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Introduccion

Siringomielia, trastorno en el cual se forma un quiste o quistes dentro
de la médula espinal. Dicho quiste, conocido como syrinx, con el paso del
tiempo, aumenta su extension y se alarga, lo que conlleva la destruccion de
una porcion de la médula, desde el centro hacia fuera. “"™° 1 Cuando el
syrinx se ensancha lo suficiente, empieza a afectar a las fibras nerviosas
que transportan la informacién desde el cerebro hacia las extremidades y
demas partes del cuerpo. Por razones que apenas ahora comienzan a
aclararse, el LCR redirigido llena el canal central que se expande y da lugar
a la formacion del syrinx. Las diferencias de presidén a lo largo de la médula

espinal hacen que el liquido se mueva dentro del quiste. 234

Actualmente su incidencia se estima en 8.9 casos por cada 100.000
personas. Afecta por igual a ambos sexos y a todas las razas, y los
sintomas pueden aparecer en cualquier momento de la vida pero lo mas
frecuente es que debuten entre los 25 y 30 afios. En la ausencia de

sintomas, generalmente la siringomielia no se trata. ©®

Se piensa que el primer caso registrado en la historia de siringomielia
podria haber sido el del legendario héroe romano Gaius Mucius Scaevola en
el 509 A.C. Capturado y sentenciado a ser quemado vivo, puso su mano
derecha en el fuego y la sostuvo para mostrar su indiferencia al dolor fisico.
La primera descripcién que encontramos de la cavitacion medular, fue
realizada en 1546 por el anatomista francés Charles Estienne, pero fue en
1824 cuando por primera vez Olliver D Angers utilizé el término
“siringomielia”. La primera descripcion clinica de la siringomielia fue hecha
en 1882 por el neurdlogo aleman Friedrich Schultze, pero fue el neurdlogo
inglés William Richard Gowers quien caracterizd y describié completamente
el cuadro clinico en “A manual of diseases of the nervous system” en el afio
1886. En 1891 el patdlogo austriaco Hans Chiari describié con mayor detalle
el desplazamiento caudal del contenido de la fosa posterior, y en 1894 el
patélogo aleman Julius Arnold aportd otra descripcidn anatomo-patoldgica.
Gracias a estas descripciones el término de malformacion de Arnold-Chiari

quedd para el uso habitual, aunque la tendencia actual es usar el término




de malformaciéon de Chiari. La primera descripcidn neurorradioldgica data de
1921 aunque no seria hasta principio de los 80 cuando comenzd la
utilizacion de la resonancia magnética en el diagnédstico de la siringomielia.
(6,15)

En la actualidad, dos tipos de Siringomielia son los que se conocen
mas a fondo. En la mayoria de los casos, el trastorno esta relacionado con
una anomalia en el craneo que se conoce como malformacion de Chiari I.
Se trata por lo tanto de una anormalidad anatémica que hace que la parte
inferior del cerebelo sobresalga de su posicion normal y se dirija hacia la
region cervical del canal espinal. Actualmente y, debido a la relacion que
existe entre la médula espinal y el resto del sistema nervioso central (SNC),

tiende a llamarse Siringomielia comunicante. /1%

Aunqgue en la actualidad las causas de la Siringomielia no estan bien
entendidas, la etiologia se asocia frecuentemente a la malformacién de
Chiari. La localizacion mas frecuente suele ser en el area cervical o cérvico-
dorsal. La sintomatologia mas caracteristica consiste en una disociacion
sensorial de tipo “siringomiélico”, que conlleva la pérdida de la sensibilidad
termoalgésica con preservacion de sensibilidad profunda, afectacion motora
de ambas manos, siempre bajo la sensacién de dolor, paresia progresiva de
miembros inferiores y pardlisis de los pares craneales mas bajos.’'® La
clinica alterna periodos de remisién, con periodos de exacerbacién. El
diagndstico mas correcto se realiza siempre por medio de Resonancia
Magnética (RM) y el tratamiento varia segun dos técnicas quirurgicas. En
primer lugar craneotomia de la fosa posterior con ampliacion de las
meninges de dicha fosa mediante diferentes tipos de plastia de duramadre,
para ampliar el volumen total de la fosa posterior y hacer desaparecer asi la
malformacién de Chiari. El otro tipo de intervencién quirldrgica consistiria en
la colocacion de una derivacidén de LCR en el interior de la cavidad quistica
intramedular. Esta derivacion puede instalarse en los mismos espacios

subaracnoideo del raquis, o bien en la cavidad pleural o peritoneal. A"ex°
2)(8,9,13)




