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1. Resumen 
 

Introducción: La enfermedad de Steinert, es una enfermedad de herencia 

autosómica dominante, crónica y de progresión lenta en el tiempo, que supone 

una afectación multisistemica y tiene capacidad de manifestase en cualquier 

momento de la vida. 

En la actualidad no se conoce tratamiento definitivo ni curativo por lo que el 

tratamiento de esta enfermedad es sintomático. 

Esta enfermedad influye tanto en la vida del paciente como en la de su familia, por 

lo que supone una gran importancia el apoyo familiar y su implicación en el 

tratamiento.  

 

Objetivos: Diseñar un plan de cuidados estandarizado para pacientes con 

enfermedad de Steinert, con intervención familiar. 

 

Metodología: La metodología utilizada ha sido de tipo cuantitativo: una amplia 

búsqueda bibliográfica. En cuanto a la valoración: se han utilizado los patrones de 

Marjory Gordon y para la descripción de los diagnósticos la taxonomía NANDA. 

 

Conclusiones: Esta Plan de Cuidados de Enfermería (PAE) nos permite trabajar 

en el desarrollo de una serie de estrategias y actividades para pacientes con 

enfermedad de Steinert, con la finalidad de lograr un estilo de vida más saludable 

que les permita mejorar la calidad de vida. 

 

Palabras clave: Enfermedad de Steinert, distrofia Miotónica tipo 1, gen DMPK, 

hipotonía muscular, apoyo familiar. 

 

 



Plan de cuidados estandarizado de enfermería para pacientes 

con enfermedad de Steinert y familiares/cuidadores  

Abstract 

Autor: Javier Martínez Zapata  - 2 – 

 

2. Abstract 
 

Introduction: Steinert´s disease is a disease of autosomal dominant inheritance, 

chronic and of slow progression over time, that supposes a multisystemic 

affectation and has the capacity to manifest itself at any moment of life.  

At present, no definitive or curative treatment is known, so the treatment of this 

disease is symptomatic. 

This disease influences the life of the patient and the life of his family, so family 

support and his involvement in treatment are of great importance. 

 

Objetives: To design a standardized care plan for patients with Steinert´s disease, 

including familiar intervention. 

 

Methodology: The methodology used has been quantitative with a huge 

bibliographical research. Regarding the valuation, the pattern form Marjory Gordon 

has been used and in the description of the diagnosis, the taxonomy of NANDA. 

 

Conclusions: This Nursing Care Plan (NCP) allows us to work on the development 

of a series of strategies and activities for patients with Steinert´s disease, in order 

to achieve a healthier lifestyle that allows them to improve their quality of life. 

 

Keywords: Steinert´s disease, Myotonic dystrophy type 1, DMPK gene, muscular 

hypotonia, family support. 
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3. Introducción 
 

La Enfermedad de Steinert, o Distrofia Miotónica Tipo 1 es una enfermedad 

neuromuscular (ENM) de afectación multisistemica de herencia genética 

autosómica dominante y de penetrancia variable (1), causada por la expansión de 

una secuencia de nucleótidos inestables (triplete CTG) en la región no codificante 

del gen de la miotónia (DMPK), localizado en el cromosoma 19q13 (2). 

Un individuo sano tiene entre 5 y 37 repeticiones de CTG, de modo que longitudes 

de repetición superiores a 37 se consideran anormales (3). En pacientes con 

Enfermedad de Steinert son necesarias entre 50 o más repeticiones para que 

ocurra la enfermedad, pudiendo ampliarse hasta 2000 veces en individuos con 

Distrofia Miotónica Tipo 1 (DM1) (4). 

 

Esta enfermedad presenta una clínica variable pudiendo encontrar desde adultos 

asintomáticos, hasta neonatos con afección congénita grave (5).  

Esto es debido a que la expansión se observa con frecuencia en la transmisión de 

padres a hijos (2), lo que conduce al “fenómeno de anticipación”, fenómeno 

genético por el cual los síntomas comienzan a una edad más temprana en 

generaciones sucesivas siendo cada vez más graves (6), la ampliación extrema que 

da lugar a la forma congénita más grave de DM1 ocurre casi exclusivamente 

cuando se ha producido la herencia materna (2). 

 

Los hallazgos clínicos, que abarcan un continuo de leve a grave, se han 

categorizado en tres fenotipos algo superpuestos: leve o suave, clásico y  

congénito (7). 

Además, estos tres fenotipos también se pueden correlacionar según el fenotipo y 

la longitud de repetición del CTG (8) (Anexo I). 

Siendo de esta forma una edad de inicio muy variable identificándose diferentes 

fenotipos clínicos según la edad de inicio: congénito (presente al nacer), infantil 

(inicio antes de los 10 años de edad), adulto precoz (inicio entre los 11 y 20 años 

de edad), adulto (inicio de 21 a 40 años de edad) y tardío o parcial (inicio después 

de los 40 años de edad) (9). 
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Esta enfermedad fue descrita por primera vez por Steinert, Batter y Gibben en 

1909, siendo el trabajo científico más relevante de su carrera “Clínica y 

anatómicamente. Aparición de la Atrofia Muscular en pacientes con miotonía” (10). 

Posteriormente en 1992, el descubrimiento de la mutación DM1 proporcionó el 

tercer ejemplo de variante miotonía congénita (después de la enfermedad de 

Kennedy y el síndrome del cromosoma X frágil). Nueve años después se descubrió 

que la variante Distrofia Miotónica Tipo 2 también tenía la misma base. Llegando 

a conocerse actualmente más de 25 enfermedades (11). 

 

De este modo, también existe un segundo tipo de DM, la Distrofia Miotónica 2 o 

Miopatía Miotónica Proximal, siendo esta la forma más leve de Distrofia Miotónica 

en la edad adulta y como síntoma más común destacamos el dolor muscular 

intermitente (12). 

