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Presentacion

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad degenerativa
progresiva del sistema nervioso central, que constituye un problema impor-
tante de salud, pese a su escasa prevalencia, por su gravedad y por el impor-
tante sufrimiento que supone para los pacientes y sus familias. La limitada
esperanza de vida de estos pacientes, la gran capacidad invalidante de la
enfermedad, la necesidad de cuidados permanentes y cambiantes, la grave-
dad de las complicaciones, el cambio en la estructura y dindmica familiar
y los problemas emocionales y psicoldgicos que genera, son aspectos dife-
renciadores que requieren respuestas muy agiles, coordinadas, y accesibles
para el enfermo y su entorno familiar.

Pese a ser una enfermedad infrecuente, los profesionales sanitarios,
especialmente los médicos de familia, deben tenerla en cuenta ante diver-
sos signos y sintomas que pueden presentar los pacientes que acuden a las
consultas de atencion primaria, y asi facilitar su deteccion precoz. Ade-
mas, todos los profesionales que pueden participar en la atencién de estos
pacientes a lo largo de su vida deben conocer las pautas mas adecuadas para
su diagndstico y tratamiento, teniendo muy presentes las repercusiones
sanitarias, familiares, sociales y laborales de esta patologia, de modo que se
consiga una atencion integral y de la mayor calidad posible.

Tras una peticiéon de las asociaciones de pacientes, el Ministerio de
Sanidad y Consumo planted, en noviembre de 2005, a la Comisién de Pres-
taciones, Aseguramiento y Financiacion, dependiente del Consejo Interte-
rritorial del Sistema Nacional de Salud, en la que se hallan representadas
todas las Comunidades Auténomas, crear un grupo de expertos para la
elaboracién de un documento en el que se recogiera una guia sobre el diag-
ndstico y tratamiento de la enfermedad y sus repercusiones, con el objeto de
difundirla entre los profesionales sanitarios del Sistema Nacional de Salud
y dotarles de més informacion sobre el abordaje de la problemaética de los
afectados por la ELA.

El grupo de expertos, integrado por profesionales de reconocido pres-
tigio propuestos por las Comunidades Auténomas, las Sociedades Cientifi-
cas y el Ministerio de Sanidad y Consumo, con la activa participacién de los
colaboradores, ha realizado esta guia, que posteriormente ha sido remitida
para su revisién a otros expertos, Sociedades Cientificas y Asociaciones
de Pacientes: Sociedad Espafiola de Medicina Familiar y Comunitaria,
Sociedad Espafiola de Medicina Rural y Generalista, Sociedad Espafiola
de Medicina General, Federacion de Asociaciones de Enfermeria Comu-
nitaria y Atencién Primaria, Asociacién Espafiola de Neuropsiquiatria,
Sociedad Espafiola de Neurologia, Sociedad Espafiola de Cuidados Paliati-
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vos, Sociedad Espafiola de Endocrinologia y Nutricién, Sociedad Espafiola
de Neumologia y Cirugia Toracica, Sociedad Espafiola de Rehabilitacion y
Medicina Fisica, Asociacién Profesional Espafiola de Terapeutas Ocupa-
cionales, Consejo General Trabajo Social, Asociacion Nacional de Bioética
Fundamental y Clinica, Asociacion Espafiola de Logopedia, Foniatria y
Audiologia, Fundaciéon Didgenes y diversas Asociaciones de pacientes,
muchas de las cuales enviaron valiosas aportaciones.

Se ha cuidado especialmente que el documento tuviera un enfoque
multidisciplinar, abordando desde los aspectos mds cientifico-técnicos,
hasta los cuidados psicosociales de los pacientes y sus familias. Por tanto,
este texto es fruto del consenso entre los expertos sobre lineas comunes de
actuacién ante estos pacientes, en la confianza de que pueda ser una herra-
mienta ttil para mejorar la atencién del Sistema Nacional de Salud a los
afectados por esta patologia.

JOSE MARTINEZ OLMOS
SECRETARIO GENERAL DE SANIDAD

Ministerio de Sanidad y Consumo
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1. Breve descripcion e historia
de la enfermedad

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad del sistema
nervioso central, caracterizada por una degeneraciéon progresiva de las
neuronas motoras en la corteza cerebral (neuronas motoras superiores),
tronco del encéfalo y médula espinal (neuronas motoras inferiores). La
consecuencia es una debilidad muscular que avanza hasta la pardlisis,
extendiéndose de unas regiones corporales a otras. Amenaza la autono-
mia motora, la comunicacién oral, la deglucién y la respiracién, aunque se
mantienen intactos los sentidos, el intelecto y los musculos de los ojos. El
paciente necesita cada vez mas ayuda para realizar las actividades de la vida
diaria, volviéndose mas dependiente y habitualmente fallece por insuficien-
cia respiratoria en un plazo de 2 a 5 afios, aunque en el 10% de los casos la
supervivencia es superior.

El conocimiento de la ELA como una entidad independiente tiene
lugar en el siglo XIX, a partir de las observaciones clinico-patolédgicas de los
grandes neur6logos europeos de la época. La primera descripcion conocida
se debe a Charles Bell quien, en su empefio por demostrar la independencia
de las funciones motoras y sensitivas, publica en 1830 en su trabajo “The
nervous system of the human body”, el caso de una paciente con afectacion
bulbar inicial que se extiende progresivamente a las cuatro extremidades,
sin dafio sensitivo ni de otras funciones distintas a las motoras!.

Seran, sin embargo, los estudios de Jean-Martin Charcot (1825-1893)
los que describan las caracteristicas clinico-patoldgicas de la ELA de una
forma similar a como la conocemos hoy en dfa2. El método de Charcot se
basa, en primer lugar, en una observacién minuciosa de los sintomas clini-
cos y de su progresion en cada paciente, para después correlacionarlos con
las lesiones anatémicas comprobadas en la autopsia. Su primera contribu-
cién al conocimiento de la enfermedad ocurre en 1865, cuando presenta en
la Société Médicale des Hopitaux de Paris, el informe de una mujer joven
que desarrolla una debilidad progresiva acompafiada de un aumento en
el tono muscular que provoca contracturas, sin afectacién del intelecto ni
de las funciones sensoriales y preservando el control del esfinter urinario.
En Ia autopsia encontré una degeneracion aislada del cordén lateral en la
médula espinal.

Pocos afios después (1869) y en colaboracién con su colega Joffroy?,
describe dos casos de debilidad infantil progresiva acompafiada de atrofia
muscular, sin aumento del tono ni contracturas, en los que las lesiones
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medulares estdn confinadas a la sustancia gris en el asta anterior medular.
Después de estos hallazgos, propone una doble organizacién del sistema
motor en la médula espinal: la debilidad acompafiada de aumento en el
tono y de contracturas es debida a la degeneracién del cordén lateral, mien-
tras que la debilidad y la atrofia muscular prominente sin contracturas son
consecuencia del dafio en la sustancia gris medular en las astas anteriores.
Pronto se hace evidente la existencia de pacientes en los que se combinan
ambos cuadros clinicos y patoldgicos. En 1871, junto a Gombault, relaciona
la atrofia de los nicleos motores en la parte baja del tronco del encéfalo con
la aparicion de debilidad labio-gloso-faringea caracteristica de la paralisis
bulbar progresiva. Aunque todas las manifestaciones esenciales ya estdn
descritas, el término esclerosis lateral amiotréfica lo utiliza Charcot por
primera vez en 1874 y desde esas fechas la ELA se conoce universalmente
con el epénimo de enfermedad de Charcot.

Al microscopio, la principal caracteristica es la pérdida de neuronas
en el asta anterior medular y en los nticleos motores del troncoencéfalo,
respetando los responsables de los movimientos oculares. Las neuronas
remanentes suelen ser pequefas y aparecen retraidas, estdn cargadas de
un pigmento llamado lipofucsina y contienen ocasionalmente un cuerpo de
inclusion en su citoplasma. En lugar de estas células proliferan astrocitos
fibrosos. La desaparicion de las neuronas motoras tiene como consecuencia
el adelgazamiento de las raices anteriores medulares, la pérdida de gruesas
fibras mielinicas en los nervios motores y un patrén caracteristico de atro-
fia muscular denominado atrofia por denervacién. También existe pérdida
de células de Betz en la corteza motora cerebral, aunque puede no ser un
hallazgo prominente, y la degeneracion de sus axones, el fasciculo corticoes-
pinal, es evidente sobre todo en el cordén lateral de la médula lumbosacra,
aunque con tinciones apropiadas también se demuestra en el tronco del
encéfalo, capsula interna y corona radiada®.

No es hasta mediados del siglo XX cuando se publican los primeros
informes epidemioldgicos acerca de una enfermedad entre la poblacién
nativa chamorro en la isla de Guam, caracterizada por una combinacién de
ELA, parkinsonismo y demencia, que supone la primera causa de muerte
entre los adultos® ©. Cuadros clinicos similares ocurren en otras regiones
del Pacifico Occidental, donde la incidencia era 50 a 150 veces superior
respecto al resto del mundo. Las investigaciones etioldgicas sugieren clara-
mente factores exdgenos mas que genéticos en el origen de la enfermedad,
fracasando, sin embargo, en la identificacién de factores ambientales o
dietéticos que expliquen esta agrupacion de casos.

Entre un 5 y un 10% de todos los casos de ELA son familiares. La
mayoria se heredan de manera autosémica dominante, aunque también se
puede heredar de forma recesiva. En 1993 Rosen’ identifica mutaciones
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en el cromosoma 21, més concretamente en el gen que codifica el enzima
superoxido-dismutasa tipo 1 (SOD-1). En la actualidad se conocen més de
100 mutaciones distintas en este gen, que son responsables del 15 al 20% de
las formas familiares y, por tanto, del 1 al 2% de todas las formas de ELA.
Se desconoce la manera en que el enzima mutado contribuye al desarrollo
de la enfermedad. Animales manipulados genéticamente, que exhiben las
mismas mutaciones humanas, reproducen una enfermedad similar. Por el
contrario, cuando se suprime por completo la expresion del gen y el animal
no produce ninguna cantidad de enzima, la enfermedad no se manifiesta8.
Se ha propuesto una hipétesis segun la cual el enzima mutado seria capaz
de ejercer nuevas acciones que tienen como consecuencia la degeneracion
de la neurona motora.

Las manifestaciones clinicas de las formas familiares y esporadicas de
ELA son idénticas. Las diferencias descritas entre ambas hacen referencia
a la edad de inicio (unos 10 afios antes como media en los casos familiares),
a la incidencia segun el sexo (predominio de varones en las formas espora-
dicas e igualdad para ambos sexos en las familiares) y a la extensién de las
lesiones microscopicas (anomalias en los cordones posteriores y en otros
niicleos medulares) que clinicamente suelen ser silentes”.

Entre los avances surgidos en los ultimos 20 afios de historia de la
enfermedad se incluyen:

e - la creacion de registros de ELA que posibilitan la investigacion epi-
demioldgica;

e - la definicién y posterior revision de los criterios diagndsticos, conoci-
dos como criterios de El Escoriall?;

e - el descubrimiento del riluzol, tinico farmaco que ha demostrado efi-
cacia para incrementar modestamente la supervivencia de los pacien-
tes!l 12,13,

e - el desarrollo de procedimientos efectivos para prolongar la vida
Ill;ediante el manejo adecuado de los problemas respiratorios!#: 1. 16,

e - ¢l nacimiento de equipos multidisciplinares que, respetando la auto-
nomia del paciente, proporcionan soporte vital respiratorio y facilitan
cuidados sintomadticos durante la evolucion de la enfermedad y palia-
tivos al final del proceso!S.
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2. Situacion actual de la ELA -

2.1 Incidencia y prevalencia

El tnico estudio epidemioldgico publicado sobre ELA realizado en Espana
se llevé a cabo en Cantabria a lo largo de un periodo de 12 afios!®. Los
datos epidemioldgicos aqui expuestos en referencia a nuestro pais resultan,
por tanto, de la extrapolaciéon de estos datos. Para calcular las tasas de
mortalidad ajustada por edades entre 1951 y 1990 se utilizé la informacién
proporcionada por el Instituto Nacional de Estadistica a lo largo del mismo
periodo?V.

e - La incidencia universal de la ELA permanece constante entre 1y 2

casos nuevos por cada 100.000 habitantes y afio. Existen agrupaciones
de casos en determinadas regiones del Pacifico Occidental, donde la
incidencia resultaba 50 a 150 veces superior>: ©. Mientras en la Isla
de Guam desciende rdpidamente a lo largo de las dltimas décadas,
se describe un aumento en el nimero de casos diagnosticados cada
afio en el resto del mundo, debido probablemente a una mejora en el
diagndstico y a la mayor supervivencia de la poblacion general, lo que
supone un aumento de la poblacién susceptible?!.
En Espafia la incidencia es de un nuevo caso por cada 100.000 habi-
tantes y afio, se inicia como media a los 60,5 afios en las formas no
familiares y unos 10 afios antes en las familiares, y es causa de una
mortalidad ajustada por edad de 1,5 fallecimientos por cada 100.000
habitantes y afio.

e - La prevalencia descrita en Espaifia es de 3,5 casos por cada 100.000
habitantes. Excepto en las zonas de elevada incidencia (Pacifico Occi-
dental), el rango oscila entre 4 y 6 casos por cada 100.000 habitantes
para el resto de los paises, en los que la ELA no familiar es mas
frecuente en varones (1,78 hombres por cada mujer), aunque esta
tendencia tiende a igualarse por encima de los 70 afios. Para algunos
autores estos datos sugieren que el sexo puede jugar un papel como
factor de riesgo de la enfermedad.

Se acepta universalmente que los casos familiares suponen entre el 5y
el 10% de todas las ELAs, aunque este porcentaje puede estar infra-
valorado!8. En nuestro pais las formas hereditarias suponen el 4,8%.
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El 18% de las familiares presenta una mutacion del gen que codifica
el enzima superéxido-dismutasa tipo 1 (SOD-1), aunque en las formas
aparentes esporadicas también puede detectarse esta anomalia. En
Espaiia el 1,2% de las ELAs no familiares exhiben esta alteracién en
el cromosoma 2122,

2.2 Asistencia sanitaria

En el Real Decreto 1030/2006, de 15 de septiembre, por el que se establece
la cartera de servicios comunes del Sistema Nacional de Salud y el proce-
dimiento para su actualizacién, se incluye una amplia gama de servicios
sanitarios a prestar a todos los usuarios del sistema publico. Aunque no
se seflalan servicios especificos para los afectados por ELA, se recogen
los fundamentales y necesarios para llevar a cabo una atencién sanitaria
adecuada, integral y continuada a todos los usuarios del Sistema Nacional
de Salud, en condiciones de igualdad efectiva, con independencia de su
lugar de residencia. Por otra parte, recientemente se ha publicado el Real
Decreto 1302/2006, de 10 de noviembre, por el que se establecen las bases
del procedimiento para la designacion y acreditacién de los centros, servi-
cios y unidades de referencia del Sistema Nacional de Salud, que posibilita
la creacion de unidades de referencia para atender aquellas patologias que,
por sus caracteristicas, requieren concentrar los casos a tratar.

En el caso de la ELA, la aparicion de nuevos casos hace que siem-
pre haya pacientes recién diagnosticados y familiares a los que hay que
formar e informar. Es imprescindible abordar la atencién del paciente
mediante el control de sintomas, el manejo de los problemas respirato-
rios, el apoyo psicoldgico, el apoyo social y la investigaciéon desde una
perspectiva multidisciplinar, garantizando la asistencia al paciente de
ELA con el nivel de especializacién que requiera la enfermedad en cada
momento.

Las necesidades de los pacientes se multiplican con la evolucion de
la enfermedad, por lo que es fundamental la coordinacion de todas las
actuaciones para trabajar en la misma linea, evitando contradicciones y
reforzando las buenas practicas. La atencidén temprana a estos pacientes
contribuye a su mejor formacion y a la de sus familiares para prevenir
situaciones de deterioro y afrontar el proceso de dependencia. Por ello es
esencial la coordinacién entre los dos niveles asistenciales, independien-
temente de los dispositivos de cada Comunidad Auténoma, en lo relativo
a derivaciones, informacién diagndstica, peticion de pruebas, atencion a
domicilio, seguimiento, cuidados paliativos, etc.
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La atencion coordinada entre atencién primaria y especializada y
mediante equipos interdisciplinares permite dar respuesta a las diversas
necesidades del paciente y su familia. Las distintas disciplinas (Médico
de Familia, Neurdlogo, Neumdlogo, Endocrinélogo, Digestélogo, Médico
Rehabilitador, Enfermero, Fisioterapeuta, Logopeda, Terapeuta Ocupa-
cional, Psicélogo, Trabajador Social) se intercomunican, respetando la
diversidad y la complementariedad, permitiendo una atencién integral a los
problemas que se derivan de la enfermedad.

Aunque en Espafia no estd formalmente reglada la asistencia integral
hospitalaria al paciente de ELA, hay experiencias en algunos hospitales
espafioles que prestan una atencién interdisciplinar al paciente y a su fami-
lia. El consenso en esta forma de trabajar entre los distintos profesionales
sanitarios obedece a la experiencia en la atencién de numerosos casos que
se concentran en determinados hospitales. En este sentido cabe mencionar
las experiencias de trabajo coordinado para el tratamiento y cuidado del
paciente y su entorno familiar de diferentes profesionales en distintos hos-
pitales espafioles como son: Hospital de Basurto (Pais Vasco), Hospital de
Bellvitge, Hospital del Mar y Hospital Santa Cruz y San Pablo (Cataluia),
Hospital Virgen Macarena, Hospital Virgen del Rocio y Hospital Nuestra
Senora de Valme (Andalucia), Hospital Clinico Universitario de Valencia
(Comunidad Valenciana), Hospital Central de Asturias y Hospital Clinico
de Santiago (Galicia).

Por su parte, en el Hospital Txagorritxu y el Hospital Donostia (Pais
Vasco) se planted la necesidad de una aproximacion multidisciplinar que
ayudara a enfermos y familiares a aliviar sintomas y asesorarles en las
decisiones que han de ir tomando. Asi desde hace varios afios un grupo de
especialistas (Neurdlogo, Neumodlogo, Digest6logo y Nutricionista) junto
con el equipo de Cuidados Paliativos se coordinan para agilizar la interco-
municacion entre la familia y los especialistas para que los recursos sanita-
rios se gestionen en el momento necesario.

Es importante destacar la sensibilizacién de las instituciones sanitarias
que poco a poco se va materializando en medidas para paliar un problema
tan importante. Sirva como ejemplo la creacion de cinco “unidades de
ELA” en la Comunidad de Madrid en marzo de 2006 (Hospital Carlos III,
Hospital La Paz, Hospital Gregorio Marafién, Hospital 12 de Octubre y
Hospital Clinico San Carlos).

La atencién, informacién y formacion adecuada a cada caso que se
deriva del trabajo sinérgico estimula en el paciente y en su entorno las
propias decisiones, permite mantener una relacion de cercania y realizar un
cuidadoso seguimiento de la evolucién de la situacién de dependencia del
afectado para posibilitar su adaptacion.
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2.3 Investigacion

En la dltima década se han realizado importantes avances en el conocimien-
to de la etiopatogenia de la enfermedad, gracias a la investigacion basica y
terapéutica.

La investigacion bdsica se centra en el estudio de las hipdtesis etiopa-
togénicas que retinen una mayor evidencia como las alteraciones genéticas
ya mencionadas, la disfuncién del metabolismo mitocondrial, la excitotoxi-
cidad mediada por el 4cido glutdmico (principal neurotransmisor excitador
del SNC) y la activacion de mecanismos de muerte celular programada
(apoptosis), mecanismos interrelacionados que conducen a la muerte celu-
lar (ver apartado 3.5.1. Tratamiento etiopatogénico).

La investigacion terapéutica se centra en la busqueda de nuevos tra-
tamientos basados en el conocimiento de los mecanismos bdésicos citados.
Este tipo de investigacion se facilita por la existencia de diversos modelos
experimentales con ratones transgénicos de la enfermedad, que permiten
estudiar previamente el efecto de los posibles tratamientos antes de pasar a
una fase de ensayos clinicos.

Se pueden diferenciar cuatro lineas principales de investigacion: Medi-
camentos, factores neurotréficos, terapia génica y tratamientos celulares.

Medicamentos: En los tltimos afios se han publicado los resultados de
varios ensayos clinicos con diferentes firmacos que tienen mecanismos
de actuacién muy variados y que desafortunadamente no han mostrado
eficacia (gabapentina, topiramato, oxandrolona, pentoxifilina, celecoxib,
indinavir, coenzima Q 10, vitamina E, creatina). También se han ensayado
moléculas nuevas, no comercializadas (ONO 2506 PO, TCH 346, xalipro-
dem), que tampoco han demostrado eficacia.

Estan actualmente en curso, pendientes de finalizacién o de evalua-
cién, ensayos con otros medicamentos y nuevas moléculas, lo que da una
idea del interés que suscita esta enfermedad en la actualidad (Tabla 1).

En una publicacién reciente?3 se han recogido diversos compuestos
que han sido evaluados en modelos experimentales de la enfermedad o
en pacientes con ELA, con la finalidad de promover la realizacién de
ensayos clinicos de fase IIl. Los autores, revisando la literatura, llegan
a identificar hasta 113 productos que retnen esta caracteristica, aunque
finalmente la lista se reduce a 20, en base a criterios de eficacia en mode-
los experimentales y de su posible toxicidad. Estos 20 productos, reco-
gidos en su mayor parte en la Tabla I, presentan variados mecanismos
de accion y merecen, por los datos preliminares de que se dispone, una
mayor investigacion.
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Tabla 1. Ensayos clinicos en curso con medicamentos para el tratamiento de
ELA

Fase clinica Fase preclinica
Ceftriaxona Fase Il Arimoclomol
Minociclina Fase lll NDGA
Tamoxifeno Fase Il Inhibidor de naaladasa
Talidomida Fase Il Inhibidor de caspasas
Talampanel Fase Il Neotrofin (AIT-802)
Hidroxiurea Inh. agregacion de SOD-1
PYM 50018 Fase |
Fenilbutirato Piloto
R+ Pramipexol Fase Il
AEOL 10150 Fase Il
Memantina Fase Il y Il
Terapia combinada Fase Il

Minociclina + Creatina
Celecoxib + Creatina

Valproato sédico Fase lll
Acetato de glatiramer Fase Il
MCI-186 Fase IlI
EPO y CSF-G Fase Il
Leviracetam Fase Il
ONO-2506 Fase IlI

Factores neurotroficos: Son moléculas implicadas en la supervivencia
neuronal. Los resultados con BDNF no han sido positivos, mientras que
los resultados de los diferentes ensayos con IGF-1 son contradictorios. Con
la eritropoyetina hay evidencia de eficacia en algtin caso aislado, pero sin
confirmacion en modelos de experimentaciéon animal y en cualquier caso
no es segura por las complicaciones trombéticas que presenta. El VEGF ha
mostrado eficacia en fase preclinica.
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Terapias génicas: Su objetivo es interferir en el curso de la enfermedad a
través de la modificacién de ciertos genes. Las estrategias que se emplean
son varias. En todas ellas se trata de ensayos en fase preclinica y con mode-
los de experimentacion animal.

El uso de transportadores virales administrados por via intramuscular,
con genes que expresan tanto VEGF como IGF-1, ha demostrado
resultados positivos.

También se ha demostrado en cultivos celulares que la administracién
de virus con el gen que expresa EAAT aumenta la captacion de acido
glutamico del medio.

La modificaciéon en dos puntos clave de la secuencia de aminoacidos
en la SOD-1 mutada inhibe la formacion de agregados, impidiendo el
desarrollo de la enfermedad.

El papel que puede jugar la glia en la patogenia de la enfermedad es
cada vez mas evidente, como queda reflejado en un estudio en el que
actuando sobre modelos en los que se ha retirado de la microglia el
gen de la SOD-1 mutada, las neuronas con SOD-1 mutada pueden
sobrevivir mas tiempo.

En 1998 Fire y Melo?* publicaron la existencia de un mecanismo por
el cual se puede silenciar un gen o lo que es lo mismo, su capacidad
de sintetizar proteinas. Por ello, estos autores han recibido el Premio
Nobel de Medicina en el afio 2006. La técnica del silenciamiento géni-
co o del RNA de interferencia (RNAIi) ya se ha aplicado en modelos
experimentales de la enfermedad y es una aproximacion prometedora
de un posible tratamiento, en principio para las formas familiares
ligadas a mutaciones de la SOD-1, que podria extenderse a otras alte-
raciones genéticas conocidas. Consiste en interrumpir las instrucciones
génicas para que se sintetice la SOD-1. Se han ensayado dos aproxima-
ciones, ambas con resultado satisfactorio: la primera consiste en inyec-
tar directamente un vector viral en la médula espinal con RNAI, y en
la segunda, en administrar por via IM un vector lentiviral con RNAI,
llegando a las neuronas motoras por transporte retrégrado.

Terapia con células madre: Existen dos posibilidades de tratamiento, una
con células madre embrionarias (CME) y otra, con células madre adultas
endogenas (CMAE).
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Las CME se obtienen de la masa celular interna del blastocito una
semana después de la fertilizacion del évulo, siendo, por tanto, células
pluripotenciales. Estas células tienen la propiedad de poder aislarse y
propagarse en cultivos celulares, con la potencialidad de convertirse
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en cualquier tipo de tejido. Se ha conseguido la diferenciacién en este
tipo de cultivos de CME a neuronas motoras, presentando éstas la
capacidad de poder formar conexiones con otras neuronas vecinas.