Con respecto a los medicamentos no tienen valor curativo como
tratamiento de la siringomielia. La radiacién se utiliza con poca frecuencia y
produce pocos beneficios excepto en la presencia de un tumor. En estos
casos, pueden detener la extension de una cavidad y ayudar a aliviar el
dolor. Si bien, la evidencia en los tratamientos farmacoldgicos resulta
escasa, en el tratamiento no farmacoldgico es casi inexistente. Los
tratamientos que podrian beneficiar a estos pacientes se reservan para

cuando han fracasado todos los demas tratamientos.

El segundo tipo de Siringomielia, aunque menos relevante, se
produce como complicacion de un trauma, meningitis, hemorragia o tumor.
En este caso la formacion del syrinx se localizara en la porcidon de la médula
gue haya sido afectada. También en este caso el quiste o syrinx empieza a
expandirse. En este caso se tiende a denominar Siringomielia no
comunicante. Sin embargo, en este tipo, los sintomas pueden aparecer
meses o incluso afos después de la lesion inicial, comenzando con dolor,
debilidad y deterioro sensorial originado en el lugar del trauma. El sintoma
principal de la siringomielia post-traumatica es el dolor, que puede
diseminarse desde el sitio de la lesion hacia arriba. Los sintomas, como
dolor, entumecimiento, debilidad y alteracion en la sensacién de
temperatura, pueden afectar uno o ambos lados del cuerpo. La siringomielia
también puede afectar negativamente a la sudoracién, la funcién sexual vy,
posteriormente, al control vesical e intestinal. El diagndstico correcto se
realiza también mediante Resonancia Magnética (RM) y el tratamiento
consiste en una intervencion quirdrgica en la que los cirujanos expanden el
espacio alrededor de la médula espinal realineando las vértebras o discos
que estan estrechando la columna vertebral. Luego afaden un parche para

expandir la membrana que rodea la médula espinal y contiene el LCR.
(8,9,10,13,20)

Objetivo

Reducir las secuelas biopsicosociales derivadas de la enfermedad y

mejorar la calidad de vida del paciente.




Material y métodos

Para realizar el estudio, se ha aplicado un diseno 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 realiza con el fin de dar a conocer la enfermedad y hacer
entender los medios mas eficaces en el manejo de un paciente que padece
siringomielia, en todos los aspectos que le rodean. En primer lugar
utilizaremos las 14 necesidades de Virginia Henderson, para hacer una
valoracion global, analizando todas ellas, ya que trataremos al paciente

como ser biopsicosocial. 4"

Mediante la utilizacion de las necesidades queremos llegar a la
elaboracion de un plan de cuidados que resulte util y manejable para
pacientes de siringomielia y su propio entorno, etiquetando los problemas
que surjan con NANDA, y relacionando nuestro propio NOC con los NIC o
intervenciones a desarrollar. El manejo de los protocolos establecidos y de
los planes de cuidados existentes en la actualidad en los diferentes servicios
especializados, nos servirdn como guia. Como soporte para buscar la
diferente informacidn necesaria utilicé medios como PubMed o Medline,
también articulos cientificos de la biblioteca de la EUCS, Hemeroteca de la
Facultad de Medicina de la Universidad de Zaragoza, personal sanitario de la
Unidad del Dolor del Hospital Universitario Miguel Servet, y diferentes

revistas cientificas publicadas en Internet.

