisado de manera
periddica por un profesional y
saber identificar una averia, asi
como describirla.

No existe una fiabilidad al 100%
de los materiales. El indicar o
hacer que se indique cualquier
incidente grave o repetitivo, inclu-
SO una averia o un incidente téc-
nico, contribuye a la evolucion y
mejora de la fiabilidad de los
materiales.

Desde el punto de vista
de la nutricién

En las enfermedades neuromus-
culares, perder peso conlleva
también el riesgo de perder masa
muscular, mientras que ganar
peso implica sobre todo un
aumento de grasa. Para conser-
var un equilibrio ponderal 6ptimo
hay que consultar al médico o al
dietista con la finalidad de que
adapte la alimentacién a la des-
nutricion protéica y a las modifi-
caciones de las necesidades
energéticas ligadas a la enferme-
dad neuromuscular.
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Una drastica y/o rapida pérdida
de peso exige una consulta médi-
ca para analizar la existencia de
una posible alteracion de la fun-
cioén respiratoria, del estado car-
diaco o de un problema psicolo-
gico como causa este adelgaza-
miento.

Detectar e indicar las modifica-
ciones del ritmo de vida, de la
corpulencia y la aparicion de
posibles dificultades para alimen-
tarse (para tragar, llevar la comi-
da a la boca, masticar, preparar
los alimentos, etc.) permite adap-
tar los habitos de alimentacion
(cantidad, textura, ritmo, etc.) y
optimizar los aportes nutriciona-
les. Una excesiva diferencia entre
los habitos de alimentacion de la
persona con una enfermedad
neuromuscular y los de su entor-
no transforma el tiempo de con-
vivencia que es la comida en una
situacién de frustracion e, inclu-
so, de «exclusién».

La prevencion de la obesidad o

Prevencidon y enfermedades neuromusculares

c c Hay que prevenir la dependencia promoviendo la
autonomia personal gracias a las sillas eléctricas con
verticalizador dindmico; desde los dos arios, para circular

en vertical, «andar», «correr» y tener una vision espacial
normal (profundidad, perspectivas, geometria, puntos de
referencia, etc). Con una vivienda adaptada (grifos, mesas
de trabajo, domdtica, etc. ), recurriendo a los cuidadores
(incluso en presencia de los familiares) que aportan una
ayuda (actividades, deberes escolares, salidas, en la edad en
la que habitualmente un ninio realiza esas actividades solo)

Y, Asimismo, gracids al perro guia que permite una

de la desnutricion conlleva asi-
mismo:

— un seguimiento regular: eva-
luacion sistematica del estado
nutricional (control del peso y
busqueda de factores de des-
compensacion, es decir, compo-
sicién corporal, estudio de los
aportes y necesidades, control de
la mineralizacion dsea, etc).

— un tratamiento adaptado a los
problemas de nutricion, cardia-
cos, respiratorios y psicoldgicos,

autonomia fisica y moral. ) )

que pueden estar entremezcla-
dos: aportes nutricionales, venti-
lacion correcta, ayudas técnicas,
apoyo psicologico, etc.

Una informacion completa sobre
la gastrostomia permite que des-
aparezca la aprension y no se
retrase la intervencion.

Desde el punto de vista
ortopédico

La prevencion ortopédica implica
un tratamiento adaptado, multi-
disciplinar, realista, compatible
con una vida social, que tenga en
cuenta las repercusiones ortopé-
dicas en la nutricién, la autono-
mia, el bienestar, la ventilacion, la
adaptacion al esfuerzo, la psico-
logia, etc.

Exige, por parte de la persona
con una enfermedad neuromus-
culary de su entorno, perseverar
con de los medios de tratamien-
to ortopédico, que a menudo son
pesados, repetitivos y hasta inco-
modos.

El examen médico permite anti-
cipar las complicaciones y man-
tener las posibilidades funciona-
les: balance muscular, ortopédi-
co y funcional realizado de
manera periodica y de forma
sistematica para definir las posi-
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bilidades de las personas con
una enfermedad neuromuscular;
inventario de las necesidades y
deseos para definir las compen-
saciones esperadas. Este exa-
men médico da lugar a la pres-
cripcion de «rehabilitaciones», a
establecer un ritmo de vigilancia
para adaptarse al plan de trata-
miento y al proyecto de vida, asi
como a una serie de consejos y
pruebas en relacion con las ayu-
das técnicas.