A nivel experimental se ha comprobado que las CME humanas
(CMEH) pueden trasplantarse y sobrevivir largos periodos de tiempo
en areas dafiadas, pero no se ha evidenciado una clara recuperacion
funcional.

Otra posibilidad de tratamiento combina aspectos de terapia génica y
celular en un modelo experimental en el que las CMEH son modifica-
das a través de un lentivirus con un gen productor de un factor neuro-
tréfico, concretamente de GDNF (factor neurotréfico derivado de la
glia) humano, que se trasplanta a la médula espinal de un ratén transgé-
nico, evidenciandose la supervivencia de las células durante semanas y
la produccién constante del factor neurotréfico en el lugar requerido.
Las CME también permiten estudiar cémo se produce la diferencia-
cion en los diferentes tipos de tejidos y abre la posibilidad, una vez
diferenciadas, de investigar nuevos firmacos, antes de realizar ensayos
clinicos. En este sentido es interesante la creacién de los llamados
hibridos celulares a través de la fusién de una CMEH con una célula
adulta de la piel. Aunque no pueden utilizarse para trasplante porque
tienen el doble de cromosomas, ya que contienen los genes de ambos
tipos celulares, s6lo expresan las propiedades de las células embrio-
narias. De hecho, la técnica transfiere una célula adulta a un estado
embrionario, siendo esta célula, a su vez, capaz de sobrevivir, crecer y
producir todo tipo de células.

e - Las células madre adultas endégenas (CMAE) se encuentran, por
ejemplo, en la médula 6sea y también se ha comprobado su existencia
en el cerebro y en la médula espinal. Son células multipotenciales y su
capacidad de regeneracion de un tejido dafiado es menor. Sin embar-
go, hoy en dia se estd viendo que pueden desarrollar efectos benefi-
ciosos cuando se trasplantan en el sistema nervioso central. Aunque
se ha visto que las células madre neurales del adulto presentan cierta
dificultad para proliferar en cultivos de laboratorio, la capacidad
regenerativa de las células madre de médula ésea en el organismo ha
permitido el desarrollo de la terapia celular en hematologia.

A nivel experimental se ha comprobado que CMAE de medula ésea
trasplantadas en ratones han migrado al cerebro y se han convertido
en células que parecen neuronas. También se han trasplantado CMAE
de bulbo olfatorio de un ratén adulto en un modelo de raton transgé-
nico, apreciandose aumento de la supervivencia.

Las CMAE cerebrales pueden ser una alternativa al trasplante, si se
pudiera estimular su crecimiento. Ya hay lineas de investigacidn sobre
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los genes y moléculas que intervienen en la division celular, migracién
y especializacién de estas células que se encuentran en determinadas
regiones cerebrales como el bulbo olfatorio.

En modelos animales de ELA se ha visto que el trasplante de células
madre de médula dsea en la médula espinal ha mejorado la funcién
motora de los animales y reduce la muerte de neuronas motoras,
gracias a un efecto neurotréfico de las células madre. Este efecto neu-
roprotector de las células madre puede ser una prometedora via de
uso de terapia celular en la que las células actian como vehiculos de
factores beneficiosos para otras células enfermas.

La Fundacién Didgenes para la Investigacién de la ELA ha iniciado
dos lineas de investigacion basicas en el Instituto de Neurociencias
de la Universidad Miguel Herndndez de Elche. De la primera linea,
abierta en el 2001, se ha conseguido el inicio de un ensayo clinico en
fase I/II de utilizacién de células madre de médula dsea autdlogas
en pacientes con esclerosis lateral amiotréfica, que se esta llevando
a cabo en dos hospitales de la ciudad de Murcia, tiene una duracién
de tres afios y su finalidad es conseguir enlentecer la degeneracion de
las neuronas motoras. El otro proyecto de trabajo iniciado estudia la
regeneracién de neuronas motoras espinales a partir de células madre
embrionarias.

Por otra parte, la investigacion en el manejo de los problemas respiratorios
debera permitir mejorar dia a dia algunos procedimientos que alargan la
vida de los enfermos y mejoran las condiciones en la que ésta trascurre.
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3. Abordaje clinicoy
terapéutico

3.1 Clinica: Signos y sintomas

La ELA es una enfermedad de causa desconocida que da lugar al fracaso
progresivo del normal funcionamiento del sistema motor que dirige, regula
y mantiene la musculatura esquelética, responsable de la capacidad para
moverse y relacionarse con el entorno (andar, manipular, escribir, comer,
vestirse, hablar,...).

En la ELA, las neuronas motoras relacionadas con los movimientos
oculares (oculomotores) y los misculos esfinterianos (relacionados con la
funcién genital y urinaria) no se alteran. Tampoco se afecta la sensibilidad
superficial ni la profunda, el sistema sensorial, el estado de conciencia ni
compromete el funcionamiento del musculo liso, regulado por el sistema
nervioso vegetativo responsable de la inervacion de los drganos internos
(corazdn, intestinos, sistema vascular, etc.).

Las manifestaciones clinicas de la ELA (7abla 2) son debidas al com-
promiso especifico del sistema motor, con preservacion del resto de funciones
del sistema nervioso. La caracteristica clinica mds notable es la asociacion en
un mismo territorio muscular de sintomas y signos, en grado variable, que re-
flejan la afectacion de la neurona motora superior e inferior. La clinica se ini-
cia habitualmente de forma localizada en cualquiera de las cuatro extremi-
dades o en la region cefélica, y puede llegar a producir pardlisis progresiva de
toda la musculatura esquelética en un plazo aproximado de 2 a 5 afios. De
hecho, los problemas respiratorios constituyen la principal causa de ingreso
hospitalario y de mortalidad en los enfermos con ELA'82,

Tabla 2. Manifestaciones clinicas de la ELA.

o Compromiso especifico del sistema motor.

o Asociacion en un mismo territorio de sintomas y signos de afectacion de neurona
motora superior e inferior.

. Inicio localizado.

o Progresion de la paralisis.
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1. Sintomas y signos de neurona motora inferior

A.- Debilidad muscular: Es el sintoma mads relevante de la ELA y se debe a
la muerte progresiva de neuronas motoras. Se manifiesta cuando se ha per-
dido el 50% de la poblacién de neuronas motoras. Inicialmente afecta a un
grupo de musculos y se va difundiendo hacia otros a medida que avanza la
enfermedad.

La debilidad muscular (paresia) se valora mediante el Test Muscular
Manual (TMM) que la gradiia de 0 a 5 (Tabla 3). El explorador ejerce fuer-
za contra resistencia a la contraccién voluntaria de un determinado muscu-
lo o grupo muscular.

Tabla 3. Escala de valoracion del Test Muscular Manual (TMM).

5: Fuerza muscular normal.
4: Disminucién de la fuerza contra resistencia.

3: Imposibilidad de realizar fuerza contra resistencia, pero se mantiene el movimiento
completo contra gravedad.

2: Movimiento incompleto contra gravedad.
1: Contraccion muscular sin movimiento.

0: Ausencia completa de contraccién muscular.

Normalmente es suficiente valorar los siguientes grupos musculares:

e  Enlaregion cervical: Flexores y extensores del cuello.
e  Enextremidades superiores:
—  Elevacion del brazo (deltoides).
—  Flexion del codo (biceps).
—  Extensién del codo (triceps).
—  Flexores de la muiieca.
—  Extensores de la muifieca.
e  Enextremidades inferiores:
—  Flexion de la cadera (psoas).
—  Flexion de la rodilla (musculos isquiotibiales).
—  Extension de la rodilla (cuddriceps).
—  Extension del tobillo (tibial anterior).
—  Flexion del tobillo (gemelos).

Para valorar la fuerza de prension de las manos puede utilizarse un dinamo-

metro manual. Otra técnica, que requiere instrumental adecuado, consiste
en determinar la fuerza desarrollada por la contraccion muscular isométri-
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ca. Se utiliza para el estudio del grado de progresiéon de la enfermedad, es-
pecialmente en ensayos clinicos.

B.- Atrofia muscular: Es debida a la pérdida de fibras musculares produci-
da por la denervacién. Aparece concomitante con el grado de debilidad
muscular. En fases iniciales es facil de observar por simple inspeccién en las
manos, especialmente en la musculatura intrinseca (eminencia tenar, inte-
réseos), en la lengua y en las piernas. Es mas dificil de objetivar en otras lo-
calizaciones, especialmente en mujeres y personas obesas, en las que puede
estar enmascarada por el paniculo adiposo. A medida que avanza la enfer-
medad, se generaliza.

C.- Fasciculaciones: Son contracciones espontdneas de un conjunto de fi-
bras musculares inervadas por una misma neurona motora (unidad moto-
ra), debidas a alteraciones de la excitabilidad de la membrana de la neurona
motora inferior o de su axén.

A diferencia de las fibrilaciones (contraccién de una tnica fibra mus-
cular) que solamente se objetivan mediante electromiografia, las fascicula-
ciones pueden observarse por inspeccion visual, para lo que es necesario
disponer de suficiente luz y mantener la mirada detenidamente durante va-
rios segundos en las zonas en las que es mas facil observarlas: brazos, panto-
rrillas, térax y abdomen. En personas con abundante paniculo adiposo pue-
de ser dificil verlas por simple inspeccion, por lo que sera necesario palpar
detenidamente varios musculos para poder detectarlas. En la lengua hay
que tener especial precaucién para no confundirlas con los movimientos
continuos que presentan muchas personas al protruirla, pues las fascicula-
ciones se observan en los bordes laterales de la lengua. No dejan lugar a du-
das cuando se acompaiian de atrofia lingual.

Aunque las fasciculaciones no son un signo patognomonico de la en-
fermedad, ya que también pueden observarse en otras patologias que se
acomparfian de denervacién (por ejemplo, radiculopatias, siringomielia,
neuropatias periféricas axonales), su presencia constituye uno de los hallaz-
gos més destacados de la ELA. Las fasciculaciones que se observan en la
ELA son difusas en dos aspectos: dentro de un mismo musculo se reprodu-
cen en multiples unidades motoras y, por otro lado, se evidencian en grupos
musculares en los que la debilidad muscular todavia no se ha hecho patente.
Se observan con el musculo en reposo, su frecuencia es baja e irregular y se
repiten a intervalos entre uno y cinco segundos. A menudo el paciente no es
consciente de ellas.

Las fasciculaciones benignas, sintoma muy frecuente en personas sin
ninguna patologia, desencadenadas por diversas causas (esfuerzo fisico, far-
macos), tienen unas caracteristicas distintas, pues se localizan en una zona
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concreta de un musculo, tienen una frecuencia de varias contracciones por
segundo, se repiten con cierta regularidad y desaparecen al cabo de un cier-
to tiempo (minutos a horas). Normalmente son percibidas por la persona
que las presenta.

D.- Calambres musculares: Las rampas o calambres musculares son con-
tracciones dolorosas involuntarias sostenidas de los musculos que se acom-
pafian de contractura palpable, de 30 a 45 segundos de duracién. Al igual
que las fasciculaciones pueden tener multiples causas y presentarse en suje-
tos sanos, especialmente las de aparicién nocturna o tras ejercicios intensos,
localizados principalmente en las pantorrillas. En la ELA pueden preceder
a la aparicién de la debilidad muscular, se desencadenan con minimas con-
tracciones musculares (por ejemplo, durante la exploracion) y afectan a
cualquier musculo (cuello, mandibula, manos, brazos, abdomen, muslos).

E.- Hipotonia y arreflexia: La pérdida de tono muscular y la ausencia de re-
flejos miotdticos son caracteristicas de las pardlisis periféricas. Se pueden
observar en las formas de atrofia muscular primaria, aunque en la ELA, Ia
caracteristica es la presencia de reflejos exaltados o patolégicos en territo-
rios con debilidad muscular.

2. Sintomas y signos de neurona motora superior

Mientras que la debilidad muscular por lesiéon de la neurona motora infe-
rior puede ser valorada mediante el TMM o métodos cuantitativos (dina-
moémetro, contraccion voluntaria isométrica) y objetivada mediante los ha-
llazgos de la electromiografia (EMG), no sucede lo mismo con la lesion de
la neurona motora cortical y de su via (piramidal o cérticoespinal). La ex-
ploracion clinica sigue siendo el método mas adecuado para poder objeti-
varla, las exploraciones complementarias (estimulaciéon magnética trans-
cortical, neuroimagen) requieren tecnologia no siempre disponible y sus re-
sultados son todavia objeto de investigacion.

A.- Debilidad muscular: La pérdida de neuronas motoras corticales no da
lugar propiamente a debilidad muscular, sino a forpeza y pérdida de destre-
za, mientras que el balance de la fuerza muscular puede seguir siendo nor-
mal. El paciente puede manifestar sensacioén de agarrotamiento que le difi-
culta los movimientos de la extremidad (por ejemplo, arrastrar una pierna,
imposibilidad para poder realizar movimientos rdpidos, como golpeteo re-
petido con los dedos de las manos o con los pies). Es debida a la pérdida del
control inhibitorio que ejerce la via corticoespinal sobre las neuronas moto-
ras inferiores que inervan los musculos antagonistas.
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B.- Espasticidad: Como consecuencia de la ausencia de relajacion de los
musculos antagonistas, el tono muscular en estos musculos aumenta, dificul-
tando los movimientos en los que participan grupos musculares antagéni-
cos. Se pone de manifiesto explorando los movimientos pasivos de flexoex-
tension a nivel de codo y muiieca en las extremidades superiores y de la ro-
dilla y tobillo en las inferiores. Al realizarlos se encuentra una resistencia
anormal, especialmente al inicio, que luego cede bruscamente (fendmeno
de la navaja). En las extremidades superiores predomina en los flexores y
en las inferiores en los extensores. La espasticidad también puede ser des-
crita con otros apelativos: hipertonia piramidal o rigidez muscular.

C.- Hiperreflexia: Los reflejos musculares profundos, regulados por el arco
reflejo miotdtico a nivel medular, quedan liberados a consecuencia de la
pérdida del control por parte de la neurona motora cortical. La hiperrefle-
xia en toda su expresion patoldgica presenta las caracteristicas siguientes:

a) Aumento del drea reflexégena: la percusion con el martillo de reflejos
en zonas de un musculo que habitualmente no desencadenan ninguna
respuesta, es capaz de producir la contracciéon muscular refleja.

b)  Reflejos policinéticos: Un tnico golpe con el martillo puede desenca-
denar varias contracciones repetidas.

c)  Difusién hacia otros miisculos: Por ejemplo, al percutir el reflejo rotu-
liano puede producir la contracciéon de los musculos aductores del
muslo, incluso difundir a los de la extremidad contralateral.

Sin embargo, no en todos los casos de ELA se halla una franca hiperreflexia
en las fases iniciales. Lo mds frecuente es hallar reflejos vivos, pero sin los ha-
llazgos descritos. El hallazgo de un reflejo muscular profundo conservado en
un musculo parético y con atrofia sugiere compromiso de neurona motora
superior. También es frecuente observar asimetria de los reflejos musculares
profundos (por ejemplo, hiperreflexia localizada en la extremidad parética).

D.- Reflejos patoldgicos: A diferencia de los reflejos miotaticos, que son
monosindpticos, los reflejos patoldgicos son polisindpticos, pues en su géne-
sis intervienen multiples sinapsis neuronales a distintos niveles del sistema
nervioso. Se recomienda explorarlos de forma sistemadtica, ya que su presen-
cia corrobora la afectacién de neurona motora superior.

a)  Reflejos patologicos en las extremidades inferiores:

e  Signo de Babinski: Es el mas conocido y patognomoénico de lesion de
la via piramidal. Aunque sélo se encuentra en un 50% de pacientes con
ELA, su presencia es un signo inequivoco de la enfermedad, siempre
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que vaya asociado a signos de compromiso de neurona motora me-

dular.

e Clonus: Son contracciones musculares repetidas (clonias) desencade-
nadas por estiramiento pasivo y mantenido de un musculo. Los més fa-
ciles de evocar son:

—  Clonus rotuliano: Desplazando rapidamente la rétula hacia abajo
se produce un estiramiento del tendén del cuddriceps que desen-
cadena contracciones repetidas del musculo cuddriceps.

—  Clonus aquileo: La flexion pasiva brusca del tobillo con la rodilla
semiflexionada provoca estiramiento del tendon de aquiles que
desencadena contracciones repetidas del musculo gemelo.

b)  Reflejos patologicos en las extremidades superiores:

e Signos de Hoffmann y Rossolimo: Se obtienen percutiendo con los de-
dos o con el martillo de reflejos la cara palmar del pulpejo del dedo
medio o pinzando la ufia del dedo pulgar o medio de la mano estando
ésta semiflexionada. La respuesta patoldgica es la misma en ambos ca-
sos: flexion de los dedos. Hay que tener en cuenta que el hallazgo aisla-
do de este signo no necesariamente refleja patologia, sino que requie-
re la presencia de otros signos de liberacién de la via corticoespinal
(piramidal).

e Reflejo palmomentoniano: Se obtiene mediante el rascado de la palma
de lamano con el dedo del explorador. Cuando es patoldgico, se obser-
va una contraccion a nivel del muisculo mentoniano ipsilateral. Aun-
que el origen de este reflejo no estd dilucidado, en los pacientes de
ELA es muy frecuente encontrar una respuesta patoldgica. En este
caso es indicador de liberacion de la via cérticoespinal.

E.- Labilidad emocional: También conocida como risa y llanto espasmaédi-
cos. El paciente presenta accesos de risa o lloro de forma incontrolada ante
minimos estimulos emocionales o incluso sin una causa aparente. Es una
manifestacion caracteristica del sindrome pseudobulbar, cldsicamente des-
crito en la demencia vascular (sindrome lacunar). Es un hallazgo frecuente
en la ELA cuando hay compromiso de musculatura bulbar. Implica libera-
cion de las vias corticobulbares por lesion de la neurona motora cortical.

En la Tabla 7 del apartado 3.2. Diagndstico, se resumen los signos y
sintomas de lesion de las neuronas motoras.

3. Reflejos patolégicos en los musculos de la via aérea
extratoracica

El paso a la via aérea de saliva no deglutida o de restos alimentarios reteni-
dos en las valléculas o en los senos piriformes desencadena una contraccion
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muscular, con cierre de la glotis y aparicion de episodios de sofocacion
(“chocking”) o accesos de tos repetidos y angustiantes®,

En condiciones normales, la ventilacion y la deglucién se coordinan de
forma que durante la deglucién se produce una apnea que es seguida de una
espiracion para arrastrar hacia el exterior los posibles restos de alimentos
no deglutidos. En algunos pacientes con ELA, este patrén esté alterado y a
la apnea durante la deglucién prolongada puede seguirle una inspiracién, lo
que aumenta de forma significativa el riesgo de aspiracion?’.

Durante la ventilacién mecdnica no invasiva (VMNI), el paso del aire
supone un estimulo mecdnico que puede provocar contracciones de los
musculos laringeos. En ocasiones estas alteraciones interfieren la efectivi-
dad de la VMNI hasta el punto de provocar su fracaso'®.

Formas de inicio

Los primeros sintomas de la enfermedad se manifiestan por la aparicién sin
causa aparente, en ocasiones después de un traumatismo, de debilidad y
pérdida de fuerza localizadas en un grupo muscular inervado por uno o mas
miotomas adyacentes, en cualquiera de las cuatro extremidades o en la re-
gion cefalica (bulbar). Los sintomas iniciales mas frecuentes que motivan
que el paciente consulte son:

e  En las extremidades superiores, pérdida de fuerza en la mano, que se
manifiesta al inicio por dificultad para abrir una pinza de tender la
ropa, abrocharse los botones de la camisa, o coger objetos. Con menor
frecuencia también puede manifestarse por debilidad a nivel mds pro-
ximal que provoca dificultad para levantar pesos o mantener los bra-
zos extendidos.

e  En las extremidades inferiores, debilidad en el pie. Los sintomas mas
precoces son la imposibilidad para extender el dedo gordo o el pie cai-
do, que puede comportar torceduras repetidas del tobillo. Esta forma
de inicio se denomina clasicamente “pseudopolineuritica”. Al igual
que en las superiores, también puede iniciarse por debilidad a nivel
mads proximal.

e  Encabezay cuello, la debilidad de los musculos de la lengua y de la fa-
ringe da lugar a disartria y disfonia, con dificultad progresiva para pro-
nunciar palabras, especialmente las consonantes linguales y palatales.
También, aunque menos frecuente en las fases iniciales, puede ocasio-
nar dificultades para la deglucion (disfagia), especialmente de liqui-
dos, lo que puede provocar episodios de tos por el paso del liquido a la
traquea. La disfagia aislada, sin disartria, es excepcional y hace sospe-
char otras causas (por ejemplo, miopatia inflamatoria).

GUIA PARA LA ATENCION DE ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA (ELA) EN ESPANA 35



e  Mas raramente, la enfermedad se manifiesta ya de entrada de forma
mds generalizada, afectando a las cuatro extremidades, con sintomas
de fatiga al andar o para levantar pesos. El paciente puede también no-
tar sensacion de rigidez y torpeza de movimientos, que pueden predo-
minar en un hemicuerpo (forma hemipléjica).

e  Enun 2% de casos se inicia por sintomas respiratorios, debidos a que
la debilidad muscular afecta precozmente a los musculos respiratorios,
especialmente al diafragma. La aparicién de disnea desencadenada
por esfuerzos minimos (por ejemplo, subir las escaleras de su casa) en
un paciente habituado a realizar estos ejercicios sin presentar ningin
problema, puede ser el primer sintoma de la enfermedad.

Estas formas de inicio de la ELA, aparentemente localizadas, inducen a me-
nudo una orientacién diagnéstica errénea (sindrome de tinel carpiano, ra-
diculopatia cervical, hernia discal lumbar, patologia laringea,...). Ello da lu-
gar a que el paciente sea referido a otras especialidades, especialmente a
traumatologia y otorrinolaringologia, lo cual puede generar un notable re-
traso en el diagnostico, hasta que la progresion o la aparicion de nuevos sin-
tomas motivan la consulta a un neurélogo. Esta es la principal dificultad con
la que se enfrenta el médico de familia, generalmente el primero al que el
paciente consulta.

Formas clinicas

El diagnéstico de ELA requiere la asociacion de signos de neurona motora
superior e inferior. Sin embargo, al inicio de la enfermedad los signos de una
de ellas pueden estar ausentes. Esto ha llevado a la descripcion de distintas
formas clinicas en funcién de la semiologia predominante:

1. Forma clasica de ELA.- Asocia hallazgos tipicos de neurona motora
cortical y medular; suele iniciarse en extremidades superiores y pro-
gresar en poco tiempo hacia el resto de la musculatura, incluida la
bulbar.

2. Esclerosis lateral primaria.- Se manifiesta exclusivamente por un sin-
drome de neurona motora cortical y de sus vias cérticoespinal y bul-
bar;la supervivencia de los afectados suele ser superior a los 5 afios.

3. Amiotrofia espinal progresiva (atrofia muscular primaria).- Se mani-
fiesta por signos de neurona motora medular, los signos de neurona
motora superior estdn ausentes. Su progresion suele ser mds lenta. En
esta forma hay que plantearse siempre el diagndstico diferencial con
las amiotrofias espinales hereditarias y neuropatias motoras con blo-
queos de conduccion.
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Paralisis bulbar progresiva.- Se manifiesta de entrada por un sindrome
bulbar (disartria, disfonia, disfagia), con signos de neurona motora in-
ferior bulbar (atrofia de la lengua y fasciculaciones linguales) acompa-
flados de labilidad emocional y signos de liberacién de la via corticoes-
pinal a nivel de extremidades (hiperreflexia, espasticidad).

De forma més simple, se diferencian en formas espinales, cuando no se afec-
ta la musculatura bulbar, y en formas bulbares, en el caso contrario.

Independientemente del tipo de inicio de la enfermedad, alrededor

del 80% de los pacientes con ELA desarrollaran, a la larga, signos y sinto-
mas de afectacion bulbar, principalmente disfagia, disartria y alteraciones
de la tos'*282%:3% Cuando el trastorno motor impide por completo la pro-
duccién del lenguaje oral, se habla de anartria.

a)

b)

Disfagia: La disfagia es la alteracion del transporte del alimento desde
la boca hasta el estémago. En la disfagia pueden producirse dos tipos
de alteraciones: falta de eficacia, que tiene como consecuencia la des-
nutricién y deshidratacion, y falta de seguridad, con riesgo de aspira-
cion, infeccién respiratoria, neumonia y asfixia.

Cuando el paciente no tiene reflejo tusigeno, puede sufrir una disfagia
silente y mayor riesgo de infeccidn respiratoria. Por otra parte, la difi-
cultad para toser y aclarar la garganta eficazmente de forma volunta-
ria limita las posibilidades de despejar los residuos de la faringe.

En las personas con ELA de inicio bulbar la disfuncién lingual es uno
de los sintomas iniciales, con dificultad para masticar, impulsar el bolo
y controlar los liquidos. Los pacientes con ELA de predominio corti-
coespinal no suelen experimentar cambios en la deglucién hasta afios
después del diagndstico; en estos casos suele alterarse inicialmente la
movilidad velar y faringea. El primer signo de disfagia puede ser una
progresiva pérdida de peso.

Los principales signos de disfagia son episodios de atragantamiento,
cambios de la voz (voz humeda) después de deglutir, fatiga durante las
comidas, infecciones respiratorias y pérdida de peso.