 

Es la enfermedad neuromuscular hereditaria más común en adultos (13). La 

prevalencia de la DM1 oscila entre 2,1 y 14,3 por 100.000 habitantes en todo el 

mundo (14) se estima que la padecen entorno a aproximadamente 1:100.000 en 

algunas áreas de Japón y aproximadamente 1:10.000 en Islandia, con una 

prevalencia europea de 3-15 por 100.000 (4). 

 

Como manifestaciones clínicas podemos destacar que la distrofia miotónica de 

Steinert es una enfermedad progresiva y pleótropa que puede afectar 

principalmente en el sistema muscular, aunque también puede ir acompañado de 

otras lesiones que afectan a varios sistemas como el cardiovascular, respiratorio, 

gastrointestinal, endocrino y reproductivo, inmunológico, ocular y sistema 

nervioso central (9). 

 

Pudiendo destacar de cada sistema una serie de síntomas como son: 

Sistema muscular: la principal característica es la miotonía, es decir, la dificultad 

para relajar el músculo tras una contracción muscular sostenida, o miotónica (12). 

También podemos destacar una dificultad de los músculos distales que provoca la 

caída del pie/alteración de la marcha y dificultad para la realización de tareas que 

requieren destreza manual fina (7), una apariencia física típica debida a la debilidad 

de los músculos de la mandíbula y la lengua (9), fatiga grave que puede generar 
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impedimentos funcionales en la vida diaria (15), dolor muscular que se origina en 

el interior de los músculos, y se genera en las articulaciones ligamentos o en la 

columna, siendo una debilidad muscular de instauración progresiva pero lenta, 

empeorando con el tiempo (12) que se correlaciona con la duración de la 

enfermedad y el tamaño de expansión repetida de CTG (7). 

 

Sistema cardiovascular: se puede notar compromiso cardiaco debido a (16): 

arritmias cardiacas siendo la más común la fibrilación-flutter auricular asociado a 

un riesgo potencial de embolismo cardiogénico (12), defectos en la conducción 

cardiaca, causa significativa de la mortalidad temprana en individuos con DM1 y a 

veces se asocia a muerte súbita (7), insuficiencia cardiaca congestiva, que, con 

frecuencia, la hipertensión pulmonar genera un cor pulmonale en recién nacidos 

con DM1 congénita (12). 

 

Sistema respiratorio: manifestando una debilidad muscular respiratoria del 

diafragma y de los músculos abdominales e intercostales que puede llevar a una 

disminución de la fuerza de respiración (12), aspiración que puede generar 

infecciones torácicas debido a la debilidad muscular del diafragma que suprime el 

reflejo de tos productiva (16), apnea del sueño pudiendo causar insuficiencia 

respiratoria (17). 

 

Sistema gastrointestinal: encontramos dificultad en la masticación y para tragar 

(16), relajación del esfínter esofágico, que causa reflujo gastroesofágico (12), 

síntomas dispépticos como saciedad temprana, náuseas, vómitos y dolor 

epigástrico debido a una perístasis deficiente por esas distrofia muscular (18), 

colelitiasis, o cálculos en la vesícula biliar como resultado del aumento del tono del 

esfínter de la vesícula biliar (7), estreñimiento, diarrea o malabsorción intestinal por 

problemas en la motilidad (12) y disfagia debido a la distrofia de los músculos de la 

cara, lengua, mandíbula, faringe y esófago (18) pudiendo favorecer la aparición de 

neumonías por aspiración (19). 
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Sistema nervioso central: estos pacientes manifiestan una deficiencia     

cognitiva (20), además de trastornos del sueño como somnolencia excesiva durante 

el día (EDS) que imponen una carga adicional sobre las actividades de la vida diaria 

(17) y alteraciones emocionales, de conducta y socialización (21) debido a las 

anomalías físicas que estos pacientes padecen que puede generar a menudo 

estados depresivos (12), además de apatía, evitación y ansiedad (20). 

 

Sistema reproductivo: la DM1 puede generar atrofia testicular (16), infertilidad 

femenina (22), complicaciones del embarazo como partos prolongados o 

hemorragias postparto debido a unas contracciones uterinas inadecuadas, útero 

atónico, o a placenta retenida (12) también podemos encontrar complicaciones en 

los recién nacidos como polihidramnios debido a la reducción de la deglución de 

líquido amniótico por el feto, prolapso del cordón umbilical o desprendimiento de 

la placenta, parto prematuro…(22) 

 

Sistema endocrino: manifiestan resistencia a la insulina debido a que la 

estimulación de la insulina en respuesta de la glucosa se reduce a causa de las 

deficiencias de los receptores de la insulina (12) y calvicie frontal (19). 

 

Sistema inmunológico y tumores: presentan hipogammaglobulinemia debido a 

que a pesar de que la producción de anticuerpos es normal, estos no duran tanto 

en la circulación sanguínea, así que la cantidad de anticuerpos en la sangre en 

todo momento, está un poco disminuida (12), en cuanto tumores entre la población 

con DM1 es bastante común la presencia de pilomatrixoma o epitelioma calcificado 

de Malhene, un tipo de tumor cutáneo benigno (23). 

 

Sistema ocular: principalmente visión borrosa, ya que las cataratas son la causa 

más frecuente de problemas visuales en prácticamente todos estos pacientes (16) 

también en menor porcentaje pueden manifestar retinopatías (12), blefaroptosis 

bilateral o ptosis (19) e hipertensión ocular (12). 

 

El diagnostico se podría confirmar mediante una serie de pruebas genéticas y 

complementarias en aquellos pacientes en los que se pueda sospechar esta 

enfermedad: 



Plan de cuidados estandarizado de enfermería para pacientes 

con enfermedad de Steinert y familiares/cuidadores 

Introducción 

Autor: Javier Martínez Zapata  - 7 – 

  

Hallazgos sugerentes de sospecha de DM1 en adultos: Debilidad muscular, 

especialmente en la parte distal de la pierna, la mano, el cuello y la cara; miotonía 

(contracción muscular sostenida) y cataratas subscapulares posteriores.  

