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RESUMEN

Introduccion. La enfermedad de Ondine consiste en un sindrome
de hipoventilacion central congénita idiopatica (SHCCI) secundario a un
trastorno del sistema nervioso central (SNC) mediante el cual el control
autondmico de la respiracion no estd presente o se encuentra deteriorado
en ausencia de una enfermedad primaria del tronco del encéfalo,
neuromuscular, pulmonar, metabdlica o cardiaca que lo justifique. El
enfoque terapéutico debe ser multidisciplinar, aunque ira dirigido
principalmente a mantener una adecuada ventilacion.

Material y método. Para realizar el estudio, se ha aplicado un
disefio de caracter descriptivo basado en la busqueda de fuentes
bibliograficas y con la aplicacion de competencias del plan de estudios del
titulo de graduado en Enfermeria.

En base a la revision realizada se elabord un plan de cuidados dirigido a las
enfermeras y enfermeros que trabajen con este tipo de enfermedad.

Objetivo. Dar a conocer la enfermedad y hacer entender los medios
mas eficaces en el manejo de un paciente que padece la enfermedad de
Ondine, en todos los aspectos que la rodean y proponer un plan de cuidados
de enfermeria para el paciente o familia con enfermedad de Ondine.

Conclusiones. Destacar la gran importancia que tiene el hacer un
diagnostico y tratamiento precoz ya que influird directamente en el
prondstico de la misma a largo plazo y la supervivencia en estos pacientes.
El enfoque terapéutico debe ser multidisciplinar e ira dirigido principalmente
a mantener una adecuada ventilacion. El grado de intensidad de la
enfermedad es variable; en algunos casos mas severos, la hipoventilacidon
se produce tanto durante el suefio como durante la vigilia.

Palabras Clave. “Sindrome de hipoventilacion central congénita

” \\ "\

idiopatica”, “enfermedad de Ondine”, “maldicidn de Ondina”.



ABSTRACT

Introduction. Ondine’s disease is a congenital central
hypoventilation syndrome, idiopathic (CCHSI) disorder secundary to a
central nervous system (CNS) whereby the autonomic control of breathing
is not present or is impaired in the absence of a primary disease of the
brain stem, neuromuscular, pulmonary, metabolic or in the heart, that
justifies it.
The therapeutic approach shall be multidisciplinary, but it “s aimed mainly to

maintain the adequate ventilation.

Materials and methods. For the study, we applied descriptive
design based on the search of literary sources and the application of skills in
the curriculum of the nursing degree.

Based on the review, a plan of care was elaborated to help nurses that work
with this type of disease.

Target. Spreading the disease and share the most effective methods
to treat patients suffering from the disease of Ondine, concerning to all
aspects involved on it; and to propose a nursery plan for the patient or

family with Ondine disease.

Conclusions. Emphasize the importance of making a good diagnosis
and an early treatment since it would inluence directly on the prognosis
long-term and on the survival of these patients.

The therapeutic approach shall be multidisciplinary and it "s aimed mainly to
maintain the adequate ventilation. Disease 's severity degree is variable, in
some more severe cases, hipoventilation occurs both during sleep and

wakefulness.

Key words. " Congenital central hypoventilation central syndrome

idiopathic”, “Ondine disease”, “"Ondine s curse”



INTRODUCCION

La enfermedad de Ondine, cuya primera descripcion fue realizada por
Mellins y colaboradores en 1970, ‘) se le conoce también como “maldicién
de Ondina”. Consiste en un sindrome de hipoventilacién central congénita
idiopatica (SHCCI) secundario a un trastorno del sistema nervioso central
(SNC) mediante el cual el control autondmico de la respiracién no esta
presente 0 se encuentra deteriorado en ausencia de una enfermedad
primaria del tronco del encéfalo, neuromuscular, pulmonar, metabdlica o
cardiaca que lo justifique.®®