Desde el punto de vista
psicolégico

Prevenir no es evitar las crisis,
sino crear las condiciones para
atenuar sus efectos haciéndose
ayudar para afrontar los proble-
mas y llevarlos mejor.

Cuando se realiza la consulta
multidisciplinar una entrevista
con un psicologo permite estar
informado de la importancia y del
interés que tiene un apoyo psico-
I6gico, ademas de sus diferentes
modalidades.

Esta entrevista puede servir
para: clarificar un problema
especifico, reforzar la autoesti-
ma, ayudar a elaborar un pro-
yecto de vida, reflexionar sobre
la funcion de la familia, ser acon-
sejados en relacion con la vida
de la pareja, recibir consejos
sobre educacion, etc.

Es importante no guardarse
siempre los problemas para uno
mismo y no esperar a estar
demasiado angustiado o deses-
perado para pedir ayuda.

Debe prestarse atencion a los
siguientes indicios de problemas
psicoldgicos en fase inicial:

— en el nino: cambio en el rendi-
miento escolar, rechazo de los
cuidados, problemas de suefio o

PARA EL EQUIPO MEDICO,

ANTICIPAR LA TRAQUEOTOMIA CONSISTE EN:

¢ Plantear la indicacion en momentos en los que no haya urgencia;

e Tener en cuenta que la adaptacion puede ser dificil desde el

punto de vista social y humano;

e Limitar esta intervencion a las siguientes situaciones: problemas
de deglucion, obstruccion que no se puede controlar por las téc-
nicas de tos asistida, preferencia del enfermo dado los problemas
que conlleva la ventilacion no invasiva y dependencia extrema de

la ventilacion no invasiva.

de alimentacion, episodios de irri-
tabilidad, de colera, de agresivi-
dad, tristeza persistente etc.
Otros signos que pueden pasar
desapercibidos son: inhibicién,
aislamiento, falta de motivacion,
gran docilidad, pasividad, impor-
tante inmadurez afectiva, etc.;
—en el adulto y su entorno: pre-
sentar signos de malestar fisico
(dolor de cabeza, de espalda,
dolores, problemas de suefio, de
alimentacién, etc.); estar irrita-
ble, colérico, impaciente, sensi-
ble a la critica, cansado, depri-
mido, etc.; sentirse ansioso
(inquieto y amenazado), culpa-
ble, tener el sentimiento de no
hacer lo suficiente;

— en el entorno: no concebir que
es posible descansar; conside-
rarse la Unica persona compe-
tente para los cuidados que hay
que prodigar y rechazar la ayuda
de otros; dejar de dedicarse a
actividades personales, no estar
nunca relajado; estar obsesiona-
do con el presente, la organiza-
cion y las preocupaciones coti-
dianas, tener problemas para
hacer planes de futuro; todo esto
es normal y puede haber
momentos de desbordamiento,
pero si esta situacion persiste, el
ambiente familiar se deteriora y
la persona que ayuda puede
encontrarse en una situacién
desesperada.

Desde el punto de vista
respiratorio

Al igual que en los casos prece-
dentes, la prevencién en el ambi-
to respiratorio implica: conocer la
evolucion respiratoria de la enfer-
medad que se padece, aprove-
char las informaciones practicas
sobre los tratamientos y estar
convencido de su necesidad, asi
como informarse sobre las difi-
cultades y las soluciones, hablan-
do con el médico, el neumdlogo,
el fisioterapeuta u otras personas
en la misma situacion.

Para tener un buen seguimiento
en el ambito respiratorio es nece-
sario: realizar, al menos una vez
al aho, un control con un neumoé-
logo que incluya medicion de la
capacidad vital (espirometria),
medir los gases en sangre, un
registro del suefio, visitar de
manera periddica a un fisiotera-
peuta para realizar métodos de
desobstruccion, estar controlado
por un médico de atencién pri-
maria bien informado y obtener
formacioén/informacion en la con-
sulta con el especialista.

En el nifio la prevencion consiste
en asegurar un buen desarrollo
pulmonar y evitar las deformacio-
nes toracicas gracias a: hiperin-
suflaciones pulmonares (Bird®),
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Saimpresion

Prevencidon y enfermedades neuromusculares

c c jLa averia de mi silla de rueda es la peor de las catdstrofes!
Estoy pendiente de que funcione bien (revisiones, etc.) y

preveo cambiarlo a partir de los primeros signos de mal
funcionamiento (aproximadamente a los 4-5 afios). Me
documento con anticipacion sobre el préximo modelo

(visito salones de Ayudas Técnicas, etc.) y tengo un

una ventilacion no invasiva,
corsé, fisioterapia y/o artrodesis
vertebral.