Disartria y comunicacion: Las alteraciones que afectan al habla son:

—  Reduccién de la funcidn respiratoria, que causa hipofonia y emi-
sién entrecortada.

—  Disartria de tipo mixto, en la que pueden producirse imprecision
articulatoria y alteraciones del timbre de la voz como aspereza, hi-
pernasalidad e inestabilidad, asi como enlentecimiento del habla.

La dificultad en la comunicacién implica una limitacién importante de
la actividad y de la participacién social. Es importante que en el mo-
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mento en que el habla ya no es inteligible, la persona afectada y sus fa-
miliares dispongan de habilidades de comunicacién y se hayan familia-
rizado con ayudas técnicas adecuadas que la optimicen. La capacidad
de comunicarse debe ser un objetivo de los cuidados a lo largo de la
enfermedad y especialmente en la fase final.

c¢)  Alteraciones de la tos: La afectacion bulbar impide el cierre firme de la
glotis durante la fase compresiva y altera la estabilidad de la via aérea
extratordcica durante la tos. Este problema llega a impedir una tos es-
pontanea efectiva y supone, ademds, una seria interferencia para los
procedimientos de ayuda para la tos?®3%:31,

3.2 Diagnostico

El diagnéstico de la enfermedad es principalmente clinico y también elec-
trofisiolégico. En el afio 1990, la Federacion Mundial de Neurologia esta-
bleci6 los criterios diagndsticos conocidos como criterios de El Escorial®?
(Tabla 4), en la reunién que tuvo lugar en esa ciudad. Dichos criterios per-
manecen vigentes tras su revision en 1998, momento en el que se establecen
los criterios de arlie en los que se afiaden a los criterios clinicos pruebas de
laboratorio (electromiografia, neuroimagen,..)'’ (7abla 5).

A pesar de esto, el diagndstico temprano de la enfermedad sigue sien-
do muy dificultoso®y el tiempo que transcurre entre la aparicion de los pri-
meros sintomas hasta la confirmacién del diagndstico puede prolongarse
hasta 9-14 meses o incluso mas segun series de diferentes paises®* 3. Las
principales causas en el retraso en el diagndstico son la falta de familiaridad
de muchos médicos con la enfermedad, la presentacion con formas inusua-
les, la coexistencia de otra enfermedad o los falsos negativos ante la existen-
cia de hallazgos neurorradioldgicos que no justifican la enfermedad.

Esta tardanza en el diagndstico conlleva un retraso en el establecimien-
to de pautas o tratamientos no farmacoldgicos y farmacolégicos que pudie-
ran aumentar la supervivencia y mejoria en la calidad de vida del pacient636,
asi como la posibilidad de participar en otro tipo de estrategias como ensa-
yos clinicos. Por tanto, una mayor difusién de los sintomas y signos de ELA
podria contribuir a un diagnéstico mas precoz y con mayor grado de certeza.

En la atencién a pacientes con ELA debieran respetarse dos principios
generales: por un lado, la necesidad de informar adecuadamente tomando en
consideracion los aspectos socioculturales y el contexto psicosocial del pa-
ciente y su familia y, por otro, asegurar la continuidad de los cuidados.

En cuanto al primer aspecto, algunos estudios han publicado que en la
mitad de los casos esta informacién no se realiza de forma correcta mien-
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Tabla 4. Criterios de El Escorial

El diagnés-
tico de ELA Categorias de ELA
requiere:
1. Signos de Definida: MNS + MNI
MNS en tres regiones.
2. Signos de Probable: MNS +

MNI MNI en dos regiones

3. Curso pro- (MNS rostral a MNI).

gresivo Posible: MNS + MNI
en una region; MNS
en dos o tres regio-
nes (ELP).
Sospecha: MNI en
dos o tres regiones
(AMP).

Deben estar
ausentes:

1.Trastornos sensitivos
2. Disfuncion esfinte-
riana

3. Problemas visuales
4.Trastorno autonémico
5. Enfermedad de Par-
kinson

6. Enfermedad de
Alzheimer

7. Exclusién de otras
entidades que mimeti-
zan la ELA

El diagnéstico de ELA
se apoya en:

1. Fasciculaciones en
una o0 mas regiones

2. EMG con cambios
neurogénicos

3. Velocidades de con-
duccién motora y sensi-
tiva normales (latencias
distales pueden estar
aumentadas)

4. Ausencia de bloqueos
de conduccién

Regiones: Bulbar, cervical, toracica y lumbo-sacra.

MNI: Neurona motora inferior
AMP: Atrofia muscular progresiva

MNS: Neurona motora superior.
ELP: Esclerosis lateral primaria.

Tabla 5. Criterios de Arlie. Categorias diagnésticas

Nivel de certeza diagnéstica

ELA clinicamente definida

ELA clinicamente probable

ELA clinicamente probable
con apoyo de laboratorio

ELA clinicamente posible

Caracteristicas clinicas
Signos y/o sintomas de MNS y MNI en = tres regiones

Signos y/o sintomas de MNS y MNI en = dos regiones
y

obligatoriamente algun signo de MNS rostral a signos de

MNI

Signos y/o sintomas de MNS y MNI en una region,

o

signos y/o sintomas so6lo de MNS en = una regién;

y

cualquiera de ellas acompafnada de signos de MNI en
EMG en = dos regiones

exclusién de otras causas a nivel de laboratorio y RM

Signos y/o sintomas de MNS y MNI en una regién
o

signos y/o sintomas de MNI en = dos regiones

o

signos y/o sintomas de MNI rostrales a los de MNS

y

exclusién mediante EMG de otros diagnésticos pero sin

criterios de afectacion de MNI en dos regiones
exclusién de otras causas a nivel de laboratorio y RM

Regiones: Bulbar, cervical, toracica y lumbo-sacra.

MNS Neurona motora superior

EMG Electromiografia

MNI Neurona motora inferior
RM Resonancia magnética
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tras que otros demuestran que una adecuada comunicacién facilita la con-
fianza del paciente y mejora sustancialmente su adherencia a los cuidados
y tratamientos!8: 37- 38, En la Tabla 6 se recogen algunas recomendaciones
a la hora de comunicarse con un paciente con diagnostico de ELA.

Tabla 6. Reflexiones a la hora de informar a un paciente de ELA

e Busque un lugar tranquilo.

e Esté absolutamente seguro del diagnoéstico.

e El paciente tiene derecho a conocer su situacion.

e Dediquele el tiempo suficiente.

e No existe una formula. Averigiie lo que el paciente sabe.
e Utilice un lenguaje sencillo.

e Dé la oportunidad de preguntar.

e Explique las complicaciones de la enfermedad y cuando las haya, informe de las
alternativas terapéuticas.

e No establezca limites ni plazos.
e Asegure la continuidad de la atencién.

¢ Informe acerca de los diferentes tratamientos y la posibilidad de participar en
protocolos de investigacion.

e Facilite o acepte la posibilidad de una segunda opinion (si el paciente quiere).
e Asegure que respetara su autonomia y capacidad de decision.

e Extreme la delicadeza.

¢ No diga nada que no sea verdad.

e Procure no quitar la esperanza.

3.2.1 Proceso diagnostico

A. Anamnesis y exploracion fisica

Para establecer un diagndstico correcto es necesaria una completa anam-
nesis que incluya preguntas como exposicion a téxicos, contactos de riesgo,
sintomas sistémicos que hagan sospechar la existencia de problemas meta-
bdlicos u otras enfermedades subyacentes.
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A fin de disponer de otros sintomas que conduzcan a una orientacién
diagnéstica correcta es importante realizar un interrogatorio dirigido con
preguntas concretas sobre sintomas que espontdneamente el paciente no
suele referir:

e - Los calambres musculares pueden preceder a la aparicion de la debili-
dad muscular en ocasiones en meses.

e - Cambios en la fuerza muscular relacionados con los cambios de
temperatura. La debilidad muscular empeora con el frio. El paciente
refiere un aumento de las dificultades motoras en ambientes frios.

e - Apariciéon de movimientos bajo la piel (fasciculaciones musculares).

e - Presencia de sintomas negativos: ausencia de dolor, parestesias,
alteraciones esfinterianas, diplopia.

e - Existencia de antecedentes familiares de ELA.

e - La labilidad emocional en estas fases iniciales suele pasar desaper-
cibida, por lo que se debe preguntar al paciente o a su familia si han
notado que no puede controlar adecuadamente sus emociones ante
minimos estimulos (reir o llorar).

En la exploracién fisica se buscardn signos de afectacion de neurona moto-
ra superior y/o de neurona motora inferior, debiendo explorar las cuatro
regiones a las que se refieren los criterios diagnésticos de El Escorial (bul-
bar, cervical, tordcica y lumbo-sacra). En la Tabla 7 se resumen las manifes-
taciones clinicas de la ELA.

Ninguno de los signos y sintomas es patognomonico de ELA, por lo
que, ademas, ha de realizarse una exploracion fisica exhaustiva en bisqueda

Tabla 7.- Signos y sintomas de lesién de las neuronas motoras

NEURONA MOTORA INFERIOR NEURONA MOTORA SUPERIOR
(ESPINAL O BULBAR) (CORTICAL)

Debilidad muscular Torpeza y lentitud

Atrofia muscular Espasticidad

Fasciculaciones Hiperreflexia

Calambres musculares Reflejos patolégicos

Hipotonia muscular Labilidad emocional

Arreflexia
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de signos que puedan hacer sospechar otras enfermedades con las que hay
que hacer el diagndstico diferencial.

B. Diagnostico electrofisioldgico39: 40. 41

e - Velocidades de conduccion: La conduccién en los nervios motores
no suele verse enlentecida hasta que no ocurre una pérdida axonal
significativa y en este caso el descenso habitualmente es menor del
70% del valor normal; el cambio mas llamativo es la reduccién de la
amplitud del potencial de accién compuesto. Las fibras sensitivas no
se afectan en la ELA, por lo que los estudios de conduccién sensitiva
suelen ser normales, salvo en ocasiones en las que se puede objetivar
leve descenso en la velocidad de conduccién o moderado descenso en
la amplitud.

e - Electromiografia: En el estudio electromiografico aparece tipica acti-
vidad de denervacién caracterizada por aumento de la actividad de
insercion, fibrilaciones, fasciculaciones espontaneas, ondas positivas
y descargas complejas repetitivas. El estudio debe incluir musculos
proximales y distales dependientes de diferentes raices o nervios peri-
féricos y musculos clinicamente no afectos. Se estudiardn como mini-
mo tres musculos por extremidad. Estos estudios electromiogréficos
permiten valorar la afectacion de la neurona motora inferior.

e - Estimulacion magnética cortical: Los estudios de estimulacion magnéti-
ca cortical permitirdn valorar la afectacion de la neurona motora supe-
rior, a través de la realizacion del umbral de excitabilidad, la valoracion
del tiempo de conduccién motora central o de la duracién del periodo
de silencio. Se trata de una técnica no invasiva, facilmente reproducible,
que informa de la excitabilidad del cortex motor, especialmente del
tracto piramidal. Esta técnica es de utilidad en aquellos pacientes en los

que clinicamente no exista afectacién de neurona motora superior,

C. Neurorradiologia

El estudio neurorradiolégico en ELA tiene como objetivo principal la
exclusion de otros procesos que pudiesen justificar los sintomas y signos del
paciente. La presencia de alteraciones neurorradioldgicas, sobre todo en la
columna cervical o lumbar, es una de las causas de mayor nimero de falsos
negativos, derivando en ocasiones en intervenciones quirtrgicas innecesarias
por patologia raqui-médulo-radicular y en otras ocasiones, desvia el diagnds-
tico hacia patologias de prondstico totalmente diferente al de la ELA.

Los estudios con la resonancia magnética (RM) para encontrar marca-
dores precoces de la enfermedad han sido numerosos en los tltimos 15 afios
y si bien parecia que la hiperintensidad del haz corticoespinal en secuencias
T2 podia ser indicativa de ELA, se ha comprobado que también esta pre-
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sente en controles?3. Los hallazgos mas importantes objetivados son la alte-
racion de senal en el haz corticoespinal mediante la técnica DTI (Difusion
Tensor Imaging)** * y la hiperintensidad de sefial en el gyrus precentral
subcortical*®; sin embargo, estos resultados no son del todo consistentes y
tampoco son especificos?’.

La RM por espectroscopia ha mostrado un descenso en el pico de
N-acetil-aspartato no sé6lo a nivel de cdértex motor, sino también fuera de

éste*8, sugiriendo un dafo neuronal difuso®’.

D. Estudio genético

Aproximadamente un 5-10% de los casos de ELA tienen caracter familiar,
por lo que el estudio genético no es un estudio diagndstico de rutina. De
entre todas las formas familiares, un 15-20% son debidas a una mutacién en
el cromosoma 21, en el gen que codifica la SOD-1, siendo €sta la causa de
ELA familiar con mutacién conocida més frecuente. Desde la descripcion
en 19937 de la relacién con dicho gen, se han referido gran cantidad de
mutaciones a nivel del cromosoma 21, mayoritariamente con una herencia
autosomica dominante (AD), aunque también existen formas con patrén
autosémico recesivo (AR). Incluso en algunos casos de ELA aparentemen-
te esporddica se han objetivado mutaciones en el gen de SOD-150: 51,

En la forma juvenil de ELA, de por si poco frecuente y con una evo-
luciéon mas lenta, se han descrito formas hereditarias ligadas al cromosoma
9y de caracter AD>2,

Por tdltimo, hay que resefiar los casos de ELA hereditaria que asocian
otros sindromes neurolégicos, como el caso de la demencia frontotemporal
(DFT)-parkinsonismo-amiotrofia, de herencia AD por mutacién en el cro-
mosoma 1753, a nivel del gen que codifica la proteina tau y las formas de
DFT-ELA ligadas al cromosoma 94,

Tabla 8. Clasificacion de la ELA familiar

Autosomica recesiva Mutacion en gen SOD-1 (Cr 21)
Tipo no-SOD-1:
- Forma juvenil ligamiento Cr 9
- DFT-parkinsonismo-ELA (Cr 17)
- DFT-ELA (Cr 9)
- Otras

Autosoémica recesiva Mutacion SOD-1 (Cr 21)
Forma cronica juvenil (ligamiento Cr 2)
Otras
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3.2.2 Diagnostico diferencial

En la Tabla 9 se expone un listado de enfermedades que deben considerar-
se en el diagndstico diferencial segin predominen unos sintomas y signos

u otros.

Tabla 9. Enfermedades que deben considerarse en el diagnéstico diferencial de ELA

Sintomas y Sintomas y signos Sintomas y signos de  Sintomas y sig-
signos de MNS de MNI MNS y MNI nos bulbares
- Mielopatia - Atrofia espinal del - Mielopatia cervico- - Malformacién

cérvico- adulto artrosica o lumbar de Arnold -

artrésica - Neuropatia por - Siringomielia Chiari
- Malforma- bloqueos de la con- - Tumores cervicales - Miastenia
cion de duccion espinales, intrisecos gravis

Arnold-Chiari - Poliomielitis aguda o extrinsecos - Siringobulbia
- Paraparesia - Sindrome post-polio - Tirotoxicosis - Enfermedad

espastica - CIDP - Hiperparatiroidismo de Kennedy

hereditaria - Atrofia focal benigna - Déficit de vitamina B12 - Tumores del
- Paraparesia - Fasciculaciones - Intoxicacién por foramen mag-
espastica benignas plomo num

asociada a - Enfermedad de - Paraproteinemias

HTLV-I Kennedy - Sindrome para-

- Tumores - Sindrome para- neoplasico

a nivel de neoplasico aso- - Enfermedades

tronco de ciado a procesos infecciosas (lUes,

encéfalo y/o linfoproliferativos

raquideos - Miopatias inflama-
- Malfor- torias o mitocon-
maciones driales
vasculares - Intoxicacion por
medulares plomo
- Esclerosis - Déficit de hexosa-
multiple minidasa A

Adrenomielo- - Sindrome post-

neuropatia radioterapia
- Latirismo - Neuralgia amiotro-

fica

neuroborreliosis, VIH
con algunos casos
reversibles)

- Enfermedad de
Machado-Joseph

- Déficit de hexosami-
nidasa A del adulto

- Enfermedad por
cuerpos de poliglu-
cosanos

- Sindrome post-elec-
trocucion

HTLV-I: Virus linfotrépico de células T humanas tipo |.

CIDP: Polineuropatia desmielinizante inflamatoria crénica.

VIH: Virus de la inmunodeficiencia humana.
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En la Figura I se describe el algoritmo para el diagnédstico de la ELA.

Figura 1. Algoritmo de diagnéstico de la ELA.

DEBILIDAD/ATROFIA MUSCULAR
AUSENCIA DE ALTERACIONES
OBJETIVAS DE LA SENSIBILIDAD

[
¢HAY SINDROME DE AFECTACION DE NEURONA MOTORA SUPERIOR? I
[

(=] i

¢ SE DETECTA PATRON NEUROGENO EN EL EMG?
|

3 B 2

| ¢LA CONDUCCION NERVIOSA ES NORMAL?

# [si| [no |

| ¢{LAS PRUEBAS DE NEUROIMAGEN SON NORMALES? | Neuropatia motora

multifocal
Si Polirradic. desmielin.
R R inflamatoria crénica
[ NO | s si o] L

Neuralgia amiotréfica

Amiotrofia diabética
Infartos lacunares bilaterales Espondilosis cervical con Plexopatia lumbar
Enf. desmielinizantes estenosis de canal idiopatica
Procesos expansivos Siringo y hematomielia Otras neuropatias
Traumas craneoencefélicos Siringobulbia
Otraspatologias SNC Tumores y malformaciones
vasculares medulares

Esclerosis lateral primaria "
Paralisis pseudobulbar progr. ¢LA EVOLUCION ES

Paraplejia espatica SUPERIOR A 5 ANOS?
Paraparesia espastica tropical
Sindrome paraneoplasico I

Mielopatia hepatica
Latirismo m
Neurolles

ELA (esporadica y familiar) "EL LCR ES Atrofias musculares espinales
Déficit hexoaminidasa A NORMAL? Sindrome postpolio
Enf. Creutzfeldt-Jacob Mielopatia postradioterapia
"| Enfermedades que simulan ELA Déficit hexoaminidasa A
Sindr.neurona motora inferior
Si | NO | en diferentes patologias

Poliomielitis ant. aguda

y - Otros enterovirus, VIH
Atrofia muscular progresiva Linfomas

Pardlisis bulbar proaresiva Encefalitis paraneoplasica
Meningitis crénicas

Fuente: Modificado de la Sociedad Espaiola de Neurologia (SEN). Algoritmos
diagnésticos de enfermedades de la motoneurona.
http://www.sen.es/pdf/neuromuscular/motoneurona.pdf
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Teniendo en cuenta la gravedad del prondstico de la ELA y su impac-
to tanto en el paciente como en su entorno, no debe emitirse el diagndstico
si existen dudas o datos que hagan pensar en otro proceso diferente. Para
ello, debe efectuarse un exhaustivo diagndstico diferencial y se realizaran
las pruebas complementarias necesarias para descartar otras posibilida-
des: desde una analitica que incluya determinaciones habituales (hormo-
nas tiroideas, calcio, fésforo, vitamina B12, proteinograma... ), pruebas
electrofisiologicas y de neuroimagen, hasta, en algunas ocasiones, biopsia
muscular para estudio de miopatias, biopsia de piel para descartar enfer-
medades de depdsito o determinaciones enzimaticas como el déficit de
hexosaminidasa A.

3.3 Valoracion respiratoria

El manejo adecuado de los problemas respiratorios se inicia con una valora-
cion clinica y funcional de los “problemas diana” en un Servicio capacitado:
alteraciones de la musculatura bulbar, alteraciones de la tos y alteraciones
de la ventilacion.

e -  Competencia de los miisculos bulbares para proteger la via drea:
La afectaciéon bulbar puede causar alteraciones de la degluciéon
que provoquen el paso de liquidos y sélidos a la via aérea. En los
casos en los que la historia clinica no permite valorar el nimero y
la importancia de los posibles atragantamientos, la videorradiologia
con liquidos y distintas texturas de sélidos proporciona informacién
valiosa. La escala de Norris de valoracion de la afectaciéon bulbar
ha mostrado un valor predictivo muy bueno respecto a la capacidad
de producir una tos efectiva durante las descompensaciones respi-
ratorias3V.

e - Capacidad de los misculos para producir una tos efectiva: Cuando
la mucosa bronquial no estd dafiada y las caracteristicas viscoeldsti-
cas de las secreciones son las adecuadas, el aclaramiento mucociliar
protege las vias respiratorias de las noxas externas y moviliza perma-
nentemente el moco para que ascienda y se degluta de forma imper-
ceptible. Cuando el aclaramiento no funciona correctamente, la tos
es su sustituto necesario. Un golpe de tos exige la participacion de los
musculos inspiratorios para introducir un volumen adecuado de aire
a movilizar, de los musculos de inervacién bulbar para conseguir que
el cierre de la glotis permita el aumento de la presion intratoricica,
y de los musculos espiratorios para propiciar la salida explosiva del
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aire3!. De la magnitud del pico en el flujo de aire generado durante
esta fase expulsiva (pico de flujo de tos -PCF-) depende la capacidad
de expulsar hacia el exterior las secreciones respiratorias®>. Una tos
espontdnea es efectiva cuando consigue un PCF suficiente. La capaci-
dad de toser se pierde a medida que, con la progresion de la enferme-
dad, aumenta la debilidad de los musculos y también, de forma brusca

y con los musculos hasta ese momento funcionales, cuando se produce

una infeccién aguda que empeora stbitamente la discapacidad>®.

Dado que no se puede predecir a priori la velocidad con la que los

enfermos perderan la capacidad de toser, son necesarias valoraciones

clinicas y funcionales periddicas que permitan planificar una estrate-

gia preventiva y terapéutica acorde con las necesidades31: 57: 38,

En general, cuando tienen secreciones retenidas en el térax, los enfer-

mos perciben la sensacién de estancamiento -que a veces se asocia a

disconfort respiratorio o disnea y a ruidos audibles- y también distin-

guen con claridad si son o no capaces de expulsarlas3C.

Cuando no existe la referencia de un catarro reciente que permita

averiguar si un enfermo ha sufrido o no problemas para expectorar, la

exploracion funcional proporciona, en las fases de estabilidad, infor-
macion valiosa respecto a lo que puede suceder en las infecciones res-
piratorias. La medida del PCF es un procedimiento muy sencillo y no

molesto que puede realizarse con una mascara oronasal conectada a

un espirdmetro convencional o, mientras los valores no sean inferiores

a 270 1/m, a un medidor portatil de flujo de punta de los que utilizan

los asmaticos para la autovigilanciad®. Cuando el PCF es inferior a

4,25 1/s en situacion de estabilidad clinica, con toda probabilidad la tos

esponténea no serd efectiva si aparece una infeccién respiratoria3’. El

PCF también aporta informacién complementaria respecto a la efec-

tividad de la tos en el momento de ser medida3l. Se tiende a aceptar

que valores de PCF < 2,7 /s se asocian a tos inefectiva, pues pese a sus
limitaciones, es un indicador de riesgo para fallo de tos que debe ser
tenido en cuanta en los episodios infecciosos.

e - Capacidad del fuelle toracico para mantener una ventilacion alveolar
adecuada: Como en el manejo de las secreciones, deben considerarse dos
posibles situaciones practicas respecto a la disfuncionalidad del fuelle tora-
cico: la instauracion progresiva de la incapacidad, ligada al avance progre-
sivo de la enfermedad y la aparicion brusca, a causa de la sobrecarga aguda
que para los musculos respiratorios supone una infeccion pulmonar.

—- Situaciones cronicas: Las primeras manifestaciones clinicas de
una ventilacién alveolar insuficiente suelen ser la ortopnea (que
obliga a algunos pacientes a dormir sentados) y la disnea a los
pequeios esfuerzos en aquellos que todavia mantienen una cier-

GUIA PARA LA ATENCION DE ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA (ELA) EN ESPANA 47



ta movilidad. En otros casos, la hipoventilacién se manifiesta en
forma de sensacion de suefio no reparador, despertares frecuen-
tes, pesadillas, somnolencia diurna, cefaleas, disminuciéon de la
libido y afectacion del rendimiento intelectual. Cuando la debi-
lidad de los musculos respiratorios esta avanzada, la exploracion
fisica puede mostrar taquipnea, participaciéon de los musculos
accesorios del cuello e interferencias en la fluidez de la conver-
sacion. La presencia de movimientos ventilatorios paradéjicos
es signo de fatiga muy severa. La apariciéon de hipercapnia (en
medida transcutdnea, en medida de fin de espiracién o en medi-
da convencional de gasometria) o de valores altos de bicarbo-
nato arterial®, o el registro de alteraciones de la saturacién de
la hemoglobina durante el suefio, aportan datos cuantificables
respecto a la importancia bioldgica de la hipoventilacion.