La denominada “maldicion de Ondina” ha sido tomada de la clasica
obra de Friedrich La Motte Fouqué Ondine, publicada en 1811™, en la cual
la protagonista, un hada llamada Ondina, hija de las aguas, al contraer
amor con Hans, si éste la engafia él muere y ella pierde la memoria de su
amante. El muere y al ser maldecido, le condena a morir por no respirar
sino en vigilia. Esta leyenda del folclore germano inspiré a Jean Giraudoux
una obra teatral publicada en 1939 ®), que ha ingresado al repertorio
teatral, tanto francés como universal. ®

Actualmente la incidencia es de 1 caso por cada 200.000 nacimientos,
habiendo 3 casos en adultos con ventilacién adecuada en vigilia e
hipoventilacién durante el suefio. Se calcula que hay 300 casos de nifios en
todo el mundo y que se relaciona con el sindrome de muerte subita del
lactante, () Este sindrome afecta por igual a ambos sexos y a nifios
prematuros y recién nacidos a término, sin que éstos tengan algun
antecedente asociado.

Se manifiesta en las primeras 24 horas de vida, en 68% de los casos
y en la primera semana de vida en 28% de ellos. ®®

Es muy importante realizar un diagndstico precoz que permita un
adecuado manejo para evitar episodios de hipoxia e hipercapnia que
marcaran el prondstico de este sindrome o enfermedad a largo plazo. 9®

Se considera una enfermedad rara, es decir, aquellas enfermedades
poco comunes, incluidas las de origen genético, las enfermedades que
pueden ser mortales o provocar un debilitamiento crénico del paciente y
que, debido a su escasa prevalencia, menor de 5 casos por cada 10.000

habitantes, requieren esfuerzos combinados para tratarlas. (1(2(13)



En general los pacientes tienen una adecuada ventilacién despiertos,
pero hipoventilan durante el suefio de onda lenta. En algunos casos mas
severos la hipoventilacidn se da tanto durante el suefio como la vigilia. ®*

Los criterios diagndsticos comunmente utilizados son: 1) evidencia
persistente de hipoventilacion durante el suefo con PCO2> 60 mmHg; 2)
inicio de los sintomas antes del afio de vida; 3) ausencia de enfermedad
pulmonar o0 neuromuscular primarias que puedan explicar la
hipoventilacién; 4) ausencia de enfermedad cardiaca primaria.

Como diagnésticos diferenciales se deben descartar, las causas adquiridas
de sindrome de hipoventilacién, fundamentalmente las de origen en
lesiones encefalicas perinatales hipdxico-isquémicas.

Ondine se asocia a un grupo heterogéneo de alteraciones conocidas
como “neurocrestopatias”, es decir fenotipos anormales que aparecen por
un defecto primario en la migraciéon de células de la cresta neural. >

En relacidon a la genética, la investigacién de Ondine ha ido de la
mano de la de la EH y del concepto referido de “neurocrestopatias”. La
asociacion de la enfermedad de Hirschsprung y el sindrome de
hipoventilacién central congénita se denomina sindrome de Haddad. *®
PHOX2B parece ser el principal gen etioldgico en esta afeccidén, tanto en
términos de frecuencia como de severidad clinica, y la amplisima
variabilidad clinica estaria explicada por la concurrencia de otras mutaciones
y, eventualmente, otros factores modificadores.

La enfermedad de Ondine no solo abarca procesos congénitos sino
también los adquiridos por una lesidon exclusiva de los centros del control
automatico de la respiracion. 4 (®

El signo principal es paro respiratorio transitorio que puede ir
acompafiado de cianosis, con o sin bradicardia. Otras formas de
presentacién: diferidas o retrasadas; ocurren después de la primera semana
de vida; en tal caso el cuadro puede asociarse a sindrome de muerte subita.
En general no se documentan problemas cardiacos o pulmonares, ni
trastornos endocrinos o neuroldgicos. El examen clinico y los estudios de
laboratorio son negativos y excepcionalmente los nifilos muestran hipotonia

moderada. ©



El enfoque terapéutico debe ser multidisciplinar, aunque ird dirigido
principalmente a mantener una adecuada ventilacidon. La necesidad, en
cuanto a horas por dia, de ventilacién depende del grado de afectacién del
paciente y, por tanto, debe individualizarse segun el caso. La ventilacién
invasiva mediante presion positiva se plantea como el tratamiento de
eleccién durante los primeros 3-5 afios de vida 7 ®,  E| empleo de
ventilacion mecanica invasiva prolongada requiere la realizacion de una
traqueotomia. Desde el aino 1997 se ha descrito la eficacia de la ventilacién
no invasiva (VNI) en pacientes afectados del sindrome de Ondine (9 (20
evitando asi la necesidad de una tragueotomia para la ventilacion mecanica
prolongada y sus complicaciones asociadas. **)