La prevencién de las obstruccio-
nes implica que no soélo sea el
fisioterapeuta el que conoce las
técnicas de tos asistida, sino que
estas sean dominadas también
tanto por la persona que padece
la enfermedad neuromuscular
como por su entorno.

El seguimiento permite prevenir
las infecciones mediante vacu-
nas, hacer un buen uso de algu-
nos medicamentos potencial-
mente peligrosos (fluidificantes
de las secreciones bronquiales,
sedantes de la tos, morfinicos,

La tos es un mecanismo vital

Se utiliza la ayuda siempre que sea
necesario.

SIGNOS DE ALERTA RESPIRATORIA

e Signos que evocan un exceso de gas carbonico: cefaleas matutinas, fati-
ga, dificultades de concentracion, somnolencia diurna, sofocamiento

raramente en primer plano, problemas del sueiio con vigilias y desper-
tares nocturnos;

¢ Infecciones respiratorias de repeticion.

¢ Sintomas potencialmente ligados a una respiracion insuficiente: pér-
dida de apetito y de peso, pequeiias dificultades para tragar.

Estos signos de alerta implican la necesidad de un tratamiento y/o0 una
evaluacion médica rapida. Cualquier episodio infeccioso de las vias aére-
as superiores puede complicarse si se descuida. En caso de problemas
respiratorios, opresion tordcica, obstruccion, secreciones espesas y
oscuras o fiebre, es necesario ponerse en contacto rapidamente con el
médico.

vendedor habitual y serio. ) )

etc.), la ventilacién no invasiva
(nasal y/o bucal) y la traqueoto-
mia.

Es importante seguir teniendo el
control de las decisiones que se
adopten. Es decir que hay que
tener la capacidad para rechazar
un tratamiento que por sus efec-
tos cambia la vida de una mane-
ra inaceptable. Hay que expresar
la opinién personal de una mane-
ra clara, con anticipacion, sabien-
do, sin embargo, que siempre es
posible cambiarla.

PREVENIR NO ES FACIL

Cuando las cosas van bien nunca
es «agradable» anticipar los pro-
blemas, aunque sea para poder
controlarlos mejor.

En general, la prevencion es el
pariente pobre de la politica de
atencion. Con excepcion de los
centros  especializados, las
estructuras inadecuadas, el esca-
so conocimiento sobre las enfer-
medades neuromusculares y la
falta de consenso sobre los méto-
dos que se deben utilizar hacen
dificil por poco difundida la aten-
cioén a las personas con este tipo
de enfermedades.

En el ambito de la compensacién
de las discapacidades, los princi-
pales obstaculos para prevenir la
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dependencia son, ademas del
coste y la falta de financiacion de
los medios (técnicos o humanos),
las pesadas gestiones y la falta
de flexibilidad de la organizacion
social.

Los obstaculos desde el punto de
vista individual

Tanto las dificultades como el
caracter repetitivo de un segui-
miento periddico dan lugar a un
cansancio propicio a la interrup-
cion del tratamiento.

El desconocimiento de los pro-
blemas, de las soluciones y de su
puesta en marcha genera apren-
siones que retrasan la activacién
de medios eficaces de preven-
cion.

El temor a un aumento de la
dependencia, temida por el enfer-
mo neuromuscular y/o por su
entorno va a retrasar, en ocasio-
nes, la puesta en marcha de
algunos tratamientos.

Los obstaculos en el ambito médi-
co y sanitario

La atencién al enfermo esta orga-
nizada de modo que se produce
un cambio del equipo médico en
el paso de nifio a adulto. Este
cambio en un periodo de la vida
(adolescencia), donde el control
regular del tratamiento se acepta
dificilmente, propicia el fin del
mismo.

Con frecuencia la infraestructura 'y
el material del hospital esta poco
adaptado para las personas dis-
capacitadas, o con una enferme-
dad neuromuscular: para pesar a
estos enfermos son necesarios
una manipulacion y un material
especifico; algunos examenes
(calorimetria indirecta, fraccion de
eyeccion isotdpica) se realizan en

muy pocas ocasiones por
requerir un soporte técnico
especifico poco habitual, por
la necesidad de un equipo
con experiencia o por el ele-
vado coste del examen.