— - Situaciones agudas: Puede producirse una disminucién brusca de
la fuerza de los musculos respiratorios®l. Una bronquitis aguda,
una neumonia, una atelectasia, etc. debilitan los musculos a la
vez que les afiaden una sobrecarga mecédnica. En estos casos, la
disnea y los cambios gasométricos son el resultado de sumar al
dafio de la pared toricica, el dafio del 6rgano y a la hipoxemia
por hipoventilacién, la hipoxemia por aumento del gradiente
alveolo-arterial de oxigeno. La exploracion fisica y las explo-
raciones complementarias permiten valorar la gravedad de la

situacion, que puede llegar a suponer un riesgo inmediato para
la vida®2,

3.4 Valoracion neuropsicologica

La ELA puede ir acompaiiada por una serie de cambios cognitivos, desde
un déficit cognitivo muy discreto (el 48% de casos presentan moderada
afectacion cognitiva), hasta llegar en un 3,5% de casos a una demencia focal
de tipo frontal®3 64, 65,

Los déficits neuropsicoldgicos aparecen en mayor grado en pacien-
tes con sintomas bulbares, pero el deterioro cognitivo no se limita sdlo a
este grupo®. La gran mayoria de funciones neuropsicolégicas afectadas
son aquellas en las que el I6bulo prefrontal tiene un papel principal, espe-
cialmente la corteza prefrontal dorsolateral y premotora®’.

La afectacion neuropsicoldgica no se correlaciona con el resto de la
clinica neurolégica tipica de ELA. Los déficits neuropsicoldgicos pueden
aparecer en las fases mas iniciales de la enfermedad®S.
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Numerosos estudios han demostrado claramente la existencia de
déficits neuropsicoldgicos tipicos de una disfunciéon del 16bulo frontal sin
signos clinicos de demencia®, caracterizados por problemas de atencion y
funcionamiento ejecutivo, en particular, y deterioro de la fluencia verbal.
Estudios con SPECT (Tomografia de fotén tnico) o PET (Tomografia por
emision de positrones) muestran una hipoactividad en el cortex frontal, en
areas prefrontales, en el sistema limbico y en el tdlamo®.

Los trastornos neuropsicolégicos mas comunes en la ELA son: Disfun-
cién ejecutiva, trastornos de atencioén y problemas de memoria.

e - Disfuncion ejecutiva: Es la alteracién neuropsicoldgica més frecuente

enla ELAO3. 64,65, 67,68,69.70 1mplica dificultades en la formulacién
de un objetivo, la planificacion, la secuenciacion, la autorregulacion,
la flexibilidad cognitiva y la resolucién de problemas. También tiene
efecto sobre la autoconsciencia y la conducta social.
Las funciones ejecutivas se hallan afectadas por lesién en los 16bulos
frontales. Aunque otras capacidades cognitivas estén intactas, la pre-
sencia de dafio frontal puede impedir la efectiva interaccion de estas
habilidades.

e - Trastornos de atencion: Estos pacientes presentan problemas en tareas
de atencién dividida®. Las dificultades de atencién generalmente
incluyen una reduccién de la velocidad de procesamiento de la infor-
macion, dificultad para atender a mds de una cuestion a la vez, soste-
ner la atencién durante una actividad o para centrarse en una tarea
evitando las interferencias del entorno.

e - Problemas de memoria: Aparecen en menor grado, pero también estan
descritos en la literatura®. El paciente puede tener dificultad para apren-
der nueva informacién o para recordar informacién ya aprendida®3.

La neuropsicologia aporta un diagndstico del estado cognitivo del paciente.
La evaluacion neuropsicoldgica aporta los datos neuropsicoldgicos que per-
miten seguir la evolucién del cuadro y ofrecer orientaciones terapéuticas’1:
72y sera el primer paso para la rehabilitacion neuropsicolégica.

La evaluacién neuropsicoldgica tiene que ir dirigida a diferentes areas
cognitivas: atencién, memoria, funcionamiento ejecutivo, lenguaje, per-
cepcidn, razonamiento abstracto, junto con la valoracién de los trastornos
emocionales y de conducta (depresién, labilidad emocional, agitacion)’2 y
permite’3:

e - Detectar, describir y cuantificar las posibles alteraciones cognitivas,

conductuales y emocionales.
e - Identificar el funcionamiento cognitivo preservado.
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e - Facilitar informacién y orientacién a los familiares, cuidadores y a los
miembros del equipo que permita fijar objetivos realistas y funcionales.

e - Fijar los objetivos para la rehabilitaciéon y disefiar un programa tera-
péutico.

En la Tabla 10 se recogen algunas pruebas para la evaluacion de los déficits
cognitivos.

Tabla 10. Pruebas para la evaluacion de los déficits cognitivos

FUNCION PRUEBA

Digitos’4

Continuous Performance Task Il (CPT 11)7°
Symbol Digit Modalities Test (SDMT)”®

Trail Making Test (TMT A)77

Test de Stroop’8

Paced Auditory Serial Addition Test (PASAT)”®

Atencion

Escala de Memoria de Wechsler (WMS-I11)74
Test Conductual de Memoria (RMBT)80
Memoria Figura Compleja de Rey81
Aprendizaje Auditivo y Verbal de Rey82
Test de Aprendizaje Verbal Espafia-Complutense (TAVEC)83

Test de Clasificacion de Cartas de Wisconsin (WCST)84
Trail Making Test (TMT B)77
Test de la Torre de Hanoi8®

Funciones
ejecutivas

3.5 Tratamiento integral

El tratamiento de los afectados de ELA debe ser integral, multidisciplinar
y comenzar desde el momento mismo de la comunicacién del diagndstico
al paciente y a sus familiares o potenciales cuidadores. Teniendo en cuenta
el cardcter progresivo de la enfermedad y su prondstico, ademds del trata-
miento etiopatogénico, es fundamental el tratamiento sintomdtico adecua-
do, con el fin de mejorar la calidad de vida del paciente.

Elinicio precoz del tratamiento integral requiere, en primer lugar, un diag-
noéstico también precoz de la enfermedad, siendo deseable la reduccion del tiem-
po promedio que transcurre desde el inicio de los sintomas y el diagnéstico™.
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En el afio 1999, el grupo de trabajo de ELA de la Academia Ameri-
cana de Neurologia (AAN) publicé los pardmetros de préctica clinica en el
cuidado del paciente, segtin datos basados en la evidencia3’. La publicacién
de esta guia supuso un avance en el cuidado y tratamiento de los pacientes
de forma global®®, mejorando de forma significativa los sintomas incapa-
citantes para los pacientes (sialorrea, labilidad emocional de tipo pseudo-
bulbar, dificultades deglutorias y respiratorias). Otros trabajos confirman
estos datos®’ en los pacientes tratados en equipos multidisciplinares, y han
demostrado una mejoria en la calidad de vida y en la supervivencia®s: 87,

3.5.1 Tratamiento etiopatogénico

Los avances en el tratamiento sintomético integral han mejorado la calidad
de vida del paciente y sus posibilidades de supervivencia, pero es el trata-
miento etiopatogénico el que suscita mas expectativas.

Los avances en la investigacion en los dltimos afios sobre la etiopa-
togenia de la ELA han permitido encontrar fairmacos que prolongan la
supervivencia del paciente y abrir nuevos caminos de investigacion sobre
otras estrategias terapéuticas.

Las investigaciones sobre tratamientos etiopatogénicos van dirigidas a
buscar farmacos que actien en los procesos implicados en la degeneraciéon
de la neurona motora, siendo algunas de las teorias?? (Figura 2):

Figura 2. Hipétesis integradora de la degeneraciéon de la neurona motora

Excitotoxicidad
(glutamato)

Aumento Ca? Disfuncién
intracelular mitocondrial
Y ‘L (Déficit energético)
DEGENERACION
DE NEURONAS
MOTORAS
¢APOPTOSIS?

Anticuerpos

anticanales Ca?* Mutacién SOD-1

A

Radicales libres
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la existencia de radicales libres,

la excitotoxicidad mediada por glutamato,
el aumento de calcio intracelular,

la disfuncién mitocondrial.

Tratamiento neutralizante de los radicales libres: En la ELA, al igual
que en otras enfermedades neurodegenerativas, el estrés oxidativo
puede ser importante, tanto en el inicio como en el mantenimiento del
proceso degenerativo. Existe a su vez una correlaciéon entre excitotoxi-
cidad y la produccién de radicales libres?L.

Al inicio de los 90 se realizaron ensayos con sustancias neutralizantes
de radicales libres (N-acetil-cisteina, selegilina®?, vitamina E), sin
demostrar que prolonguen la supervivencia del paciente. Ensayos con
vitamina E?3: 94, con placebo y controlados, no han demostrado varia-
ciones en la supervivencia del paciente, incluso con megadosis de la
misma. Unicamente se ha observado que la poblacién tratada se man-
tiene durante mas tiempo en una fase intermedia de la enfermedad.
Terapia antieexcitotoxicidad: La teoria de la excitotoxicidad fue la
primera propuesta en los afios 70 para describir la neurodegeneracion
ocasionada por excesiva presencia de aminodcidos excitatorios. El
glutamato fue implicado en la ELA por el descubrimiento de niveles
elevados del mismo en LCR y plasma.

In vitro en cultivos de neuronas motoras se ha demostrado que la
presencia de glutamato induce la muerte celular programada de forma
dosis dependiente. El glutamato se acumula en vesiculas presindpti-
cas. Su liberaciéon hace que se una a receptores inotrépicos (AMPA
y NMDA) y metabotroépicos, lo que pone en marcha mecanismos que
van a permitir la entrada masiva de calcio desde el espacio extracelu-
lar. De esta forma se activan mecanismos enzimadticos intracelulares
(proteasas, fosfolipasas, endonucleasas, 6xido nitrico-sintetasas), que
aceleraran la muerte celular programada®: 9.

La teoria de la excitotoxicidad explica la muerte selectiva de las neuronas
motoras, dado que éstas tienen una menor capacidad de tamponar el cal-
cio por una menor expresion de proteinas que se unen a éste (Figura 3).
Las primeras terapias antiexcitotoxicidad utilizaron aminoécidos de cade-
na ramificada. Actualmente se usan farmacos que actian sobre receptores
de glutamato (riluzol), que van a reducir su presencia en la sinapsis (lamo-
trigina, dextrometorfano,...) o andlogos del GABA, neurotransmisor que
bloquea la biosintesis de glutamato (como gabapentina, vigabatrina).

De todos ellos, el tinico tratamiento antiexcitotoxicidad que ha demos-
trado alargar la supervivencia de los pacientes es el riluzol, por lo que
es el tnico farmaco aprobado para el tratamiento de la ELAL 12, E]

SANIDAD



Figura 3. Teoria de la excitotoxicidad.
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Fuente: Esclerosis lateral amiotréfica: Una enfermedad tratable. Ed. Jesus Mora,

1999.

riluzol es un derivado del benzotiazol que actia a diferentes niveles en la
metabolizacion del glutamato. Se realizaron dos ensayos clinicos multi-
céntricos, uno europeo y otro norteamericano, aleatorizados, estratifica-
dos, con placebo y controlados. En ambos se agruparon pacientes con el
diagnéstico de ELA definitiva o probable, de acuerdo con los criterios de
El Escorial, segin fueran de inicio bulbar o espinal. La variable primaria
fue la supervivencia o tiempo hasta la traqueostomia, y la secundaria el
deterioro de la fuerza. En ambos estudios, se demostré un aumento de
la supervivencia de 6 meses en el grupo tratado (100 mg/dia), con una
mortalidad un 38,6% inferior a los 12 meses en el grupo tratado con
respecto al no tratado, diferencia que se mantuvo a los 21 meses y que
se comprobd en un estudio posterior con mayor nimero de pacientes.
Un incremento de la dosis no mostraba mayor supervivencia pero si
mas efectos secundarios: mareos, anorexia, diarreas, nduseas y vomitos.
Se mostré una elevacién de hasta 5 veces de la concentracion sérica de
alanina-amino-transferasa en un 3,8% de los pacientes tratados con 100
mg/dia. Habitualmente el efecto del riluzol sobre la funcién hepética es
moderado, transitorio y reversible, por lo que se aconseja realizar una
prueba de funcién hepdtica antes del inicio, mensualmente durante los
tres primeros meses y posteriormente un control trimestralll: 12,

Recientemente, un grupo de investigadores?3 de Michigan han proba-
do sobre neuronas motoras expuestas a elevadas dosis de glutamato,

GUIA PARA LA ATENCION DE ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA (ELA) EN ESPANA 53



1.040 sustancias, de las cuales 78 conseguian demorar la muerte de la

neurona motora por:

1.- Inhibicién de la sintesis de proteinas.

2.- Inhibicién de la Cox (enzima ciclo-oxigenasa).

3.- Regulacién de flujo de aniones.

4.- Modulacion de receptores GABA.

5. Efecto antioxidante. -

Se ha demostrado en los pacientes con ELA la presencia de un RNAm

aberrante del transportador de glutamato a los astrocitos (EAAT), lo

que da lugar a una acumulacién de glutamato en el espacio extracelular.
¢) - Disfunciéon mitocondrial: La alteraciéon mitocondrial se produce de

forma precoz en la ELLA. La creatina actia estabilizando el transporte

y potenciando la formacién de ATP. Aun asi, un ensayo clinico reali-

zado®’ con 5 g/dia de creatina monohidrato y valorando la variacién

de la fuerza y de la funcionalidad mediante la ALS FRS (Anexo I) no

ha demostrado diferencias entre el grupo tratado y el control.

Dadas las caracteristicas de esta enfermedad es muy frecuente que pacien-
tes y familiares estén atentos a posibles alternativas terapéuticas que se
ofrecen desde distintos campos. Muchas de ellas no han demostrado utili-
dad ni beneficio para el paciente y le generan unas expectativas a las que
no ofrecen respuesta o le suponen un gasto econémico no necesario.

3.5.2 Tratamiento de los problemas respiratorios

Los avances en el manejo de las ayudas a los musculos respiratorios, tanto
para conseguir una tos efectiva como una ventilacién alveolar adecuada, han
logrado mejorar de forma llamativa la supervivencia y la calidad de vida y
disminuir el nimero de hospitalizaciones de los enfermos, aunque pueda
permitir la progresién de la paralisis!4 17- 18.98.99 E] hecho de poder man-
tener artificialmente la vida a un nimero considerable de enfermos acerca
conceptualmente los procedimientos de manejo a la alta tecnologia y los
separa de la actitud puramente paliatival® 15.17.58,99 "E] manejo de los pro-
blemas respiratorios debe realizarse en unidades capacitadas, pues todavia
se prescribe oxigenoterapia para tratar la hipoxemia por hipoventilacion.
Como se ha indicado con anterioridad, los problemas respiratorios
de los enfermos con ELA estan relacionados, fundamentalmente, con
la capacidad de los miusculos de inervacién bulbar para defender la via
aérea, con la capacidad de los musculos bulbares y respiratorios para con-
seguir una tos efectiva y con la capacidad del fuelle tordcico para mante-
ner una ventilacién alveolar adecuada®”- 38, 100 La toma de decisiones en
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el manejo de estos problemas se basa en la valoracion clinica y funcional,
en la opinidn del paciente convenientemente informado y en los recursos
disponibles8. Tras el diagnéstico, se realizara una valoracién clinica y
funcional periddica que permita estadiar a cada paciente para saber en
todo momento cudles son los procedimientos preventivos y terapéuticos
adecuados, para no caer en la futilidad ni retrasar actuaciones.

a) -

b) -

Manejo de los problemas relacionados con la afectacion bulbar y la
defensa de las vias respiratorias. Se describen en los apartados corres-
pondientes a disfagia y disartria.

Manejo de los problemas relacionados con la tos. Debe plantearse
desde una doble perspectiva: control de la pérdida progresiva de la
efectividad de la tos (relacionada con la evolucién de la enfermedad
y su repercusion solo sobre la pared toracica) y de los potenciales epi-
sodios agudos en los que una infeccién u otro problema del pulmén se
afiade a la debilidad de la pared.

En las fases iniciales de la evolucion los pacientes mantienen una tos
espontanea resolutiva, por lo que no es necesario ningin tipo de actua-
cién especifica; es mds, en estas circunstancias las ayudas pueden restar
efectividad a la tos espontdneaZ®. Pero cuando el enfermo expresa
dificultad para expectorar o el PCF < 4,25 1/s3% 57 es muy posible que
si tiene una infeccién bronquial, sea incapaz de expectorar de forma
auténoma. También una puntuacion inferior a 29 en el subscore de
afectacion bulbar de la escala de Norris!0l predice la inefectividad de la
tos espontdnea en un episodio agudo. Cuando se dan estas circunstan-
cias, debe iniciarse el aprendizaje de la tos asistida manual y poner en
contacto a los enfermos con las ayudas mecénicas para la tos, es decir,
con el Cough-Assist30. Las ayudas manuales deben practicarse a diario
para mantener las habilidades aprendidas por el paciente y sus cuida-
dores y serdn especialmente ttiles en los problemas no severos que se
resuelvan con rapidez. Pero cuando la importancia del proceso agudo3Y
haga pensar en esfuerzos repetidos y en varios dias de necesidad de
ayudas, el objetivo de economizar fuerzas adquiere mayor relevancia y
el Cough-Assist, que no requiere participacion activa del enfermo, pasa
a ser la unica técnica a utilizar. Con presiones de +/- 40 cmH,O y una
relacion insuflacidon/exuflacion de 2-3 segundos, extrae las secreciones
de alguien completamente incapaz de toser, siempre y cuando no exista
una afectacién bulbar importantel# 2931, En casos de disfuncién bul-
bar severa la observacién inmediata permite comprobar, en muy poco
tiempo, el fracaso del Cough-Assist: se mantienen la disnea, los ruidos
y la sensacién de encharcamiento, mientras que la saturacién medida
con el pulsioximetro no mejora. En ocasiones, las secreciones retenidas
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llegan a provocar un sufrimiento insoportable. Ante esta situacion,
atendiendo a las voluntades anticipadas, o se realiza la traqueostomia
o se inicia el tratamiento farmacoldgico paliativo?®. Cualquier otra
actitud resulta cuanto menos futil, genera sufrimiento en el afectado y
allegados y en ocasiones lleva a la mala practica.

En los pacientes que eligen la alternativa de la traqueostomia si
fracasa el manejo no invasivo de las secreciones, probablemente las
canulas de traqueostomia sin balén plantean menos problemas a largo
plazo y son las més adecuadas!02. Si la canula lleva balén, para evitar
dafio traqueal la presién de llenado nunca debe superar 20 mmHg192,
Cuando se utilizan canulas fenestradas, tapando la boca de la cédnula
el paciente puede hablar si la afectacion bulbar no se lo impide. Al
colocar la canula, para evitar la aparicion de udlceras y granulomas,
debe comprobarse mediante fibrobroncoscopia que ni la fenestra ni el
extremo distal contactan con la mucosa traqueal.

El manejo convencional de las secreciones se basa en la aspiracion
con sonda a través del traqueostoma. No obstante, este procedimiento
plantea problemas précticos: en primer lugar, por razones anatémicas
la sonda no entra en el bronquio principal izquierdo, y, en segundo
lugar, durante la aspiracion pueden aparecer hipoxemia, arritmias,
alteraciones de la mucosa, etc., incluso cuando se realiza con cuida-
do!03, Como alternativa, el Cough-Assist con presiones de +/- 40 cm
H,O con 2-3 segundos de insuflacién/exuflacion resulta mds efectivo,
mas seguro y mas confortable!% y en la actualidad es el procedimien-
to preferido por los pacientes y cuidadores.

Antes del alta, tras la traqueostomia, hay que comprobar que los
cuidadores realizan correctamente las aspiraciones y que el material
que se llevan al domicilio (sondas, recambios, aspirador, etc.) retine
las condiciones adecuadas. Cuando los pacientes son incapaces de
manipular ellos solos la cdnula, es imprescindible que dispongan de
un sistema seguro de aviso y que siempre haya una persona atenta al
aviso para poder auxiliarles si piden ayuda.

Manejo de los problemas relacionados con la ventilacion alveolar: Tam-
bién la ventilacion alveolar puede empeorar de forma crénica a medi-
da que los miusculos pierden fuerza o de forma rdpida cuando algin
problema agudo afiade una sobrecarga a los musculos respiratorios
que provoca su fracaso en horas. Por ello, las ayudas para mantener (o
sustituir) la ventilacion alveolar se instauran bien siguiendo un proto-
colo no urgente de adaptacion o en el contexto de una emergencia.
Ventilacion no invasiva: La VMNI es uno de los procedimientos funda-
mentales en el manejo de los pacientes con ELA y tiene como objetivo
mejorar la ventilacién alveolar sin acceder a la traqueal® 15, La forma de
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conexion del sistema del ventilador al paciente (la inferfase) es el punto
que marca la diferencia respecto a la ventilacion mecénica convencional.
Existen distintas interfases ventilador-paciente, y las mds utilizadas son
las oronasales para la noche y los dispositivos bucales para la VMNI
durante la vigilial% 15:57- 99, También son muchos los ventiladores dise-
fiados para los domicilios, con un peso y tamafilo minimos y una gran
autonomia de baterias. Basicamente pueden dividirse en dos grupos: los
que proporcionan presion de soporte o binivel (los mas conocidos son los
de marca BiPAP) y los ciclados por volumen. Estos tltimos son los mas
dtiles cuando la VMNI se dispensa con dispositivos bucales, cuando se
utilizan farmacos que deprimen el centro respiratorio o producen relaja-
cién muscular y cuando la enfermedad estd avanzadal®: 57 105 También
permiten insuflaciones para maniobras de tos asistida. El ventilador
ideal varia segtn el paciente y es aquel que consigue su funcién biolégica
del modo mas confortable. Existen revisiones que permiten conocer en
profundidad las diferentes opciones de ventilaciéon y los requisitos mas
importantes para que la VMNI consiga la mejor efectividad!d: 105,
Intercambiando las interfases y manejando también de forma no inva-
siva las secreciones, cuando la afectacion bulbar no es significativa
puede mantenerse la VMNI de forma continua (sin tiempo libre de
ventilador) durante afios!% 15, Dado que la mayor parte de pacientes
solicitan este tipo de soporte vital respiratorio, mientras que s6lo un
30% aproximadamente acepta la VMT?% 106 es imprescindible que
los neumdlogos que atiendan a los pacientes con ELA sean expertos
en el manejo de los procedimientos no invasivos!5: 107,

/Cudndo iniciar la VMNI?: Cuando la pérdida de fuerza es paulatina,
los datos clinicos y bioldgicos sustentan las decisiones terapéuticas: la
ventilaciéon no invasiva nocturna se inicia cuando la ortopnea impide
dormir acostado, cuando los signos y sintomas de hipoventilacion alte-
ran el bienestar del paciente o interfieren la calidad de su relacién con
el entorno o cuando se produce un tiempo significativo de hipoxemia
nocturnal® 18,108 1 a5 recomendaciones para la practica sefialan una
PaCO, > 45 mmHg acompafiada de alteraciones clinicas o una PaCO,
>50 mmHg con o sin manifestaciones clinicas. El tiempo de hipoxe-
mia nocturna considerado significativo es mayor de 5 minutos conse-
cutivos de SpO, < 88%. No obstante, cuando no hay afectacion clinica
(aunque si bioldgica leve), muchos pacientes son reticentes a iniciar
la ventilacién no invasiva en la medida que no les aporta beneficios
perceptibles. En estas circunstancias es imprescindible que el médico
responsable tenga los conocimientos y la experiencia adecuados para
elegir el mejor tempo desde una perspectiva a medio y largo plazo.
En algunos casos, la VMNI es un procedimiento que se inicia subi-
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tamente como consecuencia de una infeccion respiratoria aguda en
pacientes previamente normocapnicos®2. No existe ningtin indicador
que permita predecir cudles de los pacientes que en situacion de estabi-
lidad clinica mantienen una aceptable ventilacién alveolar pasaran, de
repente, a correr riesgo vital. Por lo tanto, a diferencia de lo que pasa
con la tos, no existe un momento eficiente para iniciar la familiariza-
cién de los pacientes con los procedimientos que pueden evitarles la
intubacioén y la posterior traqueostomia. Dada la falta de predictores, la
alternativa mas efectiva es recomendarles que acudan o se pongan en
contacto telefénico con el hospital ante cualquier episodio de disnea o
incluso ante un catarro que afecte més alla de las vias superiores!d: 107,

Episodios agudos

Cuando no existe afectacion bulbar, puede mantenerse la VMNI conti-
nua durante dias en los episodios de dafio agudo del 6rgano pulmonar®2.
Obviamente, a las medidas de manejo de secreciones con técnicas de tos
asistida (manual y sobre todo, mecanica) y al ventilador y a las interfa-
ses capaces de responder a las demandas ventilatorias del paciente, es
imprescindible sumar el tratamiento adecuado con farmacos, la oxigeno-
terapia y un aporte nutritivo suficiente, todo ello en un entorno que per-
mita una estrecha vigilancia clinica y la monitorizacién continua de, al
menos, la SpO,. Para los pacientes que han rechazado la traqueostomia,
el manejo no invasivo es la Unica alternativa para mantener la vida.

La traqueostomia de urgencia y la ventilacion mecénica continua son
el tratamiento de eleccién en algunos casos, pero no marcan siempre
el inicio de la ventilacién mecénica continua. Pasado el episodio agudo,
muchos pacientes utilizan la ventilacién -al menos a corto o medio
plazo- sélo durante la nochel%2, Cuando estdn desconectados, una
canula fenestrada y un tapdn en la boca de la cdnula les permite con-
versar y mantener una actividad social limitada fundamentalmente por
su discapacidad motora. También cuando la VMT se hace permanente,
los aparatos ligeros (incluidos aspiradores portatiles) y las baterias de
larga duracion (o la conexidn a la bateria del motor de la silla de ruedas
o de un coche) permiten desplazamientos largos fuera del domicilio.