El tratamiento inicial de los recién nacidos con el sindrome de
hipoventilacién central congénita consiste en ventilacidn mediante
ventilador presurométrico o volumétrico con interfase nasal u oronasal en
modalidad espontanea -controlada.

La modalidad del soporte ventilatorio depende del grado de
afectaciéon del paciente y por lo tanto debe individualizarse:

-Ventilacion invasiva: se plantea como el tratamiento de eleccién durante
los primeros 3-5 afios de vida.

-Ventilacion no invasiva: a pesar de que se han utilizado técnicas de
ventilacidén no invasiva con presion negativa, parece que actualmente se
han sustituido por las técnicas de ventilacion no invasiva mediante presion
positiva (BiPAP). En pacientes mayores de 5 afos (principalmente en
aquellos que sdlo precisan soporte ventilatorio nocturno, en los cuales
podria retirarse la traqueostomia) se trata de una excelente opcién, con una
alta tasa de éxito.

-Marcapasos diafragmatico: permite una mayor movilidad de la que
disponen los pacientes dependientes de un ventilador mecanico. El
candidato ideal a recibir esta técnica es aquel paciente mayor de 1-2 afos
de edad que requiere ventilacidn mecanica durante 24h al dia y no presenta
enfermedad pulmonar. Las desventajas de esta técnica son el coste, el
malestar asociado al marcapasos y la necesidad de reintervenciones

quirdrgicas para revisién/recambio del marcapasos. ©



MATERIAL Y METODO

Para realizar el estudio, se ha aplicado un disefo de caracter
descriptivo basado en la busqueda de fuentes bibliograficas y con la
aplicacion de competencias del plan de estudios del titulo de graduado en
Enfermeria.

Se ha realizado una revisién bibliografica a través de busquedas en
bases de datos como Scielo, Cuiden Plus, Pubmed, Scopus, Dialnet, entre
otras, y articulos y protocolos de Anales de Pediatria, Asociacion Espanola
de Pediatria y Google Académico.

Las busquedas manuales se realizaron en el catdlogo de libros de la
biblioteca de la Universidad de Zaragoza con las mismas palabras clave que
en las bases de datos.

Las palabras clave han sido: “sindrome de hipoventilacion central
congénita idiopatica”, “enfermedad de Ondine”, “maldiciéon de Ondina”.

Las busquedas fueron realizadas entre Febrero y Abril de 2013,
limitdndose a una fecha de publicacién entre 1994 y 2013. He usado
articulos antiguos de 1811, 1939 y 1970.

Quiero elaborar un plan de cuidados que resulte util para pacientes
que sufran esta enfermedad y su entorno, etiquetando los problemas que
surjan con NANDA, relacionando con NOC y con los NIC o intervenciones a
desarrollar.

Se han buscado los diagndsticos de enfermeria mas frecuentes en la
enfermedad de Ondine y se ha propuesto unos objetivos y unas actividades
gue el equipo de enfermeria debe llevar a cabo.

Este trabajo de investigacion va dirigido a las enfermeras vy

enfermeros que trabajen con este tipo de enfermedad.



OBJETIVO

Este trabajo tiene como objetivo el dar a conocer la enfermedad y
hacer entender los medios mas eficaces en el manejo de un paciente que
padece la enfermedad de Ondine, en todos los aspectos que la rodean.

Proponer un plan de cuidados de enfermeria para el paciente o familia
con enfermedad de Ondine.



DESARROLLO

Los avances cientificos y las mejoras socioecondmicas han influido en
los avances técnicos y terapéuticos. Enfermedades que antes resultaban
mortales han modificado su evolucion y la supervivencia de los pacientes ha
aumentado.