Desarrollo

Como ya sabemos, la Siringomielia produce tales sintomas como
dolor de espalda, dolor de cabeza, rigidez, debilidad o dolor de hombros,
brazos o piernas, sensacidén extrafa a los cambios extremos de temperatura
y de forma mas grave ataxia, hiperreflexia de extremidades inferiores y
afectaciéon de la sensibilidad profunda. Todos estos sintomas evolucionan de
forma progresiva en la mayoria de los pacientes (66%) a lo largo de varios

anos. Sin embargo, un 16% puede presentar una rapida evolucién. La




duracién media de los sintomas antes del tratamiento quirdrgico es de unos
8 aﬁos. (5,11,21,22)

Relacionando todo lo que sabemos ya acerca de la Siringomielia, nos
damos cuenta de que dicha situacién puede desembocar en un estado de
ansiedad para nuestro paciente que le lleve a modificar sus conductas, que
unido al tratamiento del dolor y de todos los sintomas de la enfermedad,
mejorar la calidad de vida, es lo que nos conduce a nuestro objetivo, es
decir, a lo que queremos conseguir a lo largo del proceso. Partiendo de esta
base, podriamos darle unas etiquetas a nuestro objetivo para que nos
sirvieran de referencia. Podemos encontrar en relacion muchas etiquetas,
pero las realmente destacables son: Ansiedad, r/c cambios en su nuevo
estilo de vida y m/p la preocupacién, Riesgo de deterioro de la integridad
cutdnea r/c inmovilidad, Dolor crénico r/c la enfermedad y Conocimientos

deficientes r/c los cuidados y el régimen terapéutico. (%

A continuacién, nos planteamos que la Siringomielia, con sus
consecuentes incapacidades, aparece de manera inesperada en las vidas de
nuestros pacientes, lo que provoca un desequilibrio psiquico, teniendo
repercusiones en todas las areas. El abordaje terapéutico de esta patologia,
por lo tanto, debe ser biopsicosocial, pues debe abarcar al paciente en toda
su dimension, sus esferas bioldgica, psicoldgica y social, por lo que se
requiere una intervencidn combinada de todo el personal del equipo. Dada
la gran variacidn de la intensidad, la gravedad y la localizacién de los
sintomas, es preciso el tratamiento individualizado del paciente. Teniendo
en cuenta que el tratamiento quirdrgico es el mas efectivo en la reduccidn
del dolor, se dispone de otros dos tipos de tratamientos: farmacolédgico y no

farmacoldgico, los cuales desarrollaremos a continuacién. 12

Comenzaremos con la valoracion de enfermeria de nuestro paciente y
sus familiares donde les daremos informacion objetiva sobre dudas que
manifieste y cuidados que se le aplican, conocer la realidad de los sintomas
y su incapacidad asociada, valorando todo ello bajo la escala de Norton "ex°
Y Le ayudaremos a expresar sus sentimientos, y para ello contaremos con
la colaboracién de la psicdloga. “*!?) El proceso que el paciente atraviesa

desde la aparicion de los primeros sintomas de la enfermedad supone un




acontecimiento traumatico que marca un antes y un después en su vida, y
que afecta en mayor o menor medida cada una de las dimensiones del
paciente. El tratamiento psicolégico puede llevarse a cabo de forma
individual o grupal. Generalmente, el tratamiento lo dirigiremos a tratar la
dificultad emocional o el trauma. Se realizard con el fin de que puedan
desarrollar experiencias emocionales correctoras, de alivio y mejoria, pues,
al sentirse escuchados y comprendidos, transfieren de algin modo al
terapeuta sus miedos y ansiedades. Todo ello englobado bajo la vista del
trabajo en equipo multidisciplinar, basado en la cooperacién y comunicacién

entre todos los integrantes del mismo. 7

También contaremos con el apoyo del terapeuta ocupacional, el cual
nos ayudara evaluar al paciente e instruirle a él y/o al cuidador sobre los
ejercicios apropiados, asesorando sobre cémo facilitarle las Actividades de
la Vida Diaria (AVD). La terapia ocupacional tendrd como objetivo mantener
y reparar la funcion deteriorada y preservar la maxima autonomia y calidad