La Figura 4 muestra los procedimientos utilizados para la prevencion y el
manejo de los problemas respiratorios que van apareciendo con el agra-
vamiento progresivo de la ELA. En el caso de que el paciente lo solicite,
las medidas de soporte deben retirarse siguiendo rigurosamente los pasos
establecidos en las guias de practica clinica competentes. En la Figura 5 se
sefialan las decisiones que se han de tomar para manejar adecuadamente un
episodio respiratorio agudo por dafio pulmonar.
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Figura 4. Diagrama de decisiones para manejar las alteraciones de la tos y de
la ventilacion alveolar relacionadas con la progresiéon no aguda de la disfuncién
muscular (Servera E y Sancho J, 2007).
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F: En Unidad capacitada. G: Sélo si se administra alternando interfases bucales y
oronasales y preferentemente con ventilacion mecanica basada en volumen.
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Figura 5. Diagrama de decisiones para manejar un episodio respiratorio agudo

por dano pulmonar (Servera E y Sancho J, 2007).
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A: Si el paciente lo solicita, las medidas de soporte deben retirarse siguiendo
rigurosamente los pasos establecidos en las guias de practica clinica competentes.
B: PCF > 4,5 I/s en situacién estable y verificacion clinica in situ. C: Caidas de SpO,,
sensacion de estancamiento de secreciones con disnea o disconfort respiratorio,
persistencia de ruidos, aumento de los picos de presion maxima inspiratoria en

el display del ventilador. D: Si hay fatiga o ante proceso previsiblemente largo,
optar por ayudas mecanicas (Cough-Assist). E: Si no hay contraindicaciones. Con
afectacion bulbar severa, probable fracaso. Vigilancia estrecha. F: Ante afectacion
bulbar severa, no retrasar traqueostomia o paliativos. G: El objetivo es eliminar el
sufrimiento del enfermo y tener en cuenta el de los allegados. H: Criterios clinicos
(disnea, somnolencia, cefalea, bradipsiquia, taquipnea/bradipnea, muisculos
accesorios, alteraciones cardiacas) o biolégicos (hipoxemia no reversible o
progresiva pese a oxigenoterapia, hipercapnia no reversible o progresiva, acidosis
progresiva). I: Si la VMNI a tiempo parcial se prevé de larga duracién, alternar boca
y oronasal. En general, las mentoneras son inefectivas para corregir las fugas
bucales. J: Sélo si se administra alternando interfases bucales y oronasales y
preferentemente con ventilacion mecanica basada en volumen.

Si las medidas terapéuticas generales y los procedimientos de soporte
no invasivos fracasan y el enfermo ha rechazado o rechaza actuaciones
que precisen acceso a la trdquea, el objetivo es evitar su sufrimiento y dis-
minuir en la medida de lo posible el de los familiares, recordando que el
tratamiento paliativo requiere también unos conocimientos y habilidades
especificos!09: 110, 111,

El primer paso, después de informar a los familiares del alcance de
la situacidn, es interrumpir el circulo vicioso disnea-ansiedad-disnea. Las
opciones terapéuticas son no farmacolédgicas y farmacolédgicas. Entre las
primeras se recomienda mantener al paciente tranquilo e incorporado,
asegurando la presencia de familiares.

Los pacientes con disnea intermitente pueden precisar tratamiento
farmacoldgico para aliviar la ansiedad (por ejemplo, lorazepam 0,5-2 mg),
asi como opidceos (morfina 5 mg) y midazolam (5-10 mg) si la disnea fuera
grave. En casos con disnea constante en tratamiento con morfina 2,5 mg
I'V/via oral 4 veces al dia, o morfina en infusién IV continua, pueden preci-
sar para un mejor control nocturno el empleo de diazepam o midazolam.

3.5.3 Tratamiento sintomatico

Con independencia de los medicamentos de base para tratar la ELA, hay
una serie de signos y sintomas en estos pacientes que es necesario tratar:
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a) Déficit nutricional y disfagia

El estado nutricional y el peso corporal son importantes factores de predic-
cién de supervivenciallZ: 113, 114 "E] déficit nutricional es frecuente en el
paciente con ELA por motivos diversos, pues la pérdida de peso, la debili-
dad muscular y las alteraciones nutricionales con frecuencia se relacionan
con la presencia de disfagia, pero pueden ocurrir también en ausencia de
éstalld,

Con el fin de mantener el estado nutricional en la mejor situacién
posible, debe hacerse una valoracion periddica aun en ausencia aparente
de sintomas sugestivos. Una forma sencilla de evaluar esta situacién es
mediante el control periddico de altura y peso. Un indice de masa corporal
(IMC) por debajo de 18,5-20 kg/m? o una pérdida de peso mayor o igual a
un 10% son indicativos de déficit nutricionall13 .

El especialista en nutricién debe evaluar al paciente precoz y periddi-
camente para poder ofrecer las medidas necesarias en las diferentes fases
de la enfermedad. Esto es ain mds importante si se tiene en cuenta que
algunos sintomas, como la disfagia en sus formas leves, no son relatados de
forma espontdnea por el paciente o sus familiares.

Cuando aparecen los primeros problemas, con el fin de facilitar una
correcta ingesta, se recomiendall:

e - evitar alimentos que puedan provocar atragantamientos,

e - fragmentar las comidas,

e - cambiar la consistencia de los alimentos: dieta triturada, utilizacion de
espesantes,

e - utilizar alimentos de facil masticacién y movilizacion con la lengua,

e - cambiar la temperatura de aquéllos,

e - utilizar técnicas para mejorar la masticacion y la deglucion.

Cuando se detectan signos de desnutricion (pérdida de masa corporal,
pérdida de peso, aumento de los tiempos de ingesta), puede proponerse de
forma precoz la realizacion de una gastrostomia endoscOpica percutanea
(GEP), sin que ello suponga el abandono total de la ingesta por via oral.
No existe un criterio definitivo sobre cudl debe ser el momento en el que
se plantee la realizacién de la gastrostomiall®, si bien est4 supeditado a la
funcién pulmonar. Deberd realizarse, sobre todo en formas bulbares, antes
de que la capacidad vital (VC) sea menor de 50%!17- 118 y/o antes de una
pérdida de peso corporal mayor del 5-10%, pues si estdn presentes estos
factores en el momento de realizar la GEP, se relacionan con mayor mor-
talidad en los primeros 30 dias post-GEP119: 120, 121,122,123, 124 g 2006
se publicé una revision Cochrane cuyo objetivo era evaluar la eficacia de
la gastrostomia en la ELLA en términos de supervivencia, estado nutricional
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y calidad de vida, en la que los autores concluyen que no existe ningtn
ensayo controlado aleatorio que indique que la alimentacién por sonda
enteral es beneficiosa para la supervivencia en comparacién con la alimen-
tacion por via oral. La mejor prueba hasta la fecha, basada en estudios de
cohorte controlados prospectivos, indica una ventaja para la supervivencia
en todas las personas con esclerosis lateral amiotréfica, aunque estas con-
clusiones no son definitivas. Las pruebas sobre una mejoria en la nutricién
todavia no estan disponibles, pero por el momento son favorables. Pocos
investigadores han abordado la calidad de vida, por lo que este tema nece-
sita mayor atencién. Aunque toda la comunidad cientifica estd de acuerdo
en su empleo, no existe evidencia suficiente para poder asegurar que esta
medida aumente la supervivencia.

En los casos en los que la GEP no estuviese indicada, la gastrosto-
mia radioldgicamente insertada podria ser otra opcién terapéutica. Esta
técnica se ha mostrado mas segura que la GEP en casos de afectacién
respiratoria moderada-severa aportando igualmente beneficios sobre la
supervivencia®’. En estudios posteriores en los que se han comparado la
supervivencia y complicaciones con ambas técnicas, no se han observado
diferencias significativas entre los dos grupos!25: 126,127 'Ep Jos pacientes
con afectacion respiratoria severa (VC < 50% del valor tedrico o insufi-
ciencia respiratoria), el apoyo ventilatorio no invasivo permite realizar la
técnica sin complicaciones significativas128, 129,

En caso de no ser posible la realizaciéon de GEP, el paciente podria
utilizar nutricién mediante sonda nasogastrica.

b) Sialorrea

El exceso de salivacion (debido al déficit de cierre de los labios, pobre
control postural de la cabeza y pérdida de la capacidad autondémica de
deglucioén, asi como el cierre defectuoso del velo faringeo y alteraciones
del sistema vegetativo) puede causar estomatitis o infecciones fngicas, que
pueden retrasar o dificultar los cuidados rehabilitadores.

La sialorrea es un sintoma enormemente molesto y que causa aisla-
miento social. Aunque la aspiracion de secreciones con aspirador portatil
se ha demostrado eficaz, en la mayoria de ocasiones se precisara tratamien-
to farmacoldgico con:

e - amitriptilina a dosis de 25-50 mg de dos a tres veces al dia, iniciando
preferiblemente el tratamiento en toma nocturnal30: 131,

e - atropina sublingual en gotas!!4,

e - bromuro de butilescopolamina,

e - otros farmacos con efecto anticolinérgico: antihistaminicos, trihexife-
nidilo.
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Cuando estos tratamientos pierden eficacia o son insuficientes, puede
utilizarse toxina botulinica como tratamiento de uso compasivo. La infil-
tracién de ésta en glandulas salivares produce una disminucién eficaz de la
secrecion, consiguiendo un adecuado control de la excesiva salivacion!32:
133,134, 135 [ os resultados son, en general, satisfactorios, con una duracién
del beneficio de, al menos, dos meses, si bien existe algin caso aislado que
ha cursado con efectos secundarios limitantes!3°.

Finalmente, si todo lo anterior falla, puede intentarse la radioterapia
de las glandulas salivares!31: 133. 137 A pesar de la existencia de series que
confirman la eficacia de dicha técnica a dosis bajas de 7-8 Gy, con escasos
efectos secundarios!38 139 no es una técnica que se utilice con frecuencia,
precisamente por sus hipotéticos efectos secundarios locales.

c) Dolor y calambres

Tradicionalmente se afirma que la ELA cursa con ausencia de sintomato-
logia sensitiva. Sin embargo, en fases avanzadas de la enfermedad un alto
porcentaje de pacientes puede experimentar dolor (40-73% ) por calambres,
inmovilizacién o deformidades articulares!40,

El calambre es un sintoma inicial que se resuelve por si solo con la
progresion de la enfermedad. Aparece antes de dormir, es molesto y puede
ser aliviado mediante fisioterapia (estiramientos y movimientos pasivos de
las articulaciones) y masajes, manteniendo el musculo afectado caliente y
estirandolo hasta que el dolor se alivie.

Se pueden utilizar los mismos fairmacos que se usarian para tratar el
calambre en otros pacientes, como el sulfato de quinina, diazepam, feni-
toina, verapamilo, magnesio, gabapentina o carbamacepina. Inicialmente
deben ser tratados con analgésicos menores o antiinflamatorios no esteroi-
deos (AINE), sin olvidar la utilidad de relajantes musculares, antiespdsticos
o inyecciones de toxina botulinical4l: 142,

d) Espasticidad

El tratamiento farmacoldgico deberd hacerse de forma lentamente pro-
gresiva para evitar el empeoramiento de otros sintomas como la disfagia o
la funcion ventilatoria. Los farmacos recomendados son baclofeno (dosis
iniciales de 15 mg/dia repartidos en tres tomas) y tizanidina (dosis de 6-24
mg/dia)!8. Ademads de los tratamientos farmacolégicos, deberd tenerse en
cuenta como opcidn la terapia fisica.

e) Labilidad emocional

Se pueden encontrar signos pseudobulbares hasta en un 50% de pacientes,
como el llanto fécil, las risas o el bostezo patoldgico, y pueden hallarse en
pacientes sin signos bulbares motores.
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Clasicamente se ha utilizado amitriptilina a dosis de 50-75 mg/dia; sin
embargo, en la actualidad se estan obteniendo también resultados satisfactorios
con antidepresivos de disefio mds moderno como los inhibidores de la recapta-
cién de la serotonina. Salvo la mejor tolerancia de estos tltimos por tener menos
efectos secundarios!43, no parece haber ninguna ventaja para una medicacién u
otra, por lo que debera valorarse la tolerabilidad, la seguridad y el coste.

La utilizacion de levodopa también ha mostrado eficacia en el
control de la risa y el llanto patolégicol44 y debe tenerse en cuenta como
opcion terapéutica en caso de fracaso de otros tratamientos.

f) Depresion

Dado el caracter progresivo y el prondstico de la enfermedad, es previsible
que la sintomatologia depresiva o ansiosa sea frecuente a lo largo de la evo-
lucién y de hecho, se produce en todas las etapas de la ELA.

Como ya se ha comentado, desde el momento del diagndstico de la enfer-
medad la relacién entre médico y paciente puede ser determinante en la presen-
tacion temprana de sintomas depresivos, influyendo tanto la forma de comunicar
el diagndstico, como el grado de conocimiento de los profesionales que le atien-
den!%S. El grupo de trabajo de la AAN da directrices respecto a como y cudnta
informacién hay que dar al paciente y la terminologia que debe evitarse!40.

Los sintomas depresivos son mds frecuentes al inicio de la enfermedad,
y no hay correlacién entre la sintomatologia ansioso-depresiva y la duracién
de la enfermedad ni la pérdida de capacidades fisicas!47: 148, Los episodios
de depresion mayor son poco frecuentes en pacientes con ELA e igualmente
menos frecuentes atin en fases avanzadas de la enfermedad, sin aumentar
tampoco en relacién con la proximidad del desenlace de la enfermedad!49.

Una vez pasada la fase de aceptacién de la enfermedad, se deberd
tratar la depresion con un enfoque global que deberia constar, al menos, de
dos vertientes:

e - valoracion y tratamiento psicolégico con psicologos integrados en el
equipo multidisciplinar y familiarizados con enfermedades de mal
prondstico vital.

e - tratamiento farmacoldgico, si fuese necesario, con antidepresivos y/o
ansioliticos y/o hipnéticos. Como antidepresivos, los més utilizados son
amitriptilina y los inhibidores de la recaptacion de serotonina (fluoxe-
tina, paroxetina, escitalopram, citalopram).

g) Otros sintomas y signos

e - Alteraciones del sueiio: Son muy frecuentes (29-48%) y producen
mucho malestar, ya que empeoran el cansancio y la debilidad que

GUIA PARA LA ATENCION DE ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA (ELA) EN ESPANA 65



66

suelen presentar estos pacientes. Suelen ser secundarias a otras causas
entre las que destacan: causas psicoldgicas, dificultad para cambiar de
postura durante el suefio, dolores musculares, insuficiencia respirato-
ria, etc. Deben evaluarse cuidadosamente las posibles causas e indicar
el tratamiento etiolégico adecuado.

Como tratamiento sintomadtico, parece haberse obtenido buena respues-
ta con amitriptilina, hipnéticos (zolpidem) o benzodiacepinas (diazepam,
lorazepam...)150, 151 1 .a ventilacién mecénica en modo volumen-control
con mascara oronasal o con conexién mediante traqueostomia, asegura
una adecuada ventilacion alveolar y permite utilizar la dosis y el farmaco
adecuado sin temer los efectos secundarios respiratorios!>.
Estreiiimiento: Aunque la enfermedad no afecta a la inervacion intestinal,
la inmovilidad y el tratamiento farmacoldgico de otros sintomas (opia-
ceos, escopolamina, etc.) pueden causar estrefiimiento. De forma previa
a cualquier indicacién y mds si la aparicion del estrefiimiento es reciente,
deberia realizarse un tacto rectal para descartar la impactacién fecal.

En cuanto al tratamiento, aunque siempre deben indicarse medidas
dietéticas, como aumentar la ingesta de liquido y una dieta rica en
residuos, en fases evolucionadas se afiadira tratamiento farmacolégico
con laxantes estimulantes del peristaltismo (sendsidos, bisacodilo,..),
osmoticos (lactulosa, lactitol,..) o de accion local (supositorios de gli-
cerina, enemas,..)152.

Reflujo gastroesofdgico: Puede ocurrir por afectacion diafragmatica a
nivel del esfinter esofagico inferior. Ademas de su clinica especifica,
puede ser causa de disnea nocturna o dar lugar a cuadros de bronco-
aspiracion. El tratamiento incluye medidas posturales, procinéticos e
inhibidores de la bomba de protones!52,

Laringoespasmo: Se trata de una reaccidon brusca de cierre de las
cuerdas vocales que causa una sensacién de pdnico por la imposi-
bilidad de respirar y que suele ir seguida de estridor. En general, se
resuelve en pocos segundos y de forma espontdnea. Es un signo que
aparece en fase temprana en el 2% de los pacientes con ELA, pero
que puede alcanzar al 19% en los estadios finales. Suele desencade-
narse como respuesta a diferentes estimulos: tos, reacciones emocio-
nales, aire frio, reflujo gastroesofdgico, atragantamientos con saliva,
etc. Si la causa es el reflujo gastroesofagico, los pacientes podrian
beneficiarse de tratamiento con inhibidores de la bomba de protones
y con procinéticos!31: 152,153 Cuando es por otras causas puede tra-
tarse con benzodiacepinas en determinadas situaciones.

Edema: Se produce por inmovilizaciéon y falta de tono muscular. Se
puede tratar mediante elevacion de las extremidades afectas, medias
de compresion, terapia fisica y diuréticos suaves.
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3.5.4 Tratamiento rehabilitador

El tratamiento neurorrchabilitador pretende mantener el mayor nivel de
calidad de vida del paciente, mejorar su adaptacién al entorno, aumentar
su autonomia y resolver las complicaciones que vayan surgiendo. Es muy
importante mantener la coordinacion del equipo que interviene en el trata-
miento del paciente, para no incurrir en contradicciones que puedan afiadir
inseguridad o desconfianza en los pacientesS8.

a) Medicina fisica y rehabilitacién: El papel de la medicina fisica en la
ELA comienza antes de que haya una pérdida significativa de la fuerza o de
la funcién, y continda durante el resto de vida de la persona.

Fisioterapia: Se deberia iniciar desde el momento en que se conoce el
diagnéstico, planificando el ejercicio fisico para corregir las alteraciones
de la postura, prevenir el dolor y disminuir la rigidez muscular. Asimismo
se debe promover la independencia funcional, entrenar al paciente para la
prevencion de caidas, y reeducar la marcha mediante determinadas ayudas
técnicas. Finalmente, tiene una labor muy especifica en los cuidados respi-
ratorios, sin olvidar el gran papel que juega en la educacién de los familiares
o cuidadores para el soporte domiciliario del pacientel54, 155,

Los pacientes con ELA presentan una baja tolerancia al ejercicio
y se fatigan con facilidad, de ahi que el ejercicio deba ser adecuado a las
condiciones de cada paciente, necesitando un programa de ejercicios que se
adapten a sus propias necesidades y habilidades. Desde el inicio deben preve-
nirse las contracturas, particularmente de los hombros. Los ejercicios sélo se
realizardan durante unos minutos, pero deberian ser parte de la rutina diaria.

Los ejercicios de mantenimiento del recorrido articular tienen como
objetivo mover cada articulacion afectada, a través de su plano y rango de
movilidad. No todas las personas con ELA pueden hacer completamente
las series de ejercicios activos. El ejercicio activo es el que puede realizar
el paciente por €l mismo, sin ninguna ayuda. Los musculos que pueden
s6lo mover parcialmente una articulaciéon necesitan ayuda de un familiar o
cuidador. El ejercicio pasivo lo lleva a cabo completamente un cuidador o
terapeuta, movilizando la articulacién dentro de su rango de movimiento,
cuando los musculos no pueden realizar ningin tipo de movimiento.

En resumen:

156

e - Los ejercicios deben hacerse diariamente y convertirse en una rutina.

e - Puede dividirse la rutina para evitar la fatiga.

e - Siexperimenta fatiga, debe consultar al médico o terapeuta para hacer
algtin cambio en el programa.
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e - Algunos ejercicios pasivos se pueden llevar a cabo sentados o acosta-
dos.

Terapia ocupacional: Se debe evaluar al paciente e instruirle a €l y/o al
cuidador sobre los ejercicios apropiados, asesorando sobre cémo facilitarle
las AVDI33, La valoracién funcional desde terapia ocupacional permite
detectar el nivel de funcionamiento en las AVD de las personas afecta-
das, mediante dos tipos de escalas, las que miden las actividades bésicas
(ABVD) y las que valoran este tipo de actividades cuando precisan manejo
instrumental de objetos de uso cotidiano (AIVD).

La terapia ocupacional tiene como objetivo mantener y/o compensar
la funcion deteriorada y preservar la mdxima autonomia y calida de vida,
ademds, debe evaluar al paciente e instruirle a €l o al cuidador sobre los
ejercicios apropiados, asesorando sobre como facilitarle las AVD.

Las ayudas técnicas pueden ayudarle a prolongar el tiempo en que
puede realizar las AVD con independencia y protegerle de lesiones inne-
cesarias!57- 158 E] terapeuta ocupacional debe tener en cuenta el perfil
progresivo de los pacientes de ELA, por lo que no se deben introducir
las ayudas demasiado pronto para no provocarle frustracién ni demasiado
tarde para que no pierdan su efectividad.

Las personas con ELA suelen perder la habilidad para manejar peque-
fios objetos, como sostener una pluma para escribir o coger los cubiertos
para comer, darle vuelta a la llave para arrancar el coche o agarrar un
picaporte para abrir una puerta. Hay una gran variedad de productos dise-
fiados para ayudarles a mejorar el desempefio de estas actividades. Con el
desarrollo paulatino de la enfermedad, la pérdida de fuerza contintia y los
actos de vestirse y desvestirse se vuelven cada vez mas dificiles. Cuando esto
ocurre, utilizar broches de velcro®, cinturones elésticos y otros dispositivos
hacen mas fécil la tarea de ponerse y quitarse la ropa.

En lo referente a la movilidad, inicialmente puede utilizar ortesis para
el pie equino que evitan que los pacientes tropiecen y alargan el tiempo
que pueden caminar independientemente, o bien ayudas especificas para
la marcha como bastones o andadores, segtin el grado de discapacidad que
presente el paciente. Cuando avanza la enfermedad, puede necesitar una
silla de ruedas; ésta y los accesorios o adaptaciones que precisa para un
correcto posicionamiento en la silla deben ser prescritos individualizada-
mente y de acuerdo a las necesidades del paciente y en funcién de su grado
de integracién o capacidad funcional sociolaborall% 160, 161, 162, 163

Si los musculos que mantienen la postura se debilitan, pueden sentir
incomodidad en la espalda y columna cervical. El uso de cojines especiales,
respaldos o “rollos” para la zona lumbar y la zona cervical permiten mante-
ner una correcta postura cuando el paciente esta sentado.

68 SANIDAD



Los catalogos de material ortoprotésico de las Comunidades Auténomas
cubren gran parte de las necesidades de los pacientes, siendo preciso el infor-
me del especialista, generalmente el médico rehabilitador, para que se autorice
dicho material por los correspondientes servicios autonémicos de salud.

Desde hace afios, en el manejo de estos enfermos el concepto de
ayudas a los miisculos respiratorios ha sustituido al de rehabilitacion respi-
ratoria convencional. El ambii con circuito, filtros antimicrobianos y mas-
cara oronasal o boquilla, el Cough-Assist y los distintos tipos de ventilador
constituyen el soporte instrumental basico de estas ayudas.

En conclusion, el paciente con ELA se beneficia de la rehabilitacién en
todos los estadios de la enfermedad. Los pacientes y sus familias han de apren-
der como aprovechar al méximo lo que pueden hacer los afectados en cada
fase de la enfermedad. Los ejercicios de terapia fisica y el uso adecuado de
ayudas técnicas, conforme a las indicaciones de un profesional, pueden alen-
tar el estado de d4nimo del paciente. La frecuencia y duracién de las sesiones
de tratamiento rehabilitador deben adaptarse a las condiciones del paciente,
hasta alcanzar los objetivos funcionales predeterminados por el equipo.

b) Rehabilitacién neuropsicoldgica: La rehabilitacion neuropsicoldgica
ayuda al paciente a optimizar la recuperacion de sus funciones superiores, a
comprender mejor la naturaleza de las alteraciones que presenta y a desa-
rrollar estrategias que permitan compensar estos trastornos.

El concepto de rehabilitaciéon cognitiva no es sinénimo de cura o res-
titucién, sino de adaptacion. El objetivo de la rehabilitacion es reducir el
impacto de las dificultades cognitivas y conseguir un nivel de integracion
mas (’)ptim0164. Por ello, en una enfermedad como la ELA, la intervencién
cognitiva es una estrategia rehabilitadora necesaria.

Wilsonl05 sugiere que el término “rehabilitaciéon cognitiva” puede
aplicarse a cualquier estrategia o técnica de intervencién que pretende
ayudar a los pacientes y a sus familiares a vivir y a sobrellevar o reducir los
déficits cognitivos resultantes de la afectacion neurolégica.

En general, los procedimientos de rehabilitacion cognitiva podrian
clasificarse en cuatro categorias principales!6°:

Restauracién de la funcion.

Compensacién conductual o adaptacion funcional.
Adaptacion del entorno.

Enfoque conductual.

L=

En pacientes con ELA la rehabilitacién cognitiva tendra por objetivo
manipular el entorno o la tarea con la finalidad de mejorar al maximo la
ejecucion de las actividades de la vida diaria por parte del paciente. Este
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planteamiento, junto con el aprendizaje de técnicas compensatorias, se
halla en la base de la adaptacion funcional a las dificultades que el paciente
presenta.