Junto a la escasez de las
estructuras especializadas,
se aprecia, asimismo. una
escasez de conocimientos
por parte de los profesiona-
les en relacion con las enfer-
medades neuromusculares
(especialistas, médicos de
atencion primaria, personal
del ambito sanitario).

Ademas, la falta de un con-
senso médico fuerte hace
gue no se propongan algu-
nos métodos, ya que se des-
conocen o estan poco validados
(historia natural de las afecciones
cardiacas en ciertas enfermeda-
des neuromusculares, recomen-
daciones sobre el tratamiento
cardiaco en fase de elaboracion,
indicaciéon de la ventilacion no
invasiva, de la traqueotomia y de
los métodos de desobstruccion
en la enfermedades neuromus-
culares).

MEYRA

Hay una carencia real de apoyos
en el ambito psicoldgico: existen
pocas consultas especializadas
con un psicélogo y muy pocos
psiquiatras.

Los obstaculos en el ambito
social y financiero

El elevado coste y la falta de
financiaciéon para la puesta en

QUE PUEDO HACER:

* Mejorar la calidad de mi informacion sobre la enfermedad, sus
consecuencias y los medios que se pueden poner en marcha.

¢ Cuando me sienta preparado(a), tener una conversacion en pro-
fundidad con mi médico, o cualquiera de los miembros del equipo
que me trata, sobre las situaciones de riesgo con las que voy a tener
que enfrentarme por mi estado de salud, con la finalidad de com-
prender no sélo los problemas sino, sobre todo, las soluciones que
se pueden aportar. Es conveniente hacerlo cuando el riesgo no es
inmediato, porque asi puedo reflexionar sobre los pormenores de
las diferentes alternativas posibles y sus consecuencias.

* Mantener una relacién de calidad con los que me atienden.

¢ Aceptar una ayuda emocional/psicolégica si las decisiones que
hay que tomar son demasiado dificiles.

10
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marcha de las compensaciones
técnicas o humanas de las disca-
pacidades funcionales constitu-
yen obstaculos importantes para
la autonomia.

En Espafa, aunque existen dife-
rentes ayudas de la Seguridad
Social, el IMSERSO vy las
Comunidades Auténomas, son
hasta la fecha totalmente insufi-
ciente para financiar la ayuda de
tercera persona durante las 24
horas. Existe, ademas, una caren-
cia de soluciones practicas: esca-
sez de cuidadores cualificados
(falta de reconocimiento de esta
experiencia profesional, proble-
mas en relacién con la responsa-
bilidad de la tercera persona
durante la realizacion de su traba-
jo); escasez del numero de centros
de tratamiento temporal o definiti-
vo, mientras que el nimero y la
dependencia de personas afecta-
das por enfermedades neuromus-
culares aumenta; pocos centros y
servicios de respiro, que son difi-
ciles de encontrar especialmente
en caso de urgencia.

La falta de informacién y de cui-
dadores formados hace que la
asistencia respiratoria se viva
como una fase final, lo que retra-
sa su implantacion.

Prevencidon y enfermedades neuromusculares

c c En Hérault (Sudeste de Francia) hemos creado una

asociacién que se llama Rescousse (Ayuda Inmediata)

A cuenta con un sistema ﬂIE pf?"SOﬂdS que a}/udan )y

pueden resolver la situacidn en caso de problemas con
el cuidador para levantarlo, asearlo, etc. También

tengo la posibilidad de recurrir a mi compariero pero

En relacidén con las ayudas técni-
cas, las dificultades son: la falta
de flexibilidad y las escasez de
las que contempla la financiacién
la Seguridad Social, la ausencia

OBJETIVOS Y ACCION DE ASEM

esto es el ultimo recurso ) )

de redes de prestamo y de servi-
cios posventa estructurados, los
costes de mantenimiento y la
inadecuacion del reembolso de
las reparaciones.

Trabaja con el Ministerio de Sanidad y con las Consellerias
Autondmicas correspondientes para obtener:

Trabaja con el Ministerio de Trabajo y Asuntos Sociales, con las
Consellerias Autonémicas y las Entidades locales para obtener:

Formacion e informacion
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