Las patologias que soélo tenian un abordaje hospitalario pueden
tratarse en domicilio, por lo que se necesita ademas, de una familia
implicada y capaz de ocuparse de los cuidados necesarios, disponer de
recursos materiales y de profesionales dispuestos a asumir dicha tarea.

Se traza un plan de actuacién y coordinacion entre el hospital, el
centro de salud, los padres. Se protocoliza la actuacién a seguir en atencién
primaria, en la que se implica a otros profesionales del centro de salud:

pediatra, enfermera y trabajador social. “’(Anexo 1)

Diagnésticos de enfermeria (2%23:242526)(Anexo 2)

-00030. Deterio del Intercambio Gaseoso r/c cambios de la membrana
alveolar-capilar y desequilibrio ventilacion-perfusion, manifestado por
frecuencia, ritmo y profundidad respiratorios anormales, gasometria arterial

anormal, hipoxemia, hipoxia y ph arterial anormal.

Noc: 0403. Estado respiratorio: ventilacion.
Nic: 3140. Manejo de las vias aéreas.
Actividades:
1. Administrar aire u oxigeno humidificados, si procede.
2. Administrar broncodilatadores, si procede.
3. Auscultar sonidos respiratorios, observando las areas de disminucién
0 ausencia de ventilacion y la presencia de sonidos adventicios.
Eliminar las secreciones fomentando la tos o la succidn.
Realizar fisioterapia toracica, si esta indicado.
Realizar la aspiracién endotraqueal o nasotraqueal, si procede.

Regular la ingesta de liquidos para optimizar el equilibrio de liquidos.

® N0 A

Vigilar el estado respiratorio y la oxigenacion, si procede.

10



-00074. Afrontamiento familiar incapacitante r/c estilos de afrontamiento

inadecuados manifestados por pérdidas de significados en la vida.

Noc: 2604. Normalizacion de la familia.

Nic: 7200. Fomentar la normalizacidn familiar.
Actividades: 7

1. Educacion y apoyo a las familias y pacientes.

2. Favorecer comunicacion familia-personal sanitario.

3. Apoyar y facilitar la investigacion de Ondine.

Evidentemente las familias requieren un periodo de entrenamiento en el
manejo de estos pacientes durante su estancia en las unidades antes de ser
remitidos a su domicilio. Los pacientes deben ser monitorizados en el
domicilio con pulsioximetros y un monitor de CO,. La necesidad de
monitorizacién domiciliaria se hace especialmente necesaria en estos
pacientes, debido a la ausencia de respuesta a hipercapnia e hipoxia,
pueden no presentar signos clinicos de dificultad ante una situacion de
compromiso respiratorio. La necesidad, en cuanto a horas/dia, y la
modalidad de este soporte depende del grado de afectacion del paciente vy,
por lo tanto, debe individualizarse segun el caso. ®

Existe una asociacidén, la Asociacién “Ondine”, que es de caracter no
gubernamental y sin animo de lucro, Se creé en Espafia en el afio 2001.
Sus asociados son personas que padecen el Sindrome o Enfermedad de
Ondine, familiares y amigos. La sede esta ubicada en la ¢/ Lucientes n® 10 -
40 C, C.P 29006 (Malaga). (Anexo 3)

Los motivos y objetivos principales de la Asociacion son:

e Ser el punto de encuentro de familiares y afectados para intercambiar

experiencias.

e Estimular y apoyar la investigacién sobre esta enfermedad en cuanto
se refiere a aspectos terapéuticos, como puede ser la busqueda de un
sistema de ventilacion lo mas cdmodo y lo menos daiino posible, ya
que estas personas precisan durante toda la vida, estar conectados a

una maquina de soporte respiratorio mientras duermen.

11



Lo que se pretende con la Asociacion es, que los afectados por esta

enfermedad, sepan que aqui van a tener toda la ayuda y el apoyo que
necesitan. %

-00039. Riesgo de Aspiracion r/c presencia de canula de traqueostomia.