 

Hallazgos sugerentes de sospecha de DM1 en recién nacidos: Hipotonía, 

debilidad de los músculos fáciles, debilidad generalizada, malformaciones 

posicionales, incluido el pie zambo e insuficiencia respiratoria. 

 

Entre las pruebas diagnósticas podemos destacar: 

Pruebas de genética molecular: el diagnóstico de DM1 se establece con la 

identificación de variantes patológicas del gen DMPK, además de la identificación 

de número de repeticiones del triplete CTG siendo: normal (5-37 repeticiones), 

premutación (37-49 repeticiones) y penetrancia completa (>50 repeticiones) (7). 

 

Electromiografia (EMG): técnica que consiste en colocar un electrodo en un 

músculo para registrar las descargas miotónicas; los impulsos de descargas 

eléctricas espontáneos (sin contracción voluntaria) son indicios de activación y 

relajación anormales que se asocian con la lentitud de la relajación muscular 

(descargas miotónicas) (12). 

 

Concentración sérica de CK: los pacientes con formas típicas de la enfermedad 

pueden presentar una ligera elevación de CK, mientras que los individuos 

asintomáticos, los niveles de CK suelen ser normales (24). 

 

Como pruebas complementarias para el diagnóstico encontramos: 

Resonancia magnética, neuroimagen y exámenes oftalmológicos para determinar 

la evolución de la enfermedad (20), electrocardiogramas (ECG), Holter y 

monitorización para valorar la respuesta cardiaca (25) y valoración de la función 

pulmonar, endocrina, tiroidea, cognitiva y de la fuerza muscular (24). 

 

Dentro del tratamiento podemos decir que no existe un tratamiento definitivo ni 

curativo para la debilidad progresiva en individuos con DM1. Por ello se trata con 

algunos de los factores técnicos y medicamentos que mejoran los diferentes 
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síntomas de DM1, mejorando de este modo la calidad de vida y logrando una 

mayor autonomía (8). 

 

Como terapias complementarias que mejoren la debilidad muscular de la distrofia 

miotónica, encontramos: terapias ocupacionales y fisioterapia y aparatos 

ortopédicos para corregir el pie caído y mejorar la estabilidad. 

 

Podemos destacar las técnicas de fisioterapia respiratoria para el manejo de las 

secreciones (26) o dispositivos que pueden ayudar a la respiración durante la noche 

(dispositivos tipo CPAP/ BIPAP). 

 

La rehabilitación es un pilar fundamental en el tratamiento (27). 

 

También finalmente, es crucial la identificación temprana de la disfunción cognitiva 

para proporcionar una intervención personalizada y una terapia de conducta 

adecuadas (12), psicoterapia basada en el reconocimiento y aceptación de su 

enfermedad, las orientaciones para su enfrentamiento y la dinámica familiar (28). 

 

3.1. JUSTIFICACIÓN 
 

La enfermedad de Steinert es considerada una enfermedad poco frecuente, 

además de progresiva y crónica en el tiempo, cuya sintomatología en la que se 

ven involucrados una gran variedad de sistemas y tiene tendencia a empeorar de 

forma gradual (29) (30). 

 

En la que actualmente debido a la falta de una cura genética no se ha logrado 

encontrar un tratamiento médico especifico que permita curar o solucionar la 

enfermedad (30) (31). 

 

Por estos motivos, es necesario ajustar un planteamiento terapéutico adecuado 

para alcanzar una calidad de vida lo más duradera, independiente y saludable 

posible, teniendo en cuenta los problemas relacionados durante el proceso. 
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4. Objetivos 
 

4.1. Principal 
 

Diseñar un plan de cuidados estandarizado para pacientes con enfermedad de 

Steinert, familiares y cuidadores principales. 

 

4.2. Específicos 
 

I. Realizar una valoración de enfermería estandarizada. 

II. Identificar los diagnósticos enfermeros más destacables en las necesidades 

de la enfermedad de Steinert. 

III. Describir actividades de enfermería en la mejora de la calidad de vida de 

pacientes con la enfermedad de Steinert en base a los diagnósticos 

descritos. 

IV. Plantear un conjunto de intervenciones y actividades que contesten a las 

necesidades identificadas previamente. 
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5. Metodología 
 

El tipo de estudio que se ha llevado a cabo ha sido en base a una metodología 

cuantitativa para conocer el proceso de esta enfermedad. 

Para ello, se ha recurrido a una estrategia de búsqueda de diversas bases de datos 

de referencias bibliográficas como Scielo, Pubmed, Ncbi, Science Direct y Elsevier. 

 

Del mismo modo se han consultado páginas web de asociaciones como ASEM 

(Asociación Española de Enfermedades Musculares) y Myotonic Distrophy 

Fundation. 

 

La estrategia de búsqueda se ha basado en el uso de lenguaje libre, artículos con 

“free full text” y “full text”, además de operadores boleanos como:  

 

o (“Steinert disease”) AND (“Myotonic dystrophy type 1”) 

o (“Myotonic dystrophy type 1”) AND (“DMPK gene”) 

o (“Steinert disease”) AND (“Nursing care”) 

 

En cuanto a la selección de documentos se han seguido unos criterios de inclusión 

basándose en artículos publicados en un margen del año 2005 hasta 2021 y en 

idioma español e inglés. Es necesario mencionar alguna excepción en estos filtros 

debido a la importancia de algunos artículos.   

 

Los criterios de exclusión en este caso fueron aquellos artículos que no sean “free 

full text”. 

 

En cuanto al plan estandarizado de cuidados enfermeros, su desarrollo será 

centrado en pacientes con enfermedad de Steinert diagnosticada, sin distinción de 

edad. Y este será realizado en el ámbito de Atención Primaria. 
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Para la realización del plan estandarizado, han sido utilizados los patrones 

funcionales de Marjory Gordon. Para la identificación de los diagnósticos de 

enfermería ha sido utilizada la taxonomía NANDA y para los resultados (NOC), las 

intervenciones (NIC) y actividades se ha consultado la página Web “NNNConsult”. 