El disefio de estrategias cognitivas, a través de programas especificos
de psicoestimulacion y la busqueda de estrategias compensatorias ante los
déficits objetivados, persigue como ultimo fin la generalizacion del proceso
a las situaciones y actividades de la vida diarial64.

El programa de intervencién cognitiva deberia incluir, ademas, sesio-
nes informativas para los familiares de los pacientes con ELA, en relacién
a las consecuencias de las alteraciones cognitivas y el uso de estrategias en
el entorno familiar.

c) Intervencion logopédica

Evaluacion y tratamiento de la disfagia: La evaluacion de la disfagia, ademas
de la anamnesis, requiere exploracién funcional, exploracién con alimentos
y videofluoroscopia. La exploracién funcional y la exploracién con ali-
mentos sirven para valorar la fase oral y dan algunos indicios sobre la fase
faringea, pero no detectan la aspiracion silente. Si el paciente no presenta
tos y se sospecha aspiracion, el pulsioximetro puede ayudar a detectarla. El
examen videofluoroscopico permite objetivar la presencia de aspiracion, la
causa de la misma y especificar las consistencias y volimenes de los alimen-
tos seguros para el paciente, asi como otros tratamientos especificos.

A partir de la evaluacidn, segtin los datos de eficacia y seguridad de la
deglucion, debe decidirse si ha de cambiarse la via de alimentacién y qué
medidas compensatorias son necesarias.

La alimentacion puede ser: oral, oral con medidas compensatorias,
mixta (oral + GEP), exclusivamente por GEP. La forma de alimentacion
debe adaptarse progresivamente a la evolucion. No obstante, se recomienda
la colocacion de GEP de forma anticipada, en pacientes con inicio de disfa-
gia sintomadtica, cuando la capacidad vital baja del 50%, ya que mads tarde
pueden producirse complicaciones quirurgicas.

Ademis de las recomendaciones generales en cuanto a posicionamien-
to, ritmo de la ingesta, forma de administrar el alimento e higiene oral, se
pueden aplicar técnicas especificas para cada trastorno:

e - Estimulacion termotéctil: Inicialmente, si la causa de la disfagia es un
retardo en el disparo del reflejo deglutorio, éste puede facilitarse rea-
lizando estimulacion termotactil en los pilares faringeos y la zona velar
antes de las comidas, evitando el contacto prolongado, o bien iniciar la
comida con un alimento muy frio, como el yogur de limén. Es posible
que con este procedimiento el paciente pueda mantener la ingesta oral
durante unos meses.
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e - Restricciones en volumen y modificacion de la consistencia de los
alimentos.

e - Medidas posturales, como la flexion anterior de la cabeza para preve-
nir la aspiracion.

e - Maniobras deglutorias, como la doble deglucion (tragar dos veces por
cada bolo), para limpiar los restos en la faringe.

Evaluaciéon y tratamiento de la disartria: Para evaluar la disartria se valoran
la motricidad oral, la respiracion (patrén, capacidad), la voz (timbre, tono,
intensidad), la articulacion, la prosodia y el ritmo, asi como la inteligibilidad
y los recursos comunicativos del paciente. Algunas de las escalas mas uti-
lizadas son el Dysarthria Profile de Robertson!®’ y el Frenchay Dysarthria
Assessment de Enderby!08.

La capacidad comunicativa puede evaluarse mediante el cuestionario
CETI Modificado (CETI-M), una escala analdgica visual para 10 situacio-
nes contextuales. Puede cumplimentarla el paciente o un familiar cercano.
Ball y coll®9, autores de esta modificacién, comprobaron que la puntuacién
del interlocutor coincidia con la del paciente con ELA.

La intervencién inicial con el paciente puede incluir ejercicios de
terapia del habla: de los musculos orofaciales, de sobrearticulacion y res-
piratorios, con énfasis en la respiracion diafragmaética y costal inferior para
optimizar los volimenes respiratorios. El programa de ejercicios debe ser
regular y moderado, ya que de lo contrario podria producir fatiga y empeo-
rar el rendimiento?8,

En el tratamiento de la disartria debe incluirse al familiar o cuida-
dor. Murphy!70 analiz6 las estrategias comunicativas en un estudio de las
interacciones entre 15 pacientes y sus familiares, durante tres afios. En los
casos en los que el familiar no desarrollaba ningtin tipo de estrategias para
ayudar a la persona afectada, se observaba en ella frustracion, malestar y
baja motivacién para utilizar las formas compensatorias que le proponia el
terapeuta. Identificé las siguientes:

e - Estrategias no verbales: posicion, gesto, expresion facial, contacto
ocular.

e - Estrategias verbales: repeticion, deletreo, énfasis en aclarar la palabra
clave, inspirar y hablar; relajarse; descanso previo antes de un encuentro.

e - Estrategias de conversacion: interpretaciéon por el interlocutor y
confirmacion, pistas del contexto, pistas sobre el tema, humor ante
malentendidos.

e - Ayudas técnicas sencillas: plafén con alfabeto, plafén de comunicacion
(con palabras escritas) (Anexo II), papel y lapiz. Las ayudas técnicas
sencillas son imprescindibles cuando el habla es ininteligible. Algunos
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pacientes podrdn comunicarse mediante escritura a mano o en tecla-
do. En caso contrario, es util el plafén con alfabeto més una lista de
palabras o mensajes de alta frecuencia, con o sin imigenes. Conviene
elaborar este material de forma anticipada para que el propio paciente
pueda contribuir a decidir su contenido. En este punto es interesante
otro aspecto del citado estudio de Murphy!70 referente a la finalidad de
la comunicacién. Del andlisis de las conversaciones se desprendia que la
principal finalidad no era la expresion de necesidades basicas ni la trans-
ferencia de informacion, sino el mantenimiento del contacto social.

Ademas, existen en el mercado diversas ayudas técnicas de alta tecnologia
para la comunicacién. Algunos ejemplos son el amplificador de voz para
los casos de hipofonia severa, los avisadores acusticos, los comunicadores
alfabéticos con sintesis de voz, los sistemas de comunicacion activados con
la mirada o con pulsador, y los sistemas de control del entorno?S.

Es muy recomendable que se adapte sucesivamente el acceso al ordena-
dor y a Internet desde el momento en que el paciente empiece a presentar pro-
blemas con ellos, por las posibilidades de ocio y participacion social que supo-

ne. El mismo ordenador puede ser soporte de un sistema de comunicacién.

3.6 ELA en atencion primaria

El papel del médico de familia en la atencidn a los pacientes con ELA viene
determinado por su funciéon de puerta de entrada del paciente al sistema
sanitario, por la continuidad y longitudinalidad de la atencién que puede
ofrecer y por el ambito en el que desarrolla su actividad, que hace posible
la atencion domiciliaria y extrahospitalaria a estos pacientes, lo que permite
prolongar su autonomia y la permanencia en su ambito familiar.

También tiene un importante papel en informar al paciente de la pro-
pia enfermedad. Hay que tener en cuenta que la informacién debe ser un
proceso continuo y dada la proximidad del médico de familia al paciente y
la longitudinalidad de la atencion que presta, este profesional se constituye
en un interlocutor privilegiado. En este sentido, y dada las particulari-
dades prondsticas de esta enfermedad, la informacién que se debe dar a
los pacientes incluirfa el cardcter progresivo y definitivo de los trastornos
motores, la ausencia de tratamiento curativo y hacer especial hincapié en
los aspectos positivos de la enfermedad como son la ausencia de dolor,
la ausencia de trastornos de esfinteres y de sensibilidad, y sobre todo, la
existencia de tratamientos sintomaéticos y de soporte que incluye el manejo
efectivo de los problemas respiratorios. También se le deberia informar de
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los ensayos terapéuticos en marcha y que el prondstico de la enfermedad
es muy variable!71.

a) Diagndstico: La baja incidencia y prevalencia de esta enfermedad, la
inespecificidad de los sintomas iniciales, la ausencia de un test diagnéstico
especifico y la necesidad de pruebas diagndsticas no accesibles desde el nivel
de atencién primaria, son factores que pueden producir demoras para alcan-
zar un diagnostico de esta patologia. El rigor de los criterios diagndsticos con
el propdsito de evitar o reducir al minimo los falsos positivos puede ser tam-
bién un factor que justifique los retrasos diagnésticos!®: 172,173 pyede pen-
sarse que un diagnoéstico temprano en una enfermedad de las caracteristicas
de la ELA no aporta ningtn beneficio. Sin embargo, existen razones que
aconsejan “mejorar” el diagndstico precoz de esta enfermedad porque:

1.- El diagndstico temprano puede incrementar la probabilidad de ini-
ciar precozmente terapias neuroprotectoras que puedan minimizar el
deterioro neuronal. Se ha visto que la supervivencia en adultos jovenes
(<45 afios) es significativamente mejor que en los de mayor edad!74.

2.- Facilita el establecimiento de tratamientos sintomaéticos, lo que permi-
te mejorar la calidad de vida del paciente aunque eso no afecte al curso
evolutivo de la enfermedad.

3.- Prolonga, o puede hacerlo, la autonomia del paciente facilitando que
siga realizando las AVD. Si realizar alguna intervencion en los prime-
ros estadios de la enfermedad puede retrasar o enlentecer el desarro-
llo de la enfermedad, serd bienvenida.

4.- Evita o reduce los errores diagndsticos y los tratamientos innecesa-
rios.

Finalmente, hay razones psicoldgicas como la angustia, ansiedad y malestar
que se generan al no disponer de un diagndstico preciso en una enfermedad
que el propio paciente observa que progresa y que afecta a su calidad de
vida. Y también razones éticas como es el derecho del paciente a conocer el
diagnostico y prondstico de su enfermedad y a elaborar o disefiar los planes
para su vida.

Los sintomas iniciales de la ELA son muy inespecificos, lo que da
lugar a que, por un lado, el paciente suele tardar en consultar y, por otro, a
que el médico, dada la baja incidencia de la enfermedad, no tenga en consi-
deracidn esta patologia en el diagndstico diferencial.

Dengler y colaboradores!’? analizaron y compararon los tiempos
transcurridos desde la aparicion del primer sintoma hasta el momento del
diagnostico en varios paises europeos. En Espafia las demoras fueron simi-
lares a las de los paises de nuestro entorno e incluso levemente inferiores,
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pero destacaba que ningln paciente fue visto directamente en primera
visita por el neurélogo. De ahi, la importancia del médico de familia y de la
necesidad de definir signos y sintomas de alarma que permitan reducir las
demoras diagndsticas en esta enfermedad.

La progresion de la enfermedad y la forma de presentacién, especial-
mente en la forma bulbar (25% de los casos), pueden ser sefnales de alarma
que, aunque no orienten hacia un diagnéstico especifico, al menos sean de
utilidad al médico de familia para solicitar una interconsulta con el neu-
r6logo! 7> 176 y le sugieren que no se trata de un proceso traumatolégico
(tinel carpiano, procesos osteotendinosos...) u otorrinolaringolégico (por
ejemplo, ante una disfonia persistente) o de otro dmbito. En la Tabla 11 se
recogen dichas sefiales de alarma.

Tabla 11. Propuesta de criterios de derivaciéon al neurélogo

° Debilidad con atrofia muscular.
o Presencia de disartria o disfonia con afectacion muscular o fasciculaciones.
° Hiperreflexia.

o Progresividad del cuadro.

Un proceso progresivo que se acompaifie de debilidad y atrofia mus-
cular o bien de disartria o disfonia, junto con la hiperreflexia, serian signos
sugestivos de enfermedad neuroldgica. Si a ello se le afiade que la sensibili-
dad no esta afectada, que se suele preservar el control de esfinteres y que los
motores oculares no suelen afectarse, el diagndstico es sugestivo de ELA.

b) Seguimiento: Una vez diagnosticado e informado el paciente, debe
asegurarse la continuidad de los cuidados. Idealmente debiera establecerse
una comunicacién inmediata, fluida y estructurada entre el neurélogo y el
médico de familia, de manera que las visitas periddicas al neur6logo para el
seguimiento puedan complementarse con visitas intermedias programadas
por el médico de familia, al margen de aquéllas a demanda que puedan
surgir puntualmente.

En cada visita programada el médico de familia deberia valorar, al
menos, los aspectos clinicos recogidos en la 7abla 12. Muchos de esos
signos y sintomas Unicamente precisardn la indicacién de tratamiento sin-
tomatico o ajuste del mismo (sialorrea, dolores musculares, calambres...),
mientras que otros, como la aparicién de disfagia, disnea, ortopnea, pérdi-
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Tabla 12. Signos y sintomas para seguimiento por el médico de familia

. Sialorrea.
. Disfagia.
. Disnea, capacidad de toser.

AW N 2

Depresion-ansiedad.
Labilidad emocional.
Insomnio.

5. Alteraciones musculares:
Debilidad muscular.
Calambres.

° Espasticidad.
6. Alteraciones del lenguaje.

7. Trastornos del ritmo intestinal.

. Alteraciones psiquiatricas-psicoldgicas:

da progresiva de peso, etc., pueden sugerir la necesidad de adelantar la/s
interconsulta/s o incluso derivar al servicio de urgencias, dependiendo de

la situacion clinica del paciente.

La afectacion respiratoria es el proceso que mas ensombrece el pro-
nostico y el que puede precisar atencion urgente en cualquier momento.
En la Tabla 13 se recogen los signos y sintomas sugestivos de afectacion
respiratoria, cuya presencia indica al médico de familia la conveniencia

Tabla 13. Signos y sintomas de afectacion respiratoria en ELA

Sintomas

Disnea de esfuerzo o al hablar
Ortopnea

Despertares nocturnos frecuentes
Somnolencia diurna

Cansancio

Dificultad para expectoracion
Cefalea matutina

Nicturia

Depresion

Anorexia

Dificultades de concentracién o de
memoria

Signos

Taquipnea

Uso de musculatura respiratoria auxiliar
(Tiraje)

Movimiento abdominal paradéjico
Disminucion de la movilidad toracica
Incapacidad para toser (debilidad)
Taquicardia

Pérdida de peso

Confusion, alucinaciones
Papiledema (raro)

Sincope

Sequedad de boca

Modificado de Andersen PM et al (2005)18.

GUIA PARA LA ATENCION DE ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA (ELA) EN ESPANA

75



de la derivacion al dmbito hospitalario o de solicitar la atencién de una
unidad de soporte domiciliario con experiencia en el manejo de problemas
respiratorios, entre los que pueden encontrarse también los relacionados
con el funcionamiento inadecuado del ventilador. Dado que en ocasiones
el traslado al hospital plantea problemas técnicos muy importantes y, ade-
mas, suele ser emocionalmente costoso para el enfermo y la familia, la
ayuda efectiva en el domicilio es especialmente importante. En enfermos
con ventilacién mecénica es imprescindible la participacion coordinada de
unidades hospitalarias con experiencia.

El papel del médico de familia en el seguimiento de los pacientes con
ELA es la deteccion precoz de las complicaciones propias de la enfermedad,
el tratamiento sintomaético de todas aquellas incidencias que puedan alterar
la calidad de vida del paciente y el apoyo y la atenciéon domiciliaria cuando
el paciente lo precise.

Aunque todos los componentes del equipo de salud deben asegurar la
continuidad en la atencién, entendida como el seguimiento de la enfermedad
por el mismo médico o profesional, el médico de familia puede aportar longi-
tudinalidad, pues debe ofrecer atencion por ése y cualquier otro problema de
salud que afecte o pueda afectar a los pacientes con ELA. Los profesionales
de los equipos de atencion primaria pueden ofrecer a los pacientes y familia-
res la adecuada formacién e informacion sobre cuestiones relacionadas con la
enfermedad y sobre los recursos sanitarios y sociales del drea de salud en la
que residen.

3.7 AtencioOn en urgencias

Los pacientes con ELA acuden a la urgencia por voluntad propia siguiendo
las indicaciones que previamente se les han ensefiado para reconocer los
momentos de riesgo o derivados por el médico de atencién primaria o por
el neurdlogo u otros especialistas, normalmente por uno de los siguientes
motivos: Disnea, disfagia, crisis de ansiedad y claudicacion familiar.

En el apartado 3.5.2. Tratamiento sintomatico, se recogen las actuacio-
nes a seguir para tratar estos sintomas.

Es frecuente que los pacientes con ELA acudan a urgencias por pre-
sentar problemas respiratorios que han aparecido de forma progresiva en
el contexto evolutivo de su enfermedad o de forma aguda en el contexto de
una infeccidn respiratoria o de un episodio de aspiracién broncopulmonar.
La exploracién puede encontrar alteraciones de la consciencia relacionadas
con la hipoventilacién, cianosis, ortopnea, taquipnea, respiracion superficial
con utilizaciéon de la musculatura respiratoria accesoria y respiracién para-
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dodjica téraco-abdominal, tos ineficaz y retencion de secreciones, taquicar-
dia y edemas maleolares!””. Algunos enfermos pueden llegar en situacién
de shock séptico o de pre-fracaso respiratorio.

Es imprescindible que, salvando las excepciones de la gravedad y la
distancia, los problemas agudos de los enfermos con ventilacién mecénica
los resuelva en todo momento un neumologo con experiencia.

La disfagia puede desencadenar sofocacién y aspiracion. Tras resolver
el problema agudo, son pacientes que necesitan ser valorados para la indi-
cacion de gastrostomia endoscdpica percutanea (por ejemplo, gastrostomia
radioldgica). En caso de demora debe valorarse la conveniencia de colocar
una sonda nasogdstrica que permita asegurar una hidratacién y una nutri-
cion sin riesgos. Excepto en los casos en que ha rechazado explicitamente
esta medida terapéutica, el hecho de que un enfermo acuda a urgencias
por un accidente derivado de la disfagia indica, posiblemente, deficiencias
en su seguimiento.

En urgencias se pueden plantear problemas médicos y €ticos de los
pacientes con ELA en relacion con la toma de decisiones asistenciales (ver
apartado 3.9. Consideraciones éticas).

3.8 Cuidados paliativos

La fase terminal es la circunstancia en la que una o varias enfermedades
no curables (bien porque no han respondido al tratamiento o bien porque
no existan tratamientos curativos) amenazan la vida del paciente en un
plazo de meses, producen sintomas multiples y cambiantes que afectan
gravemente la capacidad funcional y el estado mental y emocional del
paciente y causan un gran impacto en la familia y sus allegados!’8. La
ELA cumple estos requisitos, especialmente en las etapas finales de la
enfermedad, si bien es preciso distinguir tres situaciones finales diferen-
tes: 1) Cuando fracasan las medidas de soporte vital respiratorio que el
paciente ha elegido previamente; 2) Cuando el paciente demanda inte-
rrumpir las medidas de soporte vital respiratorio que previamente habia
solicitado; 3) Cuando el paciente ha rechazado iniciar las medidas de
soporte vital respiratorio. Aunque los procesos que abocan a estas tres
situaciones pueden ser muy distintos, el objetivo terapéutico es el mismo:
mantener idéntica intensidad de cuidados, pero destinados a evitar los
sufrimientos.

Los cuidados paliativos tienen como objetivos bdésicos el control de
los sintomas, el apoyo emocional al paciente y a su familia y su bienestar y
calidad de vidal7?:
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b)

Control de sintomas: En el apartado de tratamiento sintomatico se
han revisado los principales aspectos a tener en cuenta, si bien se sefia-
lan a continuacion algunas especificidades de la fase terminal.

Dolor: Suele estar presente en el 40-73% de los pacientes en los ulti-
mos estadios pudiendo ser debido a diferentes causas: contracturas,
espasticidad, calambres musculares, inmovilidad, ete.111 180 Como cri-
terio general puede ser ttil aplicar la escalera analgésica de la OMS!18!
(1990) (Figura 5) iniciando el tratamiento con analgésicos, pudiendo
combinarlos con relajantes musculares (diazepam, tetrazepam,...) o
antiespasticos (baclofen). Si no se consigue controlar el dolor, se pue-
den asociar o indicar opioides que generalmente suelen ser eficaces!®:
89 El uso de la morfina es adecuada en estos pacientes no sélo por su
potencia analgésica sino también por su utilidad en la disnea.

En cuidados paliativos existen una serie de recomendaciones genera-
les en el empleo de la morfina como analgésico que son:

La via oral es de eleccion o bien a través de la sonda de gastrostomia
que permite suministrar la medicacién a través de la misma.

La via endovenosa debe usarse excepcionalmente y la administracion
intramuscular no es recomendable.

El ajuste de dosis puede hacerse en dosis pautadas cada 4 horas. Si el dolor
aparece con antelacion, es indicativo de que debe incrementarse la dosis.

Deben establecerse pautas fijas y regulares, evitando la administracién
“a demanda”.

Deben dejarse pautas escritas para aquellos cambios previsibles en la
evolucién y administracién de dosis de rescate!82.

Disnea: La aparicion de disnea en fase terminal es muy frecuente (mas
del 50%) y la actitud terapéutica, cuyo objetivo es evitarla completamen-
te, vendra determinada por las causas o la situacion clinical8: 89, 180;

Figura 5. Escalera analgésica de la OMS segun intensidad del dolor

Opioides potentes
(Morfina)
+/- Coanalgésicos

Opioides débiles
(Codeina,dihidrocodeina o
tramadol)

+/- Coanalgésicos

Analgésicos no opioides
(Paracetamol, AINES)
+/- Coanalgésicos

+/-: Con o sin
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Causas reversibles de disnea: Se pautard el tratamiento oportuno

segun la causa, por ejemplo, el broncoespasmo. -

Disnea intermitente: -

2.1.-Se produce un circulo vicioso de disnea-ansiedad-disnea que es
preciso romper, para lo cual se procuraré aliviar la ansiedad con
lorazepam 0,5-2 mg sublingual.

2.2. - Opiéceos. El empleo de opioides (morfina) consigue alivio en un
porcentaje elevado de pacientes (80%). Las dosis medias inicia-
les diarias son de 15-30 mg (2,5-5 mg via oral inmediata cada 4 h
6 7,5-15 mg cada 12 h de comprimidos de liberacion retardada).
Si ya estaba recibiendo morfina, deberia incrementarse la dosis.
La depresion respiratoria no es una contraindicacion para el uso
de la morfina sino que tinicamente hace mas aconsejable el inicio
con dosis bajas y el aumento paulatino de dosis.

2.3.-Si la disnea es grave, se puede afadir midazolam (5-10 mg SC)
para el control nocturno.

2.4.-Se puede indicar oxigenoterapia para el tratamiento de la
hipoxia, aunque hay que tener en cuenta que en las hipoxemias
por hipoventilacién puede acelerar el coma carbénico.

Disnea continua:

3.1. - Opidceos (morfina 3 mg IV, 5 mg SC o 10 mg oral). Si es intensa,
se indicard administracion continua de morfina.

3.2. - Afiadir midazolam para el control nocturno o si la disnea es grave.

3.3.-Si existe ansiedad se indicardn ansioliticos de accién corta e
incluso si el paciente estd muy agitado, se puede afiadir clorpro-
mazina (25 mg cada 4-12 h) o levopromazina.

3.4.-La oxigenoterapia debe plantearse segin la situacién de cada
paciente y de su entorno.

Es obligado respetar la autonomia del paciente y reconocer que puede

aceptar o no medidas de soporte respiratorio, aunque hay que evitarle

el sufrimiento.

Hipersecrecion respiratoria: Cuando han rechazado ayudas para la tos

o éstas son inefectivas, los pacientes con ELA presentan dificultad o

imposibilidad para expulsar las secreciones del tracto respiratorio, por

lo que con frecuencia presentan una respiracion ruidosa por las secre-

ciones que se desplazan con los movimientos de inspiracién y espira-

ciéon. En las fases finales este sintoma se presenta practicamente en el

100% de los pacientes.

El uso de técnicas no invasivas de asistencia para la tos puede ser fiitil en

esos momentos, e introduce la mala practica si existe una afectacién bul-

bar importante, pues los repetidos intentos de ayuda manual s6lo conse-

guiran fatigar mas al enfermo y los de ayuda mecanica erosionarle la piel
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de la cara. En enfermos en los que la fase final aparece a pesar del manejo
con traqueostomia, debe valorarse de forma individual si es mayor el
beneficio o las molestias ligadas a los intentos de extraer secreciones, con
o sin Cough-Assist. El manejo de la hipersecreciéon pasa fundamental-
mente por tratar las consecuencias que ésta produce, fundamentalmente
la disnea. Por lo tanto, los firmacos utilizados para tratar la disnea proba-
blemente sean aqui también los de eleccion. No obstante, podria indicarse
tratamiento con escopolamina a dosis de 0,5-1 mg cada 6-8 horas via SC
que también aporta cierto efecto sedante, o bien butilescopolamina (Bus-
capina) a dosis de 20 mg cada 6-8 horas por via SC18: 89,

d) - Insomnio y alteraciones del sueiio: En las semanas previas a la muerte, un
alto porcentaje de los enfermos padece problemas relacionados con el
suefio. Es una situacion de enorme angustia y desgaste fisico y psiquico
que debe tratarse de forma resolutiva, sin limitaciones relacionadas con los
efectos secundarios de algunos farmacos sobre la ventilacién alveolar!80,

e - Soporte emocional: En la atencion a los pacientes con ELA se debe

facilitar que el paciente y sus familiares expresen sus preocupaciones y
necesidades emocionales, espirituales y religiosas, con lo que aumentara
su grado de bienestar!83: 184,
Finalmente, no todo deberia terminar con el fallecimiento del pacien-
te, sino que también se debe ayudar a la familia a reconocer la natu-
raleza y dimensiones de la pérdida para una posterior adaptacién!.
Haber mantenido una comunicacion fluida con el paciente y su familia
y realizar un adecuado abordaje de los sintomas, no sélo disminuye la
incertidumbre y los miedos del paciente, sino que aumenta su capa-
cidad de adaptacion y reduce el sufrimiento, ademads de facilitar que,
después del fallecimiento, la familia y personas allegadas puedan ela-
borar un proceso de duelo saludable!86.