Noc: 1918. Prevencién de la Aspiracion.
Nic: 3200. Precauciones para evitar la aspiracion.
Actividades: %

1. Si tiene que hacer la succidn durante una comida, hagalo
suavemente para evitar la posibilidad de vémito.

2. Durante el bafio hay que tener mucho cuidado para prevenir que el
agua entre dentro del tubo de traqueotomia. Una nariz artificial se
debe poner en el tubo de traqueotomia para prevenir que salpique
agua dentro del tubo. Los nifios con traqueotomia no deben nadar.

3. Para lavar el pelo, eche el agua cuidadosamente sobre el pelo con su
mano como una copa mientras el niflo se recuesta con su cabeza o
espalda apoyada.

4. No usar polvos o aerosoles alrededor de su nifio/a.

5. No debe participar en deportes de contacto fisico.

6. Evite ropa de pelusa o con pelos alrededor del tubo de traqueotomia.
Tampoco usar ropa que pueda bloquear el tubo de traqueotomia.

7. Cuando esta escogiendo una mascota, considerar uno que pueda
vivir afuera o que no pierda su pelo.

8. No fume alrededor de su nifo/a. El humo puede irritar mucho el

pasaje de aire, los pulmones y los oidos.

El manejo domiciliario de los pacientes traqueostomizados, tras el
entrenamiento de los cuidadores, supone la normalizacion de la vida

familiar y social del paciente asi como una medida coste-efectiva para el

sistema sanitario.
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Entre las tareas propias del personal de enfermeria en Atencidon Primaria

destacan las siguientes:

e Administracién de vacunas segun el calendario corregido.

e Alimentacion, se explica a los padres como iran introduciéndose los
nuevos alimentos, de modo que la dieta se adapte progresivamente a
la normalidad: alimentos naturales con equilibrio dietético/nutricional
y posibles problemas que puedan acontecer en la ingestion.

e Fomentar y supervisar actividades propias del nifo (juego, bafo,
paseos...).

e Apoyo a los cuidadores (la familia).

e Seguimiento y reuniones periddicas con el pediatra, enfermera y el

trabajador social.
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CONCLUSIONES

PRIMERA: destacaria la gran importancia que tiene el hacer un
diagndstico y tratamiento precoz de esta enfermedad ya que influira
directamente en el prondstico de la misma a largo plazo y la supervivencia
en estos pacientes.

SEGUNDA: el enfoque terapéutico debe ser multidisciplinar e ird
dirigido principalmente a mantener una adecuada ventilacion. El paciente
requiere soporte ventilatorio domiciliario y por lo tanto debe
individualizarse segun el caso.

TERCERA: el grado de intensidad de la enfermedad es variable; en
algunos casos mas severos, la hipoventilacion se produce tanto durante el
suefio como durante la vigilia. La adquirida, puede presentar una
recuperacion progresiva. Estos pacientes responden bien a la tragueotomia
y ventilacion nocturna asistida, hasta que recuperan progresivamente la
respiracion espontanea durante el suefio. El prondstico de la enfermedad es
variable y depende de la localizacion especifica de la lesion y su

recuperacion que, aunque frecuente, es impredecible.

14



11.

12,

13.

14.

BIBLIOGRAFIA

. Mellins RB, Balfour HH, Turino GM, Winters RW. Failure of automatic control

of ventilation (Ondine’s curse). Medicine (Baltimore) 1970; 49: 487-504.

.Gozal D. Congenital Central Hypoventilation Syndrome: An Update.

Pediatric Pulmonology. 1998; 26:273-82.

.Costa JA Orvay, Pons Odena M. Sindrome de Ondine: diagndstico y

seguimiento: An Pediatr (Barc) 2005; 63(5): 426-32.

. La Motte Fouqué F. Ondine. Berlin: Hatiers, 1811.
. Giraudoux J. Ondine, piece en 3 actes. Paris: Grassets, 1939.

. Mafié Garzén F, Raggio V. Maldicién de Ondina: presentacién de un caso

clinico: Arch Pediatr Urug 2007; 78(1): 29-34.

. Garcia Puga JM, Hortal Carmona J, Hernandez Morillas MD, Hernandez

Robles MC, Lépez Pefla S, Jiménez Romero T et al. Sindrome de
hipoventilacidn central congénita y su continuidad asistencial en atencion
primaria. Acta Pediatr Esp. 2009; 67(8): 396-400.