 

La revisión bibliográfica se realizó en un periodo de marzo a abril de 2021, siendo 

estos los resultados de la búsqueda: 

 

Tabla 1 Revisión bibliográfica 

BASE DE DATOS ARTÍCULOS 

ENCONTRADOS 

ARTÍCULOS 

SELECCIONADOS 

ARTÍCULOS 

UTILIZADOS 

Pubmed 95 36 9 

Scielo 14 7 16 

Science Direct / Elsevier 33 27 15 

Fuente: Elaboración propia 

 

Tabla 2 Diagrama de Gantt 

 FEBRERO MARZO ABRIL MAYO 

ELECCIÓN DEL TEMA     

REVISIÓN BIBLIOGRÁFICA     

INTRODUCCIÓN     

OBJETIVOS     

METODOLOGÍA     

PAE     

CONCLUSIONES      

Fuente: Elaboración propia 
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6. Desarrollo 
 

Se realiza un plan de cuidados de enfermería para pacientes con enfermedad de 

Steinert diagnosticada, con intervención familiar y para ello se siguen las distintas 

partes que lo forman: valoración, diagnostico, planificación, ejecución y 

evaluación. 

 

6.1. Valoración 
 

Se organiza a través de los patrones funcionales de Marjory Gordon siendo esta la 

primera fase del proceso enfermero, de esta forma, se recogen datos sobre el 

estado de salud para identificar los problemas de salud y las respuestas humanas 

que se originan (32). 

 

Así pues, se realiza una valoración de enfermería organizada en los once patrones 

tanto para el paciente como para la familia. 

 

Tabla 3 Patrones funcionales (Paciente) 

PATRÓN ALTERACIÓN 

1. Percepción y manejo 

de la salud 

El paciente puede identificar que padece una 

enfermedad y es capad de pedir ayuda a familiares 

y profesionales. 

2. Nutrición – 

metabólico 

Alterado; puede manifestar obesidad debido al 

síndrome metabólico que produce anomalías en el 

metabolismo de las grasas, resistencia a la 

insulina, hiperglucemia e hipercolesterolemia. 

A esto se puede sumar la inmovilidad que puede 

empeorar las manifestaciones cardiacas y 

respiratorias. 

3. Eliminación Alterado; debido a problemas en la motilidad, 

pudiendo manifestar atonía intestinal, estos 

pacientes suelen frecuentar estreñimiento, diarrea 

o malabsorción intestinal. 

4. Actividad – ejercicio Alterado; en la mayoría de los casos son 

encontramos con situaciones de sedentarismo 

debido a la miotomía, además de la dificultad de 

los músculos distales que provoca la caída del 

pie/alteración de la marcha. 
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Este sedentarismo puede estar agravado debido a 

la fatiga grave que puede generar impedimentos 

funcionales en la vida diaria. 

5. Sueño – descanso Alterado; es frecuente encontrar en estos 

pacientes somnolencia excesiva durante el día 

(EDS) debido a la afectación del sistema nervioso 

que da lugar a trastornos del sueño. 

6. Cognitivo – 

perceptivo  

Puede estar alterado debido a la presencia de 

deficiencias cognitivas, además de poder encontrar 

de forma frecuente problemas visuales al 

manifestar alteraciones como cataratas, ptosis… 

7. Autopercepción – 

autoconcepto 

Alterado; estos pacientes suelen presentar una 

alteración del autoconcepto debido a problemas 

con la imagen corporal que genera un miedo al 

rechazo. 

Además de poder percibir inquietud por el 

bienestar de su salud. 

8. Rol – relaciones  Alterado; es común encontrar alteraciones de 

conducta, emocionales y de socialización debido a 

la presencia de las anomalías físicas que pueden 

generar apatía, evitación, ansiedad e incluso 

estados depresivos. 

9. Sexualidad y 

reproducción 

Alterado; la sexualidad puede verse afectada 

debido a la posible depresión puede manifestar 

falta de interés e incapacidad para sentir placer. 

La reproducción puede verse comprometida debido 

a que pueden padecer atrofia testicular, infertilidad 

femenina y complicaciones durante el embarazo. 

10. Adaptación – 

tolerancia al estrés 

Alterado; estos pacientes pueden manifestar 

signos y síntomas de estrés y ansiedad debido a la 

inquietud por su salud, pudiendo generar aumento 

de la frecuencia cardiaca y respiratoria, 

palpitaciones, etc. 

11. Valores y creencias  No alterado. 

Fuente: Elaboración propia 

 

Tabla 4 Patrones funcionales (Familia) 

PATRÓN ALTERACIÓN 

1. Percepción y manejo 

de la salud 

La familia identifica la presencia de la patología en el 

paciente y busca asesoramiento profesional. 

2. Nutrición – 

metabólico 

No alterado. 
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3. Eliminación No alterado. 

4. Actividad – ejercicio Alterado; posible pérdida de la realización de 

actividades físicas y de ocio debido al tiempo que 

implica la figura de cuidador principal. 

5. Sueño – descanso Puede estar alterado debido a una situación de 

ansiedad y estrés ocasionado por el desconocimiento 

y afrontamiento de la enfermedad. 

6. Cognitivo – 

perceptivo  

Puede estar alterado debido a una mayor irritabilidad 

y menor descanso, además de encontrarse en una 

situación de gran cantidad de información nueva y 

de conocimientos deficientes.  

7. Autopercepción – 

autoconcepto 

No hay alteración en la percepción sobre sí mismo. 

8. Rol – relaciones  Adquisición del rol de cuidador principal, esta 

situación puede provocar una percepción de unión 

familiar al encontrase todos viviendo una situación 

complicada. 

9. Sexualidad y 

reproducción 

No alterado. 

10. Adaptación – 

tolerancia al estrés 

Alterado; la familia manifiesta encontrarse en una 

situación estresante al no saber cómo enfrentar la 

enfermedad. 

11. Valores y creencias  No alterado. 

Fuente: Elaboración propia 

 

6.2. Diagnósticos 
 

Una vez realizada la valoración de las necesidades de Marjory Gordon y tras 

analizar los datos recogidos, se han identificado una serie de problemas tanto en 

el paciente como en la familia, de este modo, junto a la búsqueda cuantitativa se 

seleccionan los siguientes diagnósticos. 