de vida del paciente. (1*>

Administraremos la medicacidn prescrita, que suele tratarse de
antidepresivos triciclicos, considerados como los mas efectivos en los
dolores neuropaticos, los antiepilépticos como la gabapentina, pregabalina o
lamotrigina y en el caso de que el tratamiento con estos farmacos
fracasase, el facultativo prescribiria opioides fuertes. Todo paciente que
padece Siringomielia, necesitard tarde o temprano ayuda con los

autocuidados, ya que el dolor en algunas ocasiones sera incapacitante. 2%

Mas tarde determinaremos las limitaciones fisicas de nuestro
paciente, proporcionandole ayuda hasta que sea capaz de asumir sus
necesidades, por ejemplo, le ayudaremos para moverse de la silla a la cama
0 viceversa hasta que sea capaz por el mismo. También le facilitaremos la
higiene, implicando en esta labor al cuidador o cuidadores, y mantendremos
la alineacion corporal correcta para evitar dolor y deformidades, es decir, lo
gue se conoce como cambios posturales, que no sélo nos servird para evitar
dolores en nuestro paciente sino también para prevenir la Ulceras por

presion que se pueden dar en los pacientes que tengan la necesidad de




estar encamados o en silla de ruedas. Para evitar las UPP, vigilaremos el
enrojecimiento y la erosion de la piel, a diario. También evitaremos las
fuentes de friccidn y presidon y realizaremos cambios posturales cada 3
horas A"° %) Dotaremos al paciente de los conocimientos necesarios para
mantener la piel en buenas condiciones, entre los que destacan: giros o
cambios posturales, no arrastraste, en el caso de estar en silla hacer
elevaciones de 10 segundos cada 15 minutos aproximadamente, mantener
la piel limpia y usar jabones neutros, comprobar el cojin o colchén para
asegurarnos que sigue cumpliendo su funcién y comer comida sana y beber

liguidos abundantes. (1112

Como en todo paciente con dificultad para el movimiento, encamado
o0 en una silla de ruedas, debemos llevar a cabo desde el personal de
enfermeria el manejo de las vias aéreas, de la eliminacién urinaria y del
estrefliimiento. En relacidn con el manejo de las vias aéreas, colocaremos al
paciente en la posicion que permita la maxima ventilacién, tendremos la
capacidad de valorar la presencia de secreciones y aspirarlas, y realizar la
fisioterapia respiratoria si fuese necesario, Clapping, técnica de masaje
vibratorio que facilita el desprendimiento de las secreciones bronquiales. Se
realiza con las palmas de las manos huecas y las mufhecas relajadas,

aplicando golpes secos, ritmicos y suaves y no debe provocar dolor. %

Continuaremos con el manejo de la eliminacion urinaria, en el que
nos centraremos sobre todo si acontece malestar abdominal por globo
vesical, interviniendo con sondaje vesical si procede y vigilando la propia
permeabilidad de la sonda. También podemos adiestrar al paciente en el
vaciado vesical o en el automasaje, para facilitar la eliminacién. Como
ultimo manejo encontramos el estrefiimiento, muy frecuente en casos de
encamamiento o personas que estan de silla de ruedas, debido a la
inmovilidad del paciente y por el consiguiente menor peristaltismo. En él,
vigilaremos la distensién, el peristaltismo y el malestar de nuestro paciente.
A su vez, administraremos una dieta rica en fibra, y si fuera necesario
aplicariamos masaje abdominal para favorecer el peristaltismo. Como
ultima intervencion de enfermeria a destacar, nos encontramos con facilitar

el aprendizaje, también Ilamado Educacién Sanitaria, en la que




reforzaremos la informaciéon para prevenir o minimizar los efectos de la
enfermedad, motivaremos al paciente y a la familia a participar en los
cuidados y técnicas para conseguir la maxima autonomia en aspectos
relacionados con los cuidados posturales, la higiene del suefio, la
alimentacién y los habitos de vida saludables. Siempre teniendo en cuenta
que para cuidar al enfermo, cada miembro de la familia debe considerar
prioritario su bienestar personal en armonia con el de los demas. El
funcionamiento interno de la familia debera flexibilizarse al maximo. Sera
necesario redistribuir los roles, asumir nuevas obligaciones y fomentar la
creatividad para buscar soluciones frente a situaciones conflictivas.