. Weitzenblum E. Le syndrome d’hypoventilation alvéolaire centrale. En:

Billiard M, ed. Le sommeil normal et pathlogique. Paris: Masson, 1994: 415-
7.

. Revista Mexicana de Peditria. Vol. 71, NUm. 1.Ene-Feb 2004. p 28-32.
10.

American thoracic society. Idiopathic congenital central hypoventilation
syndrome. Am J Respir Crit Care Med. 1999; 160: 368-73.
Enfermedades raras. [Consultado 1 de Abril de 2013]: [aprox. 2 p.].

Disponible en: http://www.enfermedadesraras.es/

Luengo GOmez S, Aranda Jaquotot MT, De La Fuente Sanchez M.
Enfermedades Raras: Situacion y Demandas Sociosanitarias. 12ed. Madrid:
Observatorio de la discapacidad; 2001.

Ministerio de Sanidad y Politica social. Estrategia en enfermedades raras del
Sistema Nacional de Salud. Madrid: Ministerio de Sanidad y Consumo,
Gobierno de Espafia; 2009.

De Gea Garcia JH, Villegas Martinez I, Fernandez Vivas M, Sanmartin
Monzd JL, Jara Rubio R y Martinez Fresneda M. Fracaso en el destete de la
ventilacion mecanica. La maldicion de Ondine: caso clinico y revisidon. Med
intensiva. 2010; 34(4): 282-285.

15


http://www.enfermedadesraras.es/

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

Espinosa R, Alonso Calderén JL. Neurocristopatias y enfermedad de
Hirschsprung. Servicio de Cirugia Pediatrica. Hospital Infantil Universitario
Nifio Jesus. Madrid. Cir Pediatr 2009; 22: 25-28.

Alfonso I, Luzondo R, Papazian O. Enfermedades del suefio en el recien
nacido medicina (Buenos Aires) 2007; 67 (6/1): 556-560.

Gaultier C, Amiel J, Dauger S, Trang H, Lyonnet S, Gallego ], et al. Genetics
and Early Disturbances of Breathing Control. Pediatr Res 2004; 55: 729-33.
Beckerman RC. Home positive pressure ventilation in congenital central
hypoventilation sindrome: More than twenty years of experience. Pediatr
Pulmonol. 1997; 23: 154-5.

Hartmann H, Samuels MP, Noyes JP, Southall DP. Negative extrathoracic
pressure ventilation in infants and young children with central
hypoventilation syndrome. Pediatr Pulmonol.1997; 23:155-7.

Pia Villa M, Dotta A, Castello D, Piro S, Pagani J, Palamides S, et al. Bi-Level
Positive Airway Pressure (BiPAP) Ventilation in an Infant With Central
Hypoventilation Syndrome. Pediatric Pulmonol. 1997; 24: 66-9.

Costa Orvay JA, Pons Odena M, Jorddn Garcia I, Caritg Bosch J, Cambra
Lasaosa FJ y Palomeque Rico A. Ventilacidn no invasiva en lactantes
afectados de sindrome de Ondine: ¢duna indicacion real?. Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos. Servicio de Pediatria. Unidad Integrada.
Hospital Sant Joan de Déu-Clinic. An Pediatr (Barc) 2005; 63(5):441-3.
Nanda International. Diagndsticos enfermeros. Definiciones y clasificacion
2009-2011. 12 ed. Barcelona: Elsevier Mosby; 2010.

Johnson M, Bulechek G, Butcher H, McCloskey J, Maas M, Moorhead S, et al.
Interrelaciones NANDA, NIC y NOC. 22 ed. Madrid: Elsevier; 2007.

Bulechek G, Butcher H, McCloskey J. Clasificacion de intervenciones de
enfermeria (NIC). 52 ed. Barcelona: Elsevier; 2009.

Johnson M, Maas ML, Moorhead S, Swanson E, editores. Clasificacion de
Resultados de Enfermeria (NOC). 42 ed. Madrid: Elsevier; 2009.

Luis Rodrigo MT. Los diagndsticos enfermeros. Revisién critica y guia
practica. 82 ed. Barcelona: Elsevier Masson; 2008.