Debido a la importancia de la implicación familiar y que estos, aun en menor grado, 

también pueden ser pacientes, se ha optado por incluirlos en el plan. 
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Tabla 5 Diagnósticos de enfermería 

Paciente [00085] Deterioro de la movilidad física relacionado 

con deterioro musculoesquelético, manifestado por 

alteración de la marcha, disminución de la amplitud de los 

movimientos y movimientos descoordinados. 

[00032] Patrón respiratorio ineficaz relacionado 

fatiga de los músculos respiratorios y deterioro 

musculoesquelético, manifestado por disnea y patrón 

respiratorio anormal. 

[00133] Dolor crónico relacionado con problema 

musculoesquelético crónico, manifestado por autoinforme 

de intensidad del dolor usando escalas estandarizadas de 

valoración. 

[00198] Trastorno del patrón del sueño relacionado 

patrón de suelo no reparador, manifestado por dificultad 

en el funcionamiento diario, insatisfacción con el sueño y 

no sentirse descansado. 

Familia  [00146] Ansiedad relacionado con crisis situacional 

manifestado por incertidumbre y nerviosismo. 

[00126] Conocimientos deficientes relacionado con 

falta de información accesible manifestado por dificultad 

en el manejo con el paciente. 

Fuente: Elaboración propia 

 

6.3. Planificación 
 

Tras haber seleccionado los diagnósticos, se han establecido una serie de objetivos 

que llevar a cabo, junto con indicadores para poder clasificar el estado del paciente, 

para ello se utilizará la Clasificación de Objetivos de Enfermería (NOC). Del mismo 

modo, para lograr alcanzar esos objetivos, se establecerán una serie de 

intervenciones siguiendo la Clasificación de Intervenciones de                     

Enfermería (NIC) (33). 
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6.3.1. Paciente 
 

[00085] Deterioro de la movilidad física relacionado con deterioro 

musculoesquelético, manifestado por alteración de la marcha, 

disminución de la amplitud de los movimientos y movimientos 

descoordinados. 

 

- Definición: Limitación del movimiento independiente e intencionado del 

cuerpo o de una o más extremidades. 

 

OBJETIVOS (NOC) 

Tabla 6 Objetivos en el diagnóstico de deterioro de la movilidad física 

NOC INDICADORES 
NIVEL 

INICIAL 

NIVEL 

ESPERADO 

[0208] Movilidad. [20809] Coordinación. 1 5 

[2810] Marcha. 1 5 

[1308] 

Adaptación a la 

discapacidad 

física. 

[130803] Se adapta a las 

limitaciones funcionales. 
1 5 

[130804] Modifica el estilo 

de vida para adaptarse a la 

discapacidad. 

1 5 

Fuente: Elaboración propia 

 

INTERVENCIONES (NIC) 

Tabla 7 Intervenciones en el diagnóstico de deterioro de la movilidad física 

NIC 

[0140] Fomentar la mecánica corporal. 

[0221] Terapia de ejercicios: ambulación. 

Fuente: Elaboración propia 
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[00032] Patrón respiratorio ineficaz relacionado fatiga de los músculos 

respiratorios y deterioro musculoesquelético, manifestado por disnea y 

patrón respiratorio anormal. 

 

- Definición: Inspiración y/o no proporciona una ventilación adecuada. 

 

OBJETIVOS (NOC) 

Tabla 8 Objetivos en el diagnóstico de patrón respiratorio ineficaz 

NOC INDICADORES 
NIVEL 

INICIAL 

NIVEL 

ESPERADO 

[0403] Estado 

respiratorio: 

ventilación. 

[40302] Ritmo respiratorio. 1 5 

[40313] Disnea de reposo. 1 5 

[0410] Estado 

respiratorio: 

permeabilidad de 

las vías 

respiratorias. 

[41012] Capacidad de 

eliminar secreciones. 
1 5 

[41019] Tos. 1 5 

Fuente: Elaboración propia 

 

INTERVENCIONES (NIC) 

Tabla 9 Intervenciones en el diagnóstico de patrón respiratorio ineficaz 

NIC 

[3140] Manejo de la vía aérea. 

[3200] Precauciones para evitar la aspiración. 

[3230] Fisioterapia torácica. 

Fuente: Elaboración propia 
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[00133] Dolor crónico relacionado con problema musculoesquelético 

crónico, manifestado por autoinforme de intensidad del dolor usando 

escalas estandarizadas de valoración. 

 

- Definición: Experiencia sensitiva y emocional desagradable ocasionada por 

una lesión tisular real o potencial, o descrita en tales términos (International 

Association for the Study of Pain); inicio súbito o lento de cualquier 

intensidad de leve a grave sin un final anticipado o previsible con una 

duración superior a 3 meses. 

 

OBJETIVOS (NOC) 

Tabla 10 Objetivos en el diagnóstico de dolor crónico 

NOC INDICADORES 
NIVEL 

INICIAL 

NIVEL 

ESPERADO 

[2102] Nivel de 

dolor. 

[210201] Dolor referido. 1 5 

[210206] Expresiones 

faciales de dolor.  
1 5 

[1608] Control de 

síntomas. 

[160803] Reconoce la 

intensidad del síntoma. 
1 5 

[160806] Utiliza medidas 

preventivas. 
1 5 

Fuente: Elaboración propia 

 

 

INTERVENCIONES (NIC) 

Tabla 11 Intervenciones en el diagnóstico de dolor crónico 

NIC 

[1460] Relajación muscular progresiva. 

Fuente: Elaboración propia 
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[00198] Trastorno del patrón del sueño relacionado patrón de suelo no 

reparador, manifestado por dificultad en el funcionamiento diario, 

insatisfacción con el sueño y no sentirse descansado. 

 

- Definición: Despertarse a causa de factores externos durante un tiempo 

limitado. 