Sin duda alguna, la ELA es una enfermedad grave y devastadora, pero, al
mismo tiempo, el equipo de profesionales que les atienden puede proporcionar
una atencion de calidad a lo largo de todo el proceso de la enfermedad, especial-
mente en sus estadios finales, con el propdsito de ayudar al paciente a vivir con
calidad la dltima fase de la vida, respetando sus objetivos y valores personales.

3.9 Consideraciones éticas

La practica de la medicina conlleva tomar decisiones por parte del médico y
del paciente. El primero tomara decisiones técnicas respetando los derechos
del enfermo y de la sociedad. Por su parte, los pacientes tienen derecho a
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tomar decisiones en relacion con sus cuidados médicos, de acuerdo con el
principio de autonomia. Para que la toma de decisiones sea valida deben
conocer todos los aspectos relevantes de su enfermedad.

Como punto de partida, tendria que considerarse la individualidad de
cada paciente, sabiendo que su actitud ante la evolucion de su enfermedad
va a estar condicionada por su personalidad y, por tanto, por una forma
concreta de afrontarla.

Es fundamental que la informacién que reciba el paciente constituya
un proceso continuo, y no un acto aislado, ya que debe ir precedida de una
exploracién continua del estado de animo del paciente al que deberdn aco-
modarse los profesionales. Disponer de la informacion relevante, completa
y no sesgada, permitird al paciente tomar decisiones de forma libre.

Deberd tenerse en cuenta que el factor emocional juega un papel
importante en la aceptacion o la negacion de la enfermedad, tanto como sus
valores, creencias y el entorno social que le rodea, asi como en la decisién
por parte del paciente del uso de tratamientos de soporte vital (todas aque-
llas técnicas mediante las cuales se puede sustituir la funcidn fisiologica de
un 6rgano cuando la lesion del mismo lo haga incompatible con la vida).

Una vez que el equipo considere que el paciente estd en condiciones de
hacerse cargo de su situacion, deberan empezar a programarse los cuidados
que desea recibir al final de la vida. Es importante que no se demore esta
programacion innecesariamente, para evitar conflictos cuando el paciente
esté en peores condiciones y no pueda expresarse con facilidad. La herra-
mienta basica para este fin es el Documento de Instrucciones Previas, que
incluird la designacion de un representante que garantice el cumplimiento
de la voluntad del paciente. El Documento de Instrucciones Previas debera
tener en cuenta la posibilidad de que aparezcan patologias intercurrentes y
la forma de abordarlas segtin el grado de avance de la enfermedad. Una vez
elaborado el documento, se anotara su existencia en la historia clinica, en
lugar visible, y se recomendaréd al paciente que lo lleve consigo.

Es conveniente revisar el documento de forma periddica para asegu-
rar la validez de las directrices previas si existen cambios sustanciales en la
evolucién clinica.

Toma de decisiones en la sala de urgencias y hospitalizacion a domicilio
en los pacientes con ELA

Enla etapa final, siempre que se disponga de los recursos adecuados, es
preferible que los pacientes con ELA sean atendidos en su propio domicilio
aunque estar en casa puede resultar una alternativa complicada, tanto por
las dificultades del manejo de los sintomas como por el desgaste emocional
que supone para los familiares ver como se van precipitando situaciones
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alarmantes que escapan a su control. El entorno hospitalario proporciona a
algunos enfermos y familiares una mayor sensacion de amparo y disminuye
la angustia. También para un alto porcentaje de enfermos resulta estresante
sentir que suponen una importante sobrecarga para sus allegados!80.

Por otra parte, algunos pacientes pueden llegar a considerar intolera-
ble su situacidon y tomar la decisién de suspender la ventilacién mecénica,
incluso cambiando de opinién con respecto a decisiones previas, lo que
puede llegar a ocurrir en un 22% de los casos de ELA con ventilacién meca-
nica domiciliaria. El punto de vista de numerosos autores, para el caso de
que el paciente y su familia asi lo decidan, es que no deberian existir razones
éticas contrarias a su deseo de interrumpir el tratamiento 117- 118, 187 Ep
estos casos, deben seguirse escrupulosamente los pasos propuestos en las
guias de practica clinica competentes (accesibles en www.epec.net).

De lo que se trata, en definitiva, es de garantizar al paciente con ELA
la mejor asistencia posible, de acuerdo con sus valores, y evitar conflictos
innecesarios a los profesionales. La comunicacién fluida, prudente y veraz
es la regla de oro.
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4. Repercusiones psicologicas,
familiares y sociales de la
enfermedad

4.1 Impacto en la vida y el entorno del
paciente

Al ser la ELA una de las consideradas enfermedades raras existe desco-
nocimiento social, y muchas veces profesional, de esta enfermedad. Esto,
junto al hecho de ser grave, degenerativa e invalidante, hace que sea una
enfermedad que genera muchas veces en los afectados una sensacién de
soledad y de exclusion social, cultural y econémica. Como ocurre con otras
enfermedades neuroldgicas degenerativas, el paciente tiene que afrontar
cambios en todas las dreas de su vida.

Area emocional

Es habitual la aparicién de sintomas de ansiedad a lo largo de todo el proce-
so, incluso antes de la confirmacién diagnéstica. El periodo de confirmacion
diagnéstica suele ser prolongado y es una de las etapas mas dificiles para el
paciente y su entorno, ya que genera gran incertidumbre, que en la mayoria
de los casos se traduce en mudltiples consultas a especialistas en busca de
otras opiniones. Cuando al paciente se le confirma el diagndstico se produce
un gran impacto, ya que no resulta facil asimilar el diagnéstico de una enfer-
medad neurodegenerativa sin tratamiento curativo en el momento actual.
Los profesionales tienen que poner especial cuidado en la comunicacién del
diagnostico en un momento tan duro para el paciente y familiares, ya que
pueden influir notablemente en cémo el paciente afronte la enfermedad.
La principal consecuencia de la pérdida del control de los movimien-
tos voluntarios es la progresiva dependencia, que ocasiona en el paciente
sentimientos de inutilidad, frustraciéon o el miedo a ser una carga. Todo
ello le crea ansiedad, siendo frecuente que reaccione de forma egocéntrica
y que esté mds atento de lo habitual a su cuerpo y a los sintomas que van
apareciendo. La vivencia que tenga cada paciente de la enfermedad vendra
determinada por su historia de vida, sus creencias y valores, su educacion,
y, en definitiva, los recursos que desarrolle para enfrentarse a las modifica-
ciones que le comporta esta nueva situacion. El planteamiento de metas a
corto plazo, la resolucion de pequeiios conflictos (personales o familiares),
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etc. pueden servir de motor para el cuidado diario, y para el enfrentamiento
con la enfermedad.

Area familiar

La ELA afecta y modifica la vida del paciente, pero también, y de forma
muy significativa, la de la pareja y la familia. No todas las familias respon-
den igual ante la situaciéon de crisis que genera una enfermedad grave e
incurable en uno de sus miembros. Factores como la situacién econdmica,
las relaciones afectivas y los recursos internos y externos de los que dispon-
gan (capacidad de cuidado, disponibilidad de red social de apoyo), condi-
cionan la actitud de la familia para afrontar la enfermedad.

Una vez confirmado el diagnéstico la familia atraviesa un periodo
altamente estresante. Sentimientos de impotencia, culpa, injusticia, triste-
za, ansiedad y miedo son frecuentemente experimentados por los distintos
integrantes de la familia. Al irrumpir la ELA en sus vidas tienen que plan-
tearse algunos cambios; muchas veces éstos tienen que esperar un periodo
de adaptacién y aceptacién por parte del paciente; en otras, los problemas
se precipitan, obligdndoles a efectuarlos.

La mayoria de las familias, una vez que conoce el diagnostico y el
proceso de la enfermedad en uno de sus miembros, va asimilando pau-
latinamente la realidad y adopta una actitud més pragmaética buscando
informacién y opciones terapéuticas. La situacion familiar se estabiliza y
los miembros asumen nuevos roles, tanto en el propio hogar como en la
distribucién de las tareas de cuidado al paciente. Un buen afrontamiento
puede incluso fortalecer los lazos afectivos.

El cuidador principal puede adoptar un rol importante dentro de la
dindmica familiar. Es frecuente que tenga que reducir su jornada laboral
o incluso abandonar su puesto de trabajo. Algunas familias se plantean un
cambio de domicilio debido a los problemas de movilidad que la enferme-
dad causa; en otras ocasiones, se opta por hacer obras en el propio hogar. Se
busca informacién y asesoramiento para la adquisicion de ayudas técnicas
que permitan facilitar la movilidad, la independencia y la comunicacién del
paciente.

La educacion y el soporte activo a la familia en aspectos de informacién
y comunicacién son herramientas esenciales para el autocuidado. Es muy
importante prevenir la claudicacion familiar, entendida como la incapacidad
de la familia para ofrecer una respuesta adecuada a las multiples demandas
y necesidades del paciente. Las causas pueden ser diversas: no aceptacion
de la enfermedad, inadaptacién a la presentaciéon de nuevos sintomas o mal
control de los mismos, agotamiento del cuidador o bien la aparicién de otras
situaciones producidas como consecuencia de la enfermedad, como separa-
cion afectiva, pérdida del puesto de trabajo, aislamiento, etc.
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Dada la importancia que tiene la actuacién de la familia en la calidad
de vida del paciente, resulta imprescindible que el equipo multidisciplinar
trabaje conjuntamente con ella, asesordndola en cuestiones relativas a los
cuidados y prestando apoyo emocional, mediante la escucha activa y el
reconocimiento de la labor que realizan en el cuidado del paciente, espe-
cialmente en el caso del cuidador principal. Asimismo, debera facilitar el
contacto con otros servicios sanitarios, recursos de la comunidad disponi-
bles y asociaciones, que pueden ser de gran ayuda a la hora de afrontar esta
situacion.

Entorno social

Ademas del fuerte impacto emocional, otro aspecto que va a influir en la
nueva dindmica familiar son los recursos econémicos, ya que, aunque en
Espaiia el Sistema Nacional de Salud da una cobertura casi completa de
los gastos que ocasiona la enfermedad, es habitual que se generen otros
gastos extraordinarios, debidos a la readaptacién del hogar, la adquisicion
de mobiliario, la baja laboral del paciente o incluso la de otros miembros de
la familia, que tendran que responsabilizarse de su cuidado y que sobrecar-
garan la economia familiar.

Se debe realizar un esfuerzo para dar respuesta a los problemas y
situaciones especificas que estos pacientes presentan y que por sus caracte-
risticas, requieren intervenciones especializadas y personalizadas. En todos
estos aspectos los trabajadores sociales pueden ofrecer a los pacientes con
ELA y sus familiares ayuda e informacion sobre las diferentes opciones a
las que pueden tener derecho.

Desde las instituciones se estan llevando a cabo distintas iniciativas,
como la creacién de dispositivos especificos, la elaboraciéon de protocolos,
la agilizacion de tramites burocraticos, la creacién de recursos asistenciales
especializados, etc., lo que ha contribuido a mejorar la situacion de estas
familias, pero todavia no se han resuelto todas las necesidades que presen-
tan los pacientes.

e - Apoyo al tratamiento: los grupos de ayuda mutua: Los pacientes y
sus familiares, derivados por los profesionales, pueden recurrir a los
grupos de ayuda mutua buscando un complemento al tratamiento. El
paciente necesita “invertir” su tiempo luchando contra la enfermedad
en la medida de sus posibilidades y busca orientacién y profesionales
experimentados que le guien en el trabajo que debe ir realizando para
paliar los efectos de la enfermedad.

e - Apoyos emocionales: Este tipo de apoyo se encuentra en los pro-
fesionales sanitarios y en los sociosanitarios -trabajadores sociales,
fisioterapeutas, terapeutas ocupacionales, psicélogos, etc.- o en otros
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pacientes o familiares, es decir, aquellas personas que pueden prestar
soluciones o que comprenden la situacién y las etapas por las que pasa
la persona afectada. Pueden incrementar los aspectos informativos y
formativos sobre aspectos concretos de la enfermedad y disminuir la
sobrecarga emocional asociada a la misma.

Gestion y tramitacion de recursos sociales: La enfermedad obliga a las
familias a buscar recursos sociales que les ayuden a paliar las situacio-
nes que se derivan de la dependencia creciente que produce la ELA
en el paciente y en su entorno. Tanto el paciente como el cuidador que
gestione las ayudas necesitan la informacién de como y donde soli-
citarlas, qué requisitos tienen que cumplir y qué documentos deben
presentar.

Proyecto laboral: Cuando la evolucion de la enfermedad no permite
seguir desempefiando la actividad laboral, llega el momento de plan-
tearse la incapacidad temporal o la permanente. Esta situacion puede
suponer para el paciente un duelo, al verse obligado a abandonar su
proyecto laboral, y una gran incertidumbre, puesto que no sabe a qué
se expone, qué grado de incapacidad le reconocerdn, como quedara su
situacién econdémica y cémo afectard esta situacién a los suyos. En el
Anexo 111 se describen las distintas situaciones laborales en las que se
pueden encontrar estos pacientes.

En el caso de los pacientes de ELA, los equipos de valoracién de inca-
pacidades suelen resolver el expediente reconociendo una incapacidad
absoluta o la gran invalidez. Muchos casos de pacientes de ELA que
reciben una incapacidad permanente con grado de absoluta, el expe-
diente es revisado posteriormente y terminan declarando el grado de
gran invalidez, dado que precisardn una persona que se encargue de
su cuidado.

Si el paciente de ELA no retine los requisitos de cotizacién, porque no
haya trabajado el tiempo suficiente, tiene la opcién de las pensiones
no contributivas. La pension de invalidez no contributiva se concede a
aquellas personas que padezcan deficiencias con caracter permanente,
de caracter fisico o psiquico, que tengan reconocido por el centro base
correspondiente un grado de minusvalia no inferior al 65%, siempre
que el nucleo de convivencia del beneficiario no supere unos limites
de ingresos.

Certificado de minusvalia: Las personas que, como consecuencia de
una alteracién orgénica o funcional, tengan limitada la capacidad para
la realizacién de las AVD podran solicitar una valoracién del grado de
minusvalia que les afecte, para poder acceder a las prestaciones, sub-
sidios, ayudas, servicios, desgravaciones fiscales, asistencia sanitaria
gratuita, medidas para el fomento de empleo, medidas para el acceso
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a una vivienda adaptada y otros beneficios sociales y econémicos. El
grado de minusvalia es determinado por un equipo de valoracién y se
expresa en porcentaje, que consigue evaluando las consecuencias de la
enfermedad a través de un baremo que se aplica sobre cada aparato o
sistema. En el porcentaje también son considerados los factores fami-
liares, econémicos, laborales, culturales y del entorno, ya que estos
factores impiden una integracién adecuada en la sociedad.

El certificado de minusvalia se tramita en los centros base, de ambito
provincial y dependientes de las Comunidades Auténomas, en los que
se desarrollan los programas de atencion bdsica a personas con disca-
pacidad. Se deberdn adjuntar a la solicitud los informes médicos que
acrediten el diagnéstico de la patologia y las medidas terapéuticas.
En el caso de los pacientes de ELA, el certificado de minusvalia podrd
solicitarse con caracter urgente para acelerar los plazos para pasar el
examen técnico del equipo de valoracion.

e - Conciliacion de la vida familiar y laboral: Los cuidadores de los
pacientes con ELA pueden beneficiarse, gracias a la Ley 39/1999, de
ventajas que tratan de conciliar la vida laboral con las responsabi-
lidades familiares!88, Entre ellas se encuentra la excedencia con la
reserva de su puesto, aunque sin derecho a recibir el salario habitual,
generalmente por un tiempo maximo de un afio y la reduccién de
jornada (con una reduccion salarial proporcional) en aquellos casos
en los que el trabajador tenga la guarda legal de una persona con
minusvalia — discapacidad, o se trate de un familiar (hasta el segundo
grado de consanguinidad o afinidad) que no realice ninguna actividad
retribuida.

4.2 Pautas de cuidado emocional a la familia
y cuidadores

Los miembros de la familia y los cuidadores pueden presentar sintoma-
tologia afectiva: estrés, ansiedad, depresién y tienen normalmente una
sensacion de aislamiento. Los objetivos de la orientacién psicoldgica a las
familias y cuidadores de los pacientes afectados son: proporcionarles infor-
macion y darles formacién y apoyo emocional.

Las familias necesitan atencién, educacion, orientacién y apoyo. Algu-
nas se adaptan mejor que otras, pero en su mayoria tienen dificultades, sobre
todo al inicio de la enfermedad. Las personas que se adaptan mejor a los
cambios emocionales son aquellas que tienen dos cualidades: la capacidad
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de ser flexible y la capacidad para comunicarse abiertamente, expresando
directamente las emociones tanto positivas como negativas y reconocien-
do sus necesidades y las de los demds miembros de la familial89.

Los pacientes con ELA vy sus cuidadores presentan altos niveles de
estrés, derivados de la impredecibilidad, incontrolabilidad e incertidum-
bre asociadas a la enfermedad. La pérdida de la salud supone una crisis
situacional en la que las personas sufren reacciones emocionales de una
intensidad significativa y requieren unos recursos especificos para restau-
rar el propio equilibrio!%0,

No sélo los pacientes, sino también los cuidadores, precisan apoyo
psicoldgico y soporte emocional. Necesitan intervenciones que reduzcan
los estados emocionales adversos y favorezcan la adaptacién personal y
social. Una de las funciones basicas del psicélogo clinico y de los servicios
de salud mental, en general, es dar apoyo emocional tanto a los pacientes
como a sus familiares. El profesional debe ayudar al paciente en la toma
de decisiones de situaciones complicadas y dificiles con alto grado de
ansiedad. Para ello se utilizardn una serie de estrategias de relacion, lla-
madas facilitadoras!90:

Estrategias de intervencion en la ayuda emocional al paciente y cuidador:

° Realizar preguntas abiertas dirigidas.

° Identificar las preocupaciones, necesidades y temores.

° Atender a las pistas indirectas proporcionadas por los pacientes.

. Utilizar un dialogo empatico. Reconocer la emocion del paciente o cuidador,
dar sefiales de que uno trata de ponerse en su lugar.

° Preguntar sin dar nada por supuesto.

° Escuchar antes de hablar.

° Identificar atribuciones.

° Escuchar y respetar las objeciones.

° Prestar atencion a lo que se dice y cémo se dice.

. Centrar la comunicacion en lo que se puede hacer.

. Graduar y anticipar la informacion negativa.

. Comunicar “la verdad” al ritmo de las necesidades y demandas del paciente.
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Los principales objetivos de la intervencién emocional serian: -

o Mejorar la autoconciencia y la capacidad de resolver problemas.

o Facilitar la percepcion de control.

° Desarrollar la autoestima y la aceptacion de las cosas como son.

° Reforzar y aclarar la informacion.

° Favorecer la adhesién al tratamiento a través de la confianza.

o Ayudar al paciente a establecer las metas del tratamiento que recibe.
° Favorecer la comunicacion abierta de informacion y emociones.

o Prevenir la “soledad emocional” en el paciente.

° Constituir un enlace entre el médico y el paciente.

Pautas de autocuidado emocional’90:

. Tomar conciencia de los limites y aceptarlos.

o Utilizar alguna técnica reductora de ansiedad y hacerlo cotidianamente: relaja-
cién, yoga, meditacion.

o Dedicar unos minutos al dia a uno mismo puede aumentar la resistencia per-
sonal al estrés.

o Saber pedir apoyo y desahogarse cuando resulte necesario.

o Darse permiso para emocionarse. Uno siente lo que siente: no lo que debe sentir.

o Desarrollar estrategias de autocontrol cognitivo y estar alerta a nuestro propio
procesamiento y evaluacién cognitiva con el fin de evitar pensamientos distor-
sionados.

o Realizar actividades gratificantes y mantener un adecuado equilibrio entre pla-
ceres y obligaciones.

° Compartir las dificultades entre los miembros de la familia.

Sugerencias a los cuidadores para poder adaptarse mejor a las diferentes
emociones y dificultades'8:

Pautas para manejar la ansiedad:

o Comuniquese y exprésese. No se encierre en si mismo

o Aprenda algunas técnicas de relajacion.

o Dediquese tiempo para usted. Permitase participar en alguna actividad placen-
tera o relajante.

o Delegue responsabilidades a los demas miembros de la familia.

o Establezca prioridades, hay algunas cosas que no son tan importantes.
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Pautas frente al mecanismo de la negacion:

Viva el momento.

Adaptese al estado en que se encuentra el paciente.

Pida informacioén a los profesionales.

Reconozca que usted necesita pasar por una serie de emociones, incluyendo
la iray el dolor.

Se necesita tiempo para llegar a aceptar la realidad. Sélo cuando la familia se
ha adaptado a la realidad puede ayudar a la persona con ELA.

Pautas frente al dolor y a la depresién:

Permitase llorar.

Acepte que el pasado se encuentra detras y que el futuro seréa diferente.
Modifique sus objetivos y expectativas.

Si se siente “bloqueado a nivel emocional”, pida ayuda a un profesional.

Pautas para adaptarse al cansancio:

Cuidese. Coma bien e intente dormir todo lo que pueda. No puede ayudar a su
ser querido si se encuentra enfermo.

Deje para mafana lo que no sea absolutamente necesario.

Delegue responsabilidades. Pida a los amigos y familiares que le ayuden.

No se haga a si mismo responsable de que debe estar siempre junto al
paciente.

Aprenda ejercicios de relajacion si tiene dificultades para dormir.

Pautas para adaptarse a la falta de tiempo para uno mismo:

Evite reducir el contacto social.

No abandone su trabajo, a menos que sea absolutamente necesario.

No piense que su asistencia es indispensable. Debe admitir y dedicar tiempo a
sus propias necesidades.

Planifique actividades sociales. Intente hablar de temas que no sean referentes
a la enfermedad de su familiar.

Tanto el cuidador como la persona cuidada necesitan poder estar a solas.

90
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4.3 Informacidon sobre recursos sociales
disponibles

a) Recursos publicos

Existen una serie de recursos publicos, no especificos para pacientes de
ELA, susceptibles de ser utilizados por ellos. Estos recursos dependen
de las administraciones publicas (estatal, autonémicas y locales) y estan
destinados a personas mayores de 65 afios o con discapacidad reconocida
por un centro base. Para tener acceso a ellos deben cumplirse una serie de
requisitos (econémicos, de discapacidad, sociales, etc.).

Entre estos recursos se encuentran las aportaciones econdmicas des-
tinadas a paliar los efectos de la discapacidad derivados de la enfermedad,
como son: las pensiones, las prestaciones y las ayudas individuales. Por otro
lado, estdn los recursos asistenciales: residencias, centros ocupacionales,
centros de dia, servicio de ayuda a domicilio, teleasistencia.

En el Anexo IV se recogen cudles son las prestaciones y ayudas exis-
tentes de las que podria beneficiarse un paciente de ELA. Estas ayudas
pueden ser ampliadas y detalladas por el trabajador social del centro de
salud, por los servicios sociales, por el hospital de drea o por las asociacio-
nes de ELA. Ademas existen exenciones y bonificaciones a las que pueden
acceder los afectados: IRPF, impuesto de sucesiones, deducciones por
reformas en eliminacién de barreras arquitectdnicas, exenciones en impues-
tos de matriculacién y circulacion, etc.

b) Recursos privados

Los pacientes de ELA y sus familias también utilizan algunos servicios
ofrecidos por entidades privadas, principalmente empresas destinadas
a prestar servicios para personas con discapacidad, y por el movimiento
asociativo.

e - Empresas: Las empresas a las que suelen acudir para solicitar servicios
los pacientes de ELA suelen ser:

—- Empresas de ayuda a domicilio.

—-  Ortopedias.

—- Empresas y profesionales para adaptaciones del hogar.

—- Adaptadores de vehiculos.

—- Empresas dedicadas a la organizacion de turismo y ocio accesi-
ble.

—-  Clinicas de rehabilitacion.

GUIA PARA LA ATENCION DE ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA (ELA) EN ESPANA e}



92

Asociaciones: Las asociaciones de enfermos crénicos o de ayuda mutua
juegan un papel muy importante en el caso de las enfermedades poco
conocidas. Suelen ser creadas por familiares y afectados. Sus objetivos
son: apoyar y ayudar a los pacientes y sus familias, recopilar informa-
cién sobre los recursos existentes (médicos, investigadores, terapéuti-
cos, sociales) y comunicar esta informacién de forma directa, facil y ase-
quible, ademads de proporcionar apoyo en la resolucién de las gestiones
administrativas y sociales. Ademds cubren algunas carencias sociosani-
tarias de las familias, como formacién a los cuidadores, respiro familiar,
fisioterapia, logopedia, ayuda a domicilio, atencion psicoldgica, etc., asi
como seminarios, jornadas y congresos sobre la enfermedad.
Tradicionalmente los pacientes de ELA, en Espafa, han acudido a
las asociaciones de esclerosis lateral amiotréfica, cuando éstas existen.
El ser una enfermedad poco frecuente y dispersa geograficamente
dificulta disponer de una asociacién en todas las provincias. Si no
disponen de una en su provincia, acuden a asociaciones de esclerosis
multiple o de personas con discapacidad con el objetivo de buscar
ayuda y beneficiarse de los apoyos, recursos y servicios de los grupos
de ayuda mutua.