La Red Familiar CCHS, Organizacion sin fines de lucro y exenta de
impuestos registrada en los Estados Unidos. [ult act 2013; consultado 20

abril de 2013]. Disponible en: www.cchsnetwork.org.

16



28. Asociacion Ondine. [Consultado 1 de Abril de 2013]: [aprox 3 p.].

Disponible en: http://www.sindromedeondine.es/

29. Equipo de Otorrinolaringologia. Manual de cuidados para la traqueotomia.
Cincinnati Children’s Hospital Medical Center. 2010. [Consultado 20 de abril
de2013].Disponibleenhttp://www.cincinnatichildrens.org/assets/0/78/847/8
77/ca9dd0c4-1c50-4c75-bf8f-fee2f407cd42.pdf

17


http://www.sindromedeondine.es/

Anexo 17

Cronograma de atencion

Profesional Periodicidad
Pediatra del hospital Semanal
Pediatra de atencion primaria  Mensual
A demanda
Telefonica
Enfermeria Domicilio 2-3 veces a la semana
Telefonica diaria
Trabajador social Tramites iniciales y a demanda
Otros 061
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Anexo 3

Me puse en contacto con la presidenta de la Asociacién de Ondine en
Espafia, Dolores Arrebola y adjunto la comunicacidon que mantuve por
correo electréonico, dandome el consentimiento para poner sus datos y fotos
y de su hija. A parte de ser la Presidenta de la Asociaciéon es madre de una
nifa con esta enfermedad, Sara Santos Arrebola.

“Hola Noelia soy Dolores Arrebola madre de una nifia con Ondine, estaré
encantada en poder ayudarte dentro de mis posibilidades. Estoy a tu
disposicién, gracias por elegir este proyecto.

La enfermedad de Ondine se puede decir que es una enfermedad oculta ya
que todas las pruebas neuroldgicas y musculares dan normales asi que es
un poco por descarte, si no tienes problemas en el diafragma, si los
pulmones estan bien desarrollados y si el cerebro no tiene nada afectado
pues te comunican que tienes un hijo con esta enfermedad, otro sintoma es
la retencidn de carbonico. En el caso de Sara probaron a ponerle oxigeno su
saturacién era buena pero en los controles el carbodnico estaba mal, con lo
cual la volvian a conectar al respirador.

En el hospital te ensefan a aspirarlos y a cambiarle la canula a ventilarlos
con el ambu, a ponerles el respirador, o sea todo lo que tienes que saber
para que estén en casa igual de atendidos que en el hospital.

Tenemos nifios que no tienen traqueotomia ya que estan con una bi-pap
con mascarilla, pero esto ha sido un proceso largo. En el caso de Sara
primero le tuve que ensefar a respirar por la nariz y fui tapandole la canula
con un tapon de una de las conexiones que tenia el respirador, al principio
no aguantaba, apenas unos minutos pero poco a poco consegui que
estuviera con la canula tapada todo el tiempo que estaba despierta ya que
para dormir la tenia que conectar al respirador. Después tuve que ensefarle
a echar la mucosidad por la boca y por la nariz e iniciamos el proceso de
probarle la mascarilla con la bi-pap en el primer intento no funciono ya que
desaturaba pero al cabo del tiempo volvimos a probarlo y funciono, y asi

seguimos.
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Con diez afios le cerraron la tragueotomia y se acabaron las infecciones,
neumonias y bronquitis y actualmente solo tiene resfriados normales en
invierno y escasos.

Sara tiene 19 afos pero tiene retraso madurativo ya que estando en el
hospital le estuvieron dando ataques epilépticos que controlaron con
medicamentos pero se ve que le afecto a su cerebro.

Tenemos nifios en la Asociacion de la edad de Sara y mas mayores que
estan perfectamente, solo que tienen que dormir con su ventilacion asistida
pero estan estudiando y llevan una vida completamente normal.

Si quieres saber algo mas sobre nosotros estoy a tu disposicion. Un saludo”

Sara Santos Arrebola Dolores Arrebola

(Presidenta de Asociacién Ondine)
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