 

OBJETIVOS (NOC) 

Tabla 12 Objetivos en el diagnóstico de trastorno del patrón del sueño 

NOC INDICADORES 
NIVEL 

INICIAL 

NIVEL 

ESPERADO 

[0004] Sueño. 

 

[405] Eficiencia del sueño.   1 5 

[416] Apena del sueño. 1 5 

[0007] Nivel de 

fatiga. 
[701] Agotamiento.  1 5 

[715] Actividades de la vida 

diaria.  
1 5 

Fuente: Elaboración propia 

 

INTERVENCIONES (NIC) 

Tabla 13 Intervenciones en el diagnóstico de trastorno del patrón del sueño 

NIC 

[5820] Disminución de la ansiedad. 

[1850] Mejorar el sueño. 

Fuente: Elaboración propia 
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6.3.2. Familia 
 

[00146] Ansiedad relacionado con crisis situacional manifestado por 

incertidumbre y nerviosismo. 

 

- Definición: Sensación vaga e intranquilizadora de malestar o amenaza 

acompañada de una respuesta autonómica (el origen de la cual con 

frecuencia es inespecífico o desconocido para una persona); sentimiento de 

aprensión causado por la anticipación de un peligro. Es una señal de alerta 

que advierte de un peligro inminente y permite a la persona tomar medidas 

para afrontar la amenaza. 

 

OBJETIVOS (NOC) 

Tabla 14 Objetivos en el diagnóstico de ansiedad 

NOC INDICADORES 
NIVEL 

INICIAL 

NIVEL 

ESPERADO 

[1302] 

Afrontamiento de 

problemas.  

[130201] Identifica patrones 

de superación eficaces.  
1 5 

[130204] Verbaliza 

aceptación de la situación. 
1 5 

[1404] Control del 

miedo. 
[121005] Inquietud.  1 5 

[121006] Irritabilidad. 1 5 

Fuente: Elaboración propia 

 

INTERVENCIONES (NIC) 

Tabla 15 Intervenciones en el diagnóstico de ansiedad 

NIC 

[5240] Asesoramiento. 

[5270] Apoyo emocional. 

Fuente: Elaboración propia 
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[00126] Conocimientos deficientes relacionado con falta de información 

accesible manifestado por dificultad en el manejo con el paciente. 

 

- Definición: Carencia de información cognitiva relacionada con un tema 

específico, o su adquisición. 

 

OBJETIVOS (NOC) 

Tabla 16 Objetivos en el diagnóstico de conocimientos deficientes 

NOC INDICADORES 
NIVEL 

INICIAL 

NIVEL 

ESPERADO 

[1803] 

Conocimiento: 

proceso de la 

enfermedad. 

[180302] Características de 

la enfermedad.  
1 5 

[180306] Signos y síntomas 

de la enfermedad. 
1 5 

[1814] 

Conocimiento: 

procedimiento 

terapéutico. 

[181401] Procedimiento 

terapéutico. 
1 5 

[181403] Pasos del 

procedimiento. 
1 5 

Fuente: Elaboración propia 

 

 

INTERVENCIONES (NIC) 

Tabla 17 Intervenciones en el diagnóstico de conocimientos deficientes 

NIC 

[5602] Enseñanza: proceso de enfermedad. 

[5618] Enseñanza: procedimiento/tratamiento. 

Fuente: Elaboración propia 
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6.4. Ejecución 
 

Para llevar este plan a cabo se propondrá a los profesionales de enfermería de 

atención primaria del centro de salud de Sagasta-Ruiseñores, que pertenece al 

sector II con una población de referencia de 37.216 habitantes (34), siendo este el 

centro de salud escogido debido a su alta población y por tanto mayor probabilidad 

de tener pacientes diagnosticados con esta patología. 

 

Este plan será difundido a través de Intranet del correo corporativo de los 

profesionales implicados, de este modo, la captación será realizada por estos 

profesionales, a través del OMI harán un cribado de los pacientes que tengan la 

patología y se contactará con ellos y sus familias ya sea por teléfono o mediante 

folletos. 

 

Estos pacientes acudirán a las consultas de enfermería donde se les explicará las 

intervenciones y actividades propuestas, siempre junto con sus familiares o 

cuidadores principales debido a la gran importancia de la implicación de estos.  

El plan consistirá en cuatro sesiones relacionadas con los diagnósticos establecidos 

anteriormente tanto para los pacientes como para los familiares, siendo citados 

juntos o por separado en función de la sesión que se vaya a llevar a cabo en ese 

momento. 

 

Finalmente cabe mencionar que los profesionales implicados tendrán la opción de 

poder derivar a los pacientes o incluso pedir colaboración a unidades 

especializadas ya sea del ámbito de salud mental o fisioterapia con el fin de lograr 

una mayor evaluación y evolución de estos.
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Tabla 18 Primera sesión: “Conociendo la enfermedad de Steinert”. 

OBJETIVO DURACIÓN NIC ACTIVIDADES 

• Paciente y 

familiares 

obtendrán 

conocimientos 

sobre la 

enfermedad. 

 

• Ayudar en el 

afrontamiento 

emocional 

familiar. 

120 minutos. [5602] 

Enseñanza: 

proceso de 

enfermedad. 

Evaluar el nivel actual de conocimientos de los pacientes y familiares relacionados con el 

proceso de enfermedad. 

Tras evaluar en que punto nos encontramos, se explicará el proceso de la enfermedad, 

la fisiopatología de la enfermedad y su relación con la anatomía y la fisiología, según el 

caso. También se describirán los signos y síntomas más comunes de la enfermedad, 

según corresponda. 

Se comentarán los cambios en el estilo de vida del paciente que puedan ser necesarios 

para evitar complicaciones y/o controlar el proceso de la enfermedad y finalmente se 

comentarán las opciones de terapia/tratamiento. 

[5618] 

Enseñanza: 

procedimiento/ 

tratamiento. 

Explicar el propósito del procedimiento/tratamiento. 