Finalmente planificaremos el alta, aportando una serie de recomendaciones.
(Anexo 6)(11,12)

Para finalizar nuestro “plan de cuidados” seria aconsejable un
seguimiento en atencion primaria, es decir, realizar una labor de
“acompafamiento” del paciente, atento a sus necesidades y problemas
asociados; valorando los signos de agravamiento del proceso; organizando
las visitas de control al especialista y derivando al paciente al terapeuta o al
asistente social si fuese necesario. Con todo esto se pretende conseguir por
parte del equipo de enfermeria que el dolor no se convierta en el centro de
su vida, y que el paciente sea capaz de disefiar estrategias para minimizar o
eliminar su interferencia en las actividades de la vida diaria y organizarlas

de tal manera que evite aquellas que le provoquen dolor. ®

En opinién personal y en contradiccién con los autores del
“Documento de consenso de malformaciones de la unién craneo-cervical” no
estoy de acuerdo en que los tratamientos no farmacoldgicos del dolor se
reserven para cuando el tratamiento farmacolégico fracasa. Como hemos
expuesto en el presente trabajo, creo que ambos son complementarios y no
tiene porque fracasar el uno para utilizar el otro. Lo ideal es combinar el
tratamiento farmacoldgico con las intervenciones de enfermeria, que en

estos casos se tratan de tratamiento no farmacoldgico.

10

——
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Conclusiones

PRIMERA.- La experiencia obtenida tras la realizacién de este plan me hace
llegar a la conclusién de que los pacientes que padecen una enfermedad

crénica y rara van mas alld de un simple tratamiento.

SEGUNDA.- Al ser un proceso tan complejo, engloba diferentes actuaciones
por parte de los diferentes profesionales del equipo de salud, que se aunan
para poder satisfacer las necesidades de nuestro paciente, y no soélo fisicas,
sino también psicoldgicas y sociales, a la vez que le proporcionamos una

mejor calidad de vida.

TERCERA.- Todos los profesionales enfermeros deberiamos tener los
conocimientos necesarios de esta enfermedad y saber todos los recursos
necesarios que tenemos que prestarle a nuestro paciente, familiares y
cuidador principal para tratar de reducir las secuelas en la realizacion de las
actividades de la vida diaria (AVD).

11
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| —
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Anexos

1.- Imagen gue muestra la malformacidén correspondiente a la

Siringomielia

2.- Vista de la médula tras las intervenciones mencionadas

Antes de la operacion Despues de la operacion 2 aiios despues
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3.- 14 Necesidades de Virginia Henderson

Para Virginia Henderson "la funcién propia de la enfermera consiste en atender
al individuo enfermo o sano, en la ejecucion de aquellas actividades que contribuyen a
su salud o a su restablecimiento (o a evitarle padecimientos en |a hora de su muerte),
actividades que é| realizaria si tuviera la fuerza, voluntad o conocimiento necesario”.
Igualmente corresponde a la enfermera cumplir esta misidn en forma que ayude al
enfermo a independizarse lo mas rdpidamente posible”

Virginia Henderson considera "que los cuidados basicos de enfermeria, como un
servicio derivado del anadlisis de |as necesidades humanas, son universalmente los
mismos porque todos tenemos necesidades comunes". Y estas necesidades basicas
que son comunes a todos los individuos son:

-

Necesidad de respirar normalmente

-

Necesidad de alimentacion/hidratacién adecuada

-

Necesidad de eliminacién

-

Necesidad de movilizacion y mantenimiente de la postura correcta.