Los servicios que ofrecen estas asociaciones son, entre otros:

—- Informacidn, asesoramiento y apoyo.
—- Psicologia.

—- Trabajo social.

—- Fisioterapia.

—- Terapia ocupacional.

—- Logopedia.

—-  Grupos de ayuda mutua.

—-  Ocio y tiempo libre.

—- Préstamo de ayudas técnicas.

—- Voluntariado.

Estas asociaciones, mediante sus distintos proyectos y profesiona-
les que los ejecutan, complementan los servicios prestados por los
profesionales sanitarios o de los servicios sociales. Por otro lado, el
movimiento asociativo tiene un papel reivindicativo para reclamar
derechos y exigir servicios que mejoren la calidad de vida del colectivo
que representan.

Sin embargo, en la ELA la participaciéon asociativa es escasa, por un
lado, debido a la baja incidencia de la enfermedad y, por otro, por la
elevada carga de trabajo que les supone a los familiares el cuidado del
paciente, lo que les dificulta realizar otro tipo de actividades.
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En el Anexo V se detalla una relaciéon de las asociaciones de familiares
y enfermos dedicadas al apoyo a familiares y pacientes de ELA, asi
como una serie de paginas web de interés.
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5. Recomendaciones de
autocuidado en las actividades
de la vida diaria

Una vez diagnosticada la enfermedad, se ha de mantener una atencién con-
tinuada al paciente y su familia por parte de todo el equipo de salud. Desde
ese momento es necesario que desde todos los niveles asistenciales se les
transmita que no van a estar solos desde el momento del diagnéstico hasta
el final de la enfermedad, lo que les permitira afrontar mejor los dificiles
cambios que se van a producir en su vida.

La intervencién vendra determinada por la situacion clinica de la per-
sona afectada, que puede obligar al ingreso hospitalario para tratamiento y
cuidados mas especializados, pero que en la mayoria de los casos se llevard
a cabo en el propio domicilio. La base de la intervencion enfermera y del
resto del equipo multidisciplinar deberd ir dirigida al apoyo educativo y
emocional al paciente y a la familia y de una manera especial, a su cuidador
principal. Con su intervencion deberd potenciar el desarrollo de conoci-
mientos, habilidades y motivacién para que el paciente incorpore nuevas
formas de autocuidado y mantenga su independencia el mayor tiempo
posible.

Proceso de enfermeria

El objetivo de la atencion de enfermeria es identificar qué tipo de ayuda
requiere el paciente y su familia para planificar las intervenciones educa-
tivas que contribuyan a su adaptacion a la nueva situacion de salud. Para
ello habra que valorar los distintos requisitos de autocuidado de la persona,
identificar los diagndsticos de enfermeria (DE) mas frecuentes y seleccio-
nar las recomendaciones de autocuidado que deben seguir el paciente y su
familia para mejorar su calidad de vida.

Mantenimiento de un aporte suficiente de aire

La complicaciéon més grave en el paciente de ELA es el deterioro gradual
de los musculos que intervienen en la respiracion. A medida que estos
musculos se debilitan, el acto automético de respirar se hace consciente y
requiere mds energia. Si bien los signos de disfuncién respiratoria no son
frecuentes en los estadios iniciales de la enfermedad, pueden presentarse en
cualquier momento de la evolucidn, por lo que deben tratarse precozmente
para prevenir las posibles complicaciones respiratorias. La enfermera tiene
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que estar atenta a los sintomas y signos que indican un deterioro de la
funcidn respiratoria, principalmente de la disnea, de la ortopnea, de la som-
nolencia, de la disminucion del nivel de alerta, de los edemas maleolares,
de la taquipnea y de la participacion de los musculos accesorios y, con igual
importancia, de las dificultades para expulsar las secreciones respiratorias.
La informacién insuficiente o inadecuada sobre los problemas respiratorios
y las posibles formas de afrontarlos puede hacer que muchos de los enfer-
mos miren hacia el futuro a través de un sentimiento de profundo miedo.

A partir de un momento de la evolucién de la enfermedad puede ser
necesaria la ventilacién mecdnica y las ayudas para la tos, que pueden lle-
varse a cabo en el domicilio bajo la direccién de una Unidad especializada
y mediante el adecuado entrenamiento del paciente y sus cuidadores. En
algunos momentos, un proceso agudo pulmonar puede precipitar un epi-
sodio de alteracion respiratoria potencialmente reversible, que debe ser
manejado en una Unidad hospitalaria capacitada.

Valoracién

Patrén respiratorio Tipo de respiracién y nivel de profundidad, fre-
cuencia respiratoria, signos de dificultad respira-
toria (disnea, aleteo nasal, aumento del trabajo
respiratorio, utilizacion de musculos accesorios,
ventilacion paraddjica, cianosis).

Auscultacién pulmonar Disminucion del murmullo

Permeabilidad de la via aérea Presencia de secreciones, tos, capacidad para
expectorar.

Nivel de conciencia Cefalea, confusion, intranquilidad, nerviosismo.

Tolerancia a la actividad Grado de fatiga en la realizaciéon de las AVD.

Descanso/suefio Ortopnea, despertares nocturnos, pesadillas,
somnolencia diurna, suefio no reparador.

Estilo de vida Consumo de tabaco.

Entorno Ambientes contaminantes: humo, sequedad del
aire, temperaturas inadecuadas.

Nivel de conocimientos Manejo del ventilador y sus accesorios. Manejo

de las técnicas de tos asistida. Cuidados de la
traqueostomia.
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Identificacion de diagnésticos de enfermeria y recomendaciones de
autocuidado

DE: Patron respiratorio ineficaz
Evitar ambientes contaminantes.

No fumar.
Evitar prendas ajustadas que dificulten la respiracion.
DE: Intolerancia a la actividad

Distribuir las actividades programando periodos de descanso para evitar la fatiga.
Usar ayudas técnicas para facilitar las actividades de la vida diaria.

Evitar el sobrepeso.

Mantener una dieta de textura blanda, evitando alimentos flatulentos, y distribuirla en
varias tomas de pequefas porciones.

Evitar el estrefiimiento.
DE: Déficit de conocimientos en relacion con el manejo de la ventilacion mecanica

Explicar el funcionamiento del ventilador y la forma de colocarse la mascarilla. En
caso de que por la flacidez de la musculatura de la cara se produzca una caida de la
mandibula con apertura de la boca, sobre todo durante el suefio, puede sujetarse la
mascarilla con una cinta.

Proteger las zonas de presién de la mascarilla con apésitos.

Realizar enjuagues bucales y adaptar un humidificador al ventilador para evitar la
sequedad de las mucosas oral y nasal.

Revisar periddicamente el ventilador para prevenir posibles desconexiones o acoda-
duras de las tubuladuras.

Indicar los signos de insuficiencia respiratoria (aumento del numero de respiraciones,
suspiros frecuentes, cambios en el tono de voz, suefio, ronquidos intermitentes), ya
que si se presentan es necesario consultar con el equipo de salud.

En caso de ventilacion invasora, ensefar los cuidados de la traqueostomia (limpieza
del estoma y la canula, cambio y sujecion de la canula, aspiracion de secreciones
traqueales).

Mantenimiento del aporte suficiente de agua y alimento
La debilidad y falta de coordinacién de la musculatura que interviene
en la deglucién va hacer que el paciente de ELA tenga dificultad para
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masticar y tragar los alimentos. La disfagia -que incluye la regurgitacién
nasal de los liquidos, con el consiguiente riesgo de broncoaspiracion- y
la salivacién excesiva van a repercutir negativamente en una correcta
alimentacién y un adecuado estado nutricional. Son frecuentes la pérdida
de peso y la malnutricién que contribuirdn a empeorar la fatiga, como
consecuencia de la atrofia muscular y del deterioro de la funcién res-
piratoria.

Para garantizar la continuidad de los cuidados, se deben valorar las
necesidades de ayuda del paciente en lo referente a la nutricién. Inicial-
mente le asesorara sobre el contenido de una dieta saludable, teniendo en
cuenta las preferencias del paciente, y le indicara distintas formas de prepa-
racién culinaria que pueden favorecer la ingestién de los alimentos cuando
se presentan problemas de disfagia y sialorrea. Asimismo, le recomendard
medidas de compensacién deglutoria que el paciente ha de tener en cuenta
para evitar problemas de broncoaspiracion. También es importante que
realice un seguimiento y control del peso para valorar la necesidad de com-
plementar la dieta con suplementos nutricionales. Finalmente evaluara las
necesidades de ayudas adaptadas para comer y beber, tales como vasos o
cubiertos especiales, y la capacidad de autocuidado del paciente y su familia
para garantizar un adecuado aporte nutricional.

Cuando los problemas de disfagia son mds significativos y aparecen
sintomas de malnutricién, como pérdida de peso evidente, cansancio exce-
sivo o deshidratacion, se debe contar con la ayuda de un especialista en
nutricién quien valorara otros tratamientos de soporte o la necesidad de
instaurar nutricion enteral con una sonda nasogastrica o preferentemente
la realizacion de una gastrostomia endoscOpica percutinea (GEP) que,
ademds de ocasionar menos problemas estéticos y psicoldgicos, garantiza
una menor incidencia de episodios de broncoaspiracién y evita las lesiones
por presiéon que suele ocasionar la sonda nasogastrica cuando se mantiene
durante periodos de tiempo prolongados.

En este momento, el paciente y su familia tienen que optar por un
tratamiento desconocido para ellos y que requiere nuevos cambios en su
vida. Las numerosas dudas que les van a surgir tienen que ser resueltas
con ayuda de los especialistas en nutricién, quienes le indicaran el método
y la dieta mds adecuada a su situacion. También es fundamental el apoyo
educativo de la enfermera, adiestrandoles en el manejo del equipo de admi-
nistracion enteral y asesorandoles en los cuidados que se derivan de este
tratamiento.
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Valoracién

indice de Masa Corporal
(IMC)

Estado de la piel y mucosas

Dieta

Apetito

Liquidos

Preferencias

Capacidad para deglutir
Sintomas

Dificultades motoras

Estilo de vida
Entorno

Nivel de conocimientos

GUIA PARA LA ATENCION DE ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA (ELA) EN ESPANA

IMC = Peso en Kg/ (Talla en metros)?

o 20 - 25 peso normal
o 16 — 20 peso inferior al normal
. < 16 malnutrido

Grado de hidratacion (presencia de pliegue cutaneo),
integridad, coloracion, temperatura.

Tipo de alimentos, textura, nimero de tomas/dia.
Cantidad de alimentos.

Tipo y cantidad de liquidos.

Alimentos y liquidos que le gustan y que rechaza.
Grado de disfagia (liquidos y/o sélidos).
Sialorrea, nauseas, vomitos.

Manejo de los utensilios para comer, ayudas técni-
cas que precisa.

Preparaciones culinarias habituales.
Apoyo del cuidador, recursos econémicos.

Conocimiento sobre el valor energético de los
nutrientes y elaboracion de una dieta equilibrada.
Manejo de la sonda nasogastrica y equipo de nutri-
cion enteral.
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Identificacion de diagnésticos de enfermeria y recomendaciones de
autocuidado.

DE: Alteracion de la nutricion por defecto
Control y seguimiento del peso para detectar posibles pérdidas.

Elaboracion de un diario dietético en el que se registre el tipo y la cantidad de ali-
mentos y liquidos que ingiere para valorar si los habitos alimentarios son saludables.

Dieta variada y con aporte energético suficiente:

° La carne y las aves proporcionan proteinas, vitamina B, hierro, zinc y otros
minerales.

o El pescado blanco o azul contiene proteinas y tiene un menor contenido graso
que la carne.

o Los huevos aportan proteinas, vitamina B y hierro.

o La leche y sus derivados proporcionan proteinas, calcio, fésforo y vitaminas A
y D. Se deben consumir preferentemente desnatados o semidesnatados.

° Las legumbres deben formar parte de la dieta al menos tres o cuatro veces
por semana, dada su riqueza en proteinas, carbohidratos, fibra, vitaminas y
minerales.

o El pan, los cereales, el arroz y la pasta son una buena fuente de energia, fibra,
proteinas, minerales y vitamina B.

° Las frutas y verduras aportan a la dieta vitaminas, minerales y fibra. Se deben
consumir entre cuatro y cinco raciones diarias.

o La grasa y los azUcares, especialmente los de elaboracion industrial, deben
limitarse.

Aumentar el nimero de tomas de alimento a 6-8 al dia con porciones de menor can-
tidad para facilitar la digestion y evitar la fatiga.

Preparacion culinaria que facilite la deglucion: se deben evitar alimentos con capa-
cidad de disgregarse en la boca siendo preferible una textura blanda y homogénea
que forme una masa suave y uniforme.

Aporte suficiente de liquidos: aproximadamente 2 litros al dia (salvo contraindicacion
médica).

Suplementos dietéticos para mantener un aporte caldrico suficiente.

Complejos vitaminicos segun prescripcion médica.

(Sigue)
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(Viene de la pag. anterior) -

DE: Riesgo de aspiracion

Medidas de compensacion deglutoria:

o Posicion de sentado con la espalda erguida. Se puede colocar un collarin cer-
vical para sujetar mejor la cabeza. En caso de que el paciente esté encamado
se colocara en posicion de Fowler (sentado con la cabecera de la cama eleva-
da 45°). Esta posicién se mantendra al menos durante una hora después de la

comida.

° Evitar la hiperextension de la cabeza, ya que facilita la apertura de la via aérea
favoreciendo la broncoaspiracion.

o En caso de sialorrea, aspirar la boca antes de comer.

o Introducir el alimento en la boca en pequefias porciones.

o No mezclar alimentos con diferentes texturas, ya que una consistencia homo-
génea favorece la deglucion.

o Masticar despacio y no introducir mas alimento hasta no haber deglutido el
anterior.

o Para ingerir liquidos utilizar una pajita o una cuchara para evitar el atraganta-
miento. También puede utilizar un vaso con tetina que facilita la succién.

o Anadir espesantes a los liquidos (agua, zumos, sopas), ya que aportan una
mayor consistencia que favorece la deglucion.

o Permanecer acompafado durante la comida.

o Mantener cerca el aspirador.

° Si el paciente es portador de una canula de traqueostomia con balén, asegu-

rarse del correcto inflado del balén antes de iniciar la alimentacion.
Ensefar a la familia la maniobra de Heimlich y el uso del aspirador.
DE: Alteracion de la mucosa oral y nasal
Higiene bucodental después de cada comida.
Aspiracion de secreciones para evitar las molestias del babeo.
Enjuagues bucales frecuentes.

Uso de apositos protectores para evitar la presion continua de la mascarilla de venti-
lacion mecanica.

Sujecion de la sonda nasogastrica con esparadrapo antialérgico y rotacion del punto
de sujecién para evitar lesiones por presion.

(Sigue) -
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(Viene de la pag. anterior) -

DE: Déficit de autocuidado: alimentacion

Ayudas técnicas para favorecer el manejo de los utensilios de alimentacion (engrosa-
dor de mangos, cubiertos con mango anatémico, vasos con tetina, adaptadores de
platos).

Manejo y cuidados de la nutricién enteral por sonda nasogastrica. Se explicara a la
familia o cuidador las precauciones que han de tener en cuenta en la administracién
de la alimentacion:

o Posicién del paciente sentado o semisentado para evitar el reflujo de los ali-
mentos.
° Comprobar la correcta ubicacion de la sonda en el estémago (aspirar con una

jeringa una pequena cantidad de contenido gastrico o introducir a presion 10-
20 cc de aire y con un fonendoscopio situado en el estémago comprobar la
entrada del mismo). Si al aspirar el contenido gastrico éste es superior a 100
ml, indica que no se ha digerido la toma anterior, por lo que se tiene que volver
a introducir y retrasar la toma.

o Comprobar que la solucién a administrar esté a temperatura ambiente.

o Introducir la solucién presionando lentamente el émbolo de la jeringa, ya que
una administracién rapida puede provocar intolerancia, espasmos o vémito por
reflujo.

o Si se administran medicamentos, hay que triturarlos o diluirlos para evitar que
la sonda se obstruya.

o En las maniobras de conexién y desconexién se pinzara la sonda para evitar la
entrada de aire en el estémago.

o Administrar una pequefia cantidad de agua después de la toma.

o La nutricién enteral puede venir presentada en una solucién preenvasada que

se conecta a un sistema de goteo, cerrando previamente la pinza del siste-
ma. Posteriormente se cuelga el recipiente en un pie de goteo y se exprime

la camara de control de gotas llenandola hasta la mitad. Se vuelve a abrir la
pinza para purgar el sistema y se vuelve a pinzar. Finalmente, se conecta el
sistema a la sonda y se regula el ritmo de infusion para que la solucién pase a
una velocidad uniforme. Una vez finalizada la infusion, se lava la sonda intro-
duciendo una pequena cantidad de agua y se pinza la sonda.

Manejo y cuidados de la nutricién enteral por gastrostomia: Las precauciones en la
administracién de la alimentacion son las mismas que en el caso de la sonda naso-
gastrica, aunque se ha de tener en cuenta que al estar la sonda insertada a través de
un pequeno orificio en la pared del abdomen, es necesario extremar las medidas de
higiene, limpiando con agua y jabén la sonda desde su parte mas proximal y cubrir
la zona con una gasa o un apésito.
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Cuidados asociados a los procesos de eliminacién

La ELA no suele alterar el control nervioso de los esfinteres responsables
de la eliminacién vesical y/o intestinal. Sin embargo, los patrones de elimi-
nacién pueden verse afectados como consecuencia de numerosos factores,
tales como la inmovilidad, el escaso aporte de liquidos, una dieta pobre en
fibra, la medicacién o incluso factores psicoldgicos.

Quizds el problema mds frecuente con el que se encuentra la persona
afectada de ELA sea el estreiiimiento, entendiendo por tal un patrén de
eliminacidn superior a 2 6 3 dias o cuando las heces son escasas o excesiva-
mente secas. Las dietas blandas y pobres en fibra contienen pocos residuos
y, por tanto, provocan un menor estimulo del reflejo de defecacién. Por otra
parte, los alimentos con pocos residuos como el arroz, los huevos y las car-
nes magras se desplazan mds lentamente por el tracto intestinal. Ademads,
el queso y la pasta también favorecen el estrefiimiento. Hay que tener en
cuenta que una alimentacién irregular puede alterar la defecacion, por lo
que comer todos los dias a las mismas horas favorece un patrén regular de
eliminacion. El estrefiimiento debe tratarse, ya que los esfuerzos realizados
durante la defecacién pueden fatigar al paciente o incluso alterar su respi-
racion.

Sin embargo, algunos pacientes pueden presentar incontinencia fecal
como consecuencia de episodios de diarrea, que pueden deberse a dietas
inadecuadas, especialmente si se ingieren alimentos con muchas especias
o aztcar. También es frecuente este problema cuando se inicia la nutricion
enteral hasta que el paciente se adapta al tratamiento; por este motivo, su
instauracion debe ser gradual. En ocasiones los episodios de diarrea pueden
deberse a la existencia de un fecaloma (masa compacta de heces en los plie-
gues del recto), que se produce como consecuencia de una retencion fecal
prolongada. En este caso, si fracasan las medidas habituales, como la admi-
nistraciéon de ablandadores de heces o un enema de limpieza, serd necesaria
la extraccion digital que debe realizarse cuidadosamente.

El patrén de eliminacion vesical esta condicionado fundamentalmente
por la ingesta de liquidos, resultando a veces complicado para el paciente
de ELA asegurar un aporte de liquidos suficiente debido a la disfagia.
También algunos de los farmacos prescritos, como los anticolinérgicos o los
antidepresivos, favorecen la retencién urinaria. Sin embargo, el principal
problema que pueden presentar las personas afectadas de ELA es la incon-
tinencia urinaria funcional, ocasionada como consecuencia del deterioro
de la movilidad y de las barreras ambientales que le dificultan el acceso al
cuarto de bafio.

Por tanto, la enfermera tendrd que prestar atencién a estos aspectos,
identificando las posibles causas que pueden dificultar los procesos de eli-
minacion del paciente y valorando sus necesidades de ayuda.
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Valoracién

Patrén de elimina-
cion intestinal

Patrén de elimina-
cion vesical

Dieta

Dificultades moto-
ras

Entorno

Capacidad de
autocuidado
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Frecuencia y hora del dia a la que suele defecar.
Caracteristicas de las heces.

Cambios recientes en el patrén habitual.

Molestias o problemas en la defecacién (dolor, flatulencia
excesiva, estrefiimiento, diarrea, incontinencia).

Uso de ayudas para la evacuacion (laxantes, enemas).

Frecuencia y nimero de micciones diarias.

Cantidad y caracteristicas de la orina.

Cambios recientes en el patréon habitual.

Molestias o problemas en la miccién (disuria, polaquiuria,
tenesmo vesical, nicturia).

Uso de dispositivos de ayuda (absorbentes, colectores, son-
daje vesical).

Cambios en la ingestiéon de alimentos y liquidos.

Capacidad de manipulacion de las prendas para desabro-
charse y desvestirse.
Capacidad para desplazarse al cuarto de bafo.

Factores del entorno que dificultan el acceso al cuarto de
bafo (distancia, escalones, alfombras, obstaculos).
Dispositivos de ayuda para el desplazamiento (bastén, anda-
dor, silla de ruedas).

Dispositivos de seguridad (barandillas, inodoro elevado).
Recursos econémicos (posibilidades para adquirir ayudas
técnicas y acondicionamiento del hogar).

Conocimientos, disponibilidad y habilidades del cuidador.
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Identificacion de diagnésticos de enfermeria y recomendaciones de
autocuidado

DE: Estrenimiento
Controlar el patron de defecacién, registrando los habitos de eliminacién fecal.

Mantener un horario regular de defecacion, preferentemente después de desayunar
o comer para aprovechar el reflejo gastrocélico, buscando el momento de mayor
tranquilidad e intimidad.

Beber suficientes liquidos, sobre todo entre las comidas, para no alargar excesiva-
mente la digestion.

Alimentos ricos en fibra insoluble (fruta cruda, productos de salvado, hortalizas y
cereales).

Introducir alguna rutina para favorecer la defecacion (en ayunas o en el desayuno
beber un vaso de agua caliente, un zumo o tomar alguna fruta como kivi o ciruelas).

Reguladores del transito intestinal (lactulosa) que aumentan el volumen de las heces
y favorecen la eliminacion fecal.

Evitar el consumo de laxantes, supositorios o0 enemas sin prescripcion médica.
DE: Incontinencia fecal

Observar si la presencia de diarrea esta relacionada con algun cambio en la dieta o
la instauracion de la nutricion enteral; en este Ultimo caso hay que reducir el ritmo de
infusion de las tomas y consultar con la enfermera.

Ingerir alimentos suaves y en pequefias cantidades para que se absorban mas facilmente.
Introducir alimentos astringentes en la dieta (limén, arroz, zanahoria, patata).

Evitar alimentos muy especiados o ricos en fibra insoluble (frutas y verduras crudas,
panes o cereales integrales) porque pueden agravar la diarrea.

Beber suficientes liquidos para evitar la deshidratacion.

Evitar liquidos muy frios o muy calientes, ya que estimulan el peristaltismo. Las bebi-
das con cafeina también favorecen la diarrea.

Extremar la higiene perianal después de defecar para evitar la irritacion y lesién de la
piel. Aplicar una crema protectora o hidratante.

Usar compresas o absorbentes para evitar manchar la ropa.

En caso de fecaloma, se puede administrar un enema jabonoso de limpieza y si no
se consiguen resultados, se consultara con la enfermera para su extraccién manual.

(Sigue)
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(Viene de la pag. anterior) -

DE: Incontinencia urinaria: funcional
Controlar el patron de eliminacion vesical, registrando los habitos de miccion diarios.

Programar las micciones: establecer una rutina comenzando cada 2 6 3 horas e ir
alargandola progresivamente.

Evitar beber liquidos después de la cena.

Utilizar ropa cémoda y facil de desabrochar y quitar.

Usar compresas o absorbentes para evitar mojar la ropa de vestido y de la cama.
Extremar la higiene de la zona genital para evitar la irritacion y lesion de la piel.

Durante la noche dejar proxima al paciente la cufia o la botella por si no tiene tiempo
de ir al cuarto de bafo.

Usar dispositivos colectores de orina o sondaje vesical si fracasan las medidas ante-
riores. En este ultimo caso se ensefaran los cuidados para mantener la permeabili-
dad de la sonda y evitar infecciones.

Retirar los obstaculos que dificultan el acceso del paciente al cuarto de bafo (alfom-
bras, muebles) y mantener una iluminacién tenue durante la noche.

Adaptaciones en el cuarto de bafo teniendo en cuenta los recursos disponibles en la
familia (barandillas, asideros, inodoros elevados).

Mantenimiento del equilibrio entre actividad-reposo

Sin duda alguna, de todas las manifestaciones que puede presentar el
paciente de ELA, el trastorno de la movilidad es el que mds va a afectar
a su independencia. Por tanto, se debe conocer el impacto del deterioro
neuromuscular en la vida del paciente y evaluar su nivel de dependencia
mediante instrumentos estandarizados que facilitan la identificacién de los
problemas y su evolucion.

En primer lugar, interesa conocer el nivel de dependencia en las activi-
dades basicas de la vida diaria (ABVD), para lo que puede utilizar el