Se comentará la necesidad de medidas especiales durante el procedimiento/tratamiento, 

según corresponda, además de describir las valoraciones/actividades posteriores al 

procedimiento/tratamiento y el funcionamiento de estas. 

Se reforzará la información proporcionada por otros miembros del equipo. 

[5240] 

Asesoramiento. 

Establecer una relación terapéutica con los familiares basada en la confianza y el 

respeto, además de demostrar empatía, calidez y sinceridad, de este modo se 

conseguirá favorecer la expresión de sentimientos. 

Practicar técnicas de reflexión y calificación para facilitar la expresión de 

preocupaciones. 

Se pedirá al familiar que identifique lo que puede o no puede hacer sobre lo que sucede. 

[5270] Apoyo 

emocional. 

Realizar afirmaciones empáticas o de apoyo, además de ayudar al familiar a que 

exprese los sentimientos de ansiedad, ira o triste. Se escucharán las expresiones de 

sentimientos y creencias, de esta forma se favorecerá la conversación o el llanto como 

medio de disminuir la respuesta emocional. 

Remitir a servicios de asesoramiento, si se precisa. 

Fuente: Elaboración propia 
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Tabla 19 Segunda sesión: “Un paso adelante” 

OBJETIVO DURACIÓN NIC ACTIVIDADES 

• Identificar 

estrategias en 

el manejo de 

la movilidad. 

90 minutos. [0140] Fomentar 

la mecánica 

corporal. 

Determinar el grado de compromiso del paciente para aprender a utilizar posturas 

correctas. 

Se enseñará al paciente a utilizar la postura y la mecánica corporal para evitar lesiones 

cuando se realiza cualquier actividad física. 

Ayudar a mostrar las posturas correctas para dormir. 

Enseñar a cambiar el peso de un pie al otro al estar de pie, además de enseñarle a 

mover los pies primero y luego el cuerpo al girarse para andar desde la posición de 

bipedestación. 

Ayudar al paciente/familia a identificar ejercicios posturales adecuados, instruir al 

paciente/familia acerca de la frecuencia y número de veces que ha de repetirse cada 

ejercicio, además de proporcionar información sobre causas posibles de dolor muscular 

o articular relacionadas con la postura. 

Colaborar mediante fisioterapia en el desarrollo de un plan para fomentar la mecánica 

corporal, si está indicado. 

[0221] Terapia 

de ejercicios: 

ambulación. 

Aconsejar al paciente que use calzado que facilite la deambulación y evite lesiones. 

Instruir acerca de la disponibilidad de dispositivos de ayuda, si corresponde. 

Enseñar al paciente a colocarse en la posición correcta durante el proceso de traslado, 

incluso ayudarle con la deambulación inicial, si es necesario. También, se instruirá al 

paciente/cuidador acerca de las técnicas de traslado y deambulación seguras. 

Vigilar la utilización por parte del paciente de muletas u otros dispositivos de ayuda 

para andar. 

Consultar con el fisioterapeuta acerca del plan de deambulación, si es preciso. 

Fuente: Elaboración propia 
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Tabla 20 Tercera sesión: “A pleno pulmón”. 

OBJETIVO DURACIÓN NIC ACTIVIDADES 

• El paciente 

adquirirá 

conocimientos 

para el manejo 

de un patrón 

respiratorio 

eficaz. 

120 minutos. [3140] Manejo 

de la vía aérea. 

Abrir la vía aérea, mediante la técnica de elevación de barbilla o pulsión mandibular 

según corresponda, además de realizar fisioterapia torácica. 

Se fomentará una respiración lenta y profunda, girándose y enseñando a toser de 

manera efectiva.  

Se podrá ayudar al paciente con la espirometría incentivada, según corresponda (Anexo 

2). 

Se colocará al paciente en una posición que alivia la disnea y se vigilará el estado 

respiratorio y de oxigenación, según corresponda. 

[3200] 

Precauciones 

para evitar la 

aspiración. 

Vigilar el nivel de consciencia, reflejo tusígeno, reflejo nauseoso y capacidad 

deglutoria. Evaluar la presencia de disfagia, según corresponda. 

Aconsejar mantener la cabeza de la cama elevada de 30 a 45 minutos después de la 

alimentación, además de supervisar las comidas o ayudar, según corresponda e 

intentar trocear los alimentos en porciones pequeñas. 

[3230] 

Fisioterapia 

torácica. 

Determinar la presencia de contraindicaciones para el uso de fisioterapia torácica 

(exacerbación aguda de EPOC, neumonía sin evidencia de producción excesiva de 

esputo, osteoporosis, cáncer de pulmón y edema cerebral). 

Explicar al paciente la finalidad y los procedimientos usados durante la fisioterapia 

torácica. 

Realizar la fisioterapia torácica al menos 2 horas después de comer. 

Determinar el segmento o segmentos pulmonares que contiene secreciones excesivas. 

Tras esto, se realizarán una serie de actividades: 
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• Colocar al paciente con el segmento pulmonar que se va a drenar en la posición 

más elevada, con modificación en los pacientes que no puedan tolerar la posición 

prescrita (es decir, evitar colocar a los pacientes con EPOC, traumatismos 

craneoencefálico agudo y problemas cardíacos en posición de Trendelenburg, 

pues provoca disnea, aumento de la presión intracraneal y estrés, 

respectivamente) (Anexo 3). 

• Golpear el tórax de forma rítmica y en sucesión rápida utilizando las manos 

ahuecadas sobre la zona que se va a drenar de 3 a 5 minutos, evitando la 

percusión sorbe la columna, los riñones, las mamas femeninas, las incisiones y 

las costillas fracturadas. 

Finalmente, se instruirá al paciente para que expectores las secreciones liberadas 

mediante respiraciones profundas, además de animarle a que tosa durante y después 

del procedimiento.  

Aspirar las secreciones liberadas. 

Fuente: Elaboración propia 
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Tabla 21 Cuarta sesión: “Mejorando el descanso”. 

OBJETIVO DURACIÓN NIC ACTIVIDADES 

• El paciente 

aprenderá 

técnicas para el 

manejo del 

dolor crónico y 

el fomento del 

sueño. 

 

90 minutos. [1460] 

Relajación 

muscular 

progresiva. 

Explicar el propósito y el procedimiento de la técnica al paciente. 

Elegir un ambiente tranquilo y cómodo, indicando al paciente que se siente en una silla 

reclinable o que se acueste en una superficie cómoda. 

Instruir al paciente para que asuma una actitud pasiva centrándose en logar una 

relajación en músculos específicos del cuerpo y evite enfocarse en cualquier otro 

pensamiento.  

Indicar al paciente que respire profundamente con el abdomen, aguante unos segundos 

y luego exhale lentamente. 

Hacer que el paciente tense sistemáticamente, durante 5-10 segundos, cada uno de los 

8-16 grupos musculares. 

[5820] 

Disminución de 

la ansiedad. 

Tratar de comprender la perspectiva del paciente sobre la situación estresante, 

animando la manifestación de sentimientos, percepciones y miedos. 

Identificar los cambios en el nivel de ansiedad y ayudar al paciente a realizar una 

descripción realista del suceso que se avecina. 

[1850] Mejorar 

el sueño. 

Determinar el patrón de sueño/vigilia del paciente. Incluyendo el ciclo regular de 

sueño/vigilia del paciente en la planificación de cuidados. 

Observar/registrar el patrón y el número de horas de sueño del paciente, comprobando 

el patrón y observando las circunstancias físicas (apnea del sueño, vías aéreas 

obstruidas, dolor/molestias y frecuencia urinaria) y/o psicológicas (miedo o ansiedad) 

que interrumpen el sueño. 

Enseñar al paciente a controlar los patrones de sueño, animándolo a que establezca una 

rutina a la hora de irse a la cama para facilitar la transición del estado de vigilia al sueño. 

Fuente: Elaboración propia 
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6.5. Evaluación 
 

Para poder evaluar el desarrollo del paciente y de la familia en cuanto a la eficiencia 

de este plan estandarizado de cuidados de enfermería, se llevará a cabo la 

realización de un conjunto de escalas, antes y después de la intervención. 

 

De este modo, se evaluarán los indicadores de los NOC planteados previamente, 

lo cual nos permitirá valorar en qué nivel de estado se encuentran nuestros 

pacientes del 1 al 5. 

 

En el paciente, las escalas escogidas que nos permitirán evaluar los indicadores 

planteados son: la Escala visual analógica (EVA) (Anexo 4) que nos permite 

realizar una valoración de la intensidad del dolor del paciente  consciente (35), para 

conocer el grado de debilidad muscular del paciente y por tanto, el compromiso 

muscular de la distrofia muscular (36) utilizaremos la Escala MIRS (Muscular 

Impairment Rating Scale) (Anexo 5). Para valorar la fatiga contamos con la Escala 

de la severidad de la fatiga (FSS) (Anexo 6), la cual mide la gravedad de fatiga de 

manera unidimensional tipo Likert (37). En cuanto a los trastornos del sueño 

ocasionado por la somnolencia excesiva durante el día (EDS) podemos utilizar la 

Escala de Epworth (Anexo 7) que nos permite evaluar el impacto de la somnolencia 

en la vida diaria (38). Y finalmente, en relación a la disnea realizaremos la Escala 

de la disnea modificada (MRC) que de la misma manera valora el efecto de esta 

en la calidad de vida del paciente (39). 

 

En cuanto a las actividades de la familia, para evaluar la ansiedad que padecen 

por el afrontamiento a la enfermedad, utilizaremos la Escala de Hamilton  (Anexo 

9) que es un instrumento que nos permite estimar en una escala numérica la 

magnitud de los síntomas y evaluar variaciones en el cuadro clínico de los 

pacientes con manifestaciones de ansiedad (40). También, emplearemos la Escala 

de sobrecarga del cuidador de Zarit (Anexo 10) permitiéndonos cuantificar el grado 

de sobrecarga que padecen los cuidadores principales de los pacientes 

dependientes (41). 
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7. Conclusiones 
 

PRIMERA: Paciente y familiares aumentaran su nivel de conocimientos sobre la 

enfermedad de Steinert, además de lograr un mayor afrontamiento emocional. 

 

SEGUNDA: El paciente mejorará el manejo de la movilidad mediante la 

implantación de las técnicas propuestas, logrando un estilo de vida saludable. 

 

TERCERA: El paciente comprenderá su patrón respiratorio, mejorando su 

autocuidado mediante la realización de cuidados eficientes. 

 

CUARTA: El paciente logrará adquirir conocimientos en estrategias que le 

permitan conseguir un mayor afrontamiento ante el dolor crónico y fomento del 

sueño, mejorando de este modo su calidad de vida. 
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9. Anexos 
 
Anexo 1 
 

Tabla A1. 1 Correlación según el fenotipo y la longitud de repetición del CTG (42). 
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Anexo 2 

 

Figura A2. 1 Espirómetro incentivo de flujo (43). 

 

Anexo 3 

 

Figura A3. 1 Posiciones de drenaje (44). 
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Anexo 4 

 

Figura A4. 1 Escala visual analógica (EVA) (35). 

 

Anexo 5 

 

Figura A5. 1 Escala MIRS (Muscular Impairment Rating Scale (36). 
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Anexo 6 

 

Figura A6.  1 Escala de la Severidad de la Fatiga (45). 

 

Anexo 7 

 

Figura A7. 1 Escala de somnolencia de Epworth (38). 
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Anexo 8 

 

Figura A8. 1 Escala de la disnea modificada del Medical Research Council (MRC) 
(39). 

 

  



Plan de cuidados estandarizado de enfermería para pacientes 

con enfermedad de Steinert y familiares/cuidadores 

Anexos 

Autor: Javier Martínez Zapata  - 39 – 

  

Anexo 9 

 

Figura A9. 1 Escala de ansiedad de Hamilton (46). 
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Anexo 10 

 

Figura A10. 1 Escala de sobrecarga de cuidador de Zarit (47).



 

 

 