-

Necesidad de reposo-suefio

+ Necesidad de vestirse y elegir |a ropa adecuada
+ Necesidad de mantener |a termorregulacion
+ Necesidad de mantenerse limpio e hidratado y con la piel integra

-

Necesidad de mantener la sequridad propia y de otros

-

Necesidad de comunicacién con otros

-

Necesidad de mantener las creencias y la religion

-

Necesidad de trabajar y realizarse

-

Necesidad de mantener actividades Iidicas

-

Necesidad de aprender
< Plan de cuidados individualizado:

¥ Valoracion, basada en las 14 necesidades de Virginia Henderson

¥ Diagnostico de enfermeria, de los aprabados por la N.A.N.D.A.

4.- Escala de Norton modificada por el SALUD vy utilizada en la Unidad

de Lesionados Medulares

ESCALA DE NORTON MODIFICADA POR EL INSALUD

ESTADO S FSFADO
FISICO MENTAL ACTIVIDAD | MOVILIDAD | INCONTINENCIA |[8l{ 5ok
GENERAL
Bueno Alerta Ambulante Total Ninguna
Medi P Tart Camina =
A D
P wida con‘ayuda Ocasional
R, 1 - limitad St Urinaria o
(o}
oy fecal
Estuporoso . Urinaria y
Muy malo omatoss Inmovil Encamado Tacal

CLASIFICACION DE RIESGO:

PUNTUACION DE 5 A 9-----------—-- RIESGO MUY ALTO.
PUNTUACION DE 10 A 12--=------- RIESGO ALTO
PUNTUACION 13 A 14 ---——------- RIESGO MEDIO.

PUNTUACION MAYOR DE 14 ----- RIESGO MINIMO/ NO RIESGO
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5.- Cambios posturales realizados por enfermeria

POSICION SUPINA POSICION LATERAL
Buena alineacion del cusrpo :‘::;m‘;:::b’;_' rahaas
) P Las a'mrohares La catiazs, an
50 onloca una pegunaa almakpdn ankajo I cabaen asta alinesds - -
el piernas pars relaies los miisco los. an linaa racta cor la Vista da frente Hast anan " Ifiié rectn con fs
calumag weriebial, leazn y ln calwes columna varteiil

adai sonteniendy
| pEso dila pierna,

Lot ed0d TRiajBeos descansan o los kadod e coerpo.

POSICION PRONA  Buena alineacion del CUBTRO

e pueda colachr S puade colugsr Dagcansarnsls 4
Wl pEguans Lnn pegquehe Bimnhads mabwrs sabieg a0
slimanada debsjo de piar #acime del e vt colchan s Al lvin
W pAmaE PRI diz lgg mamias 1 distansidn

e ajar los bt ulos. pary disminaie s progidn, o 3 ssnalsin

6.- Recomendaciones al alta

PROGRAMA DE ENFERMERIA

v' Capaz de manejar silla de ruedas.

V" Capaz de voltearse en cama y transferencia silla-cama y cama-silla,
ponerse en prono.

Capaz de aguantar 6-8 horas sentado.
Capaz de ponerse y quitarse corsé o fajas ortopédicas.

Capaz de inspeccionar su piel y reconocer areas de presion
peligrosas.

<

Sabe llevar un horario correcto de cuidados y comprobar puntos de
presion.

Capaz de elevarse en silla y cama con los brazos.

Sabe como toser manualmente.

Conoce signos y sintomas de disreflexia.

Conoce el tratamiento para la disreflexia.

Tiene instrucciones para que hacer en caso de disreflexia.
Conoce su programa vesical y puede hacerlo.

Conoce su programa intestinal y puede hacerlo.

Capaz de administrarse su medicacion.

O R

Sabe los problemas del alcohol y otros productos nocivos, incluso
determinados farmacos no prescritos.

£

Capaz de vestirse o de instruir a otros de como hacerlo.

Por supuesto, que éstos son los objetivos a lograr en cuanto sea posible
por tu parte, pero no es necesario cumplirlos todos para poder ir a casa, si
tus familiares o quienes conviven contigo pueden suplir algunos de los
objetivos aqui detallados, eso puede adelantar la salida a casa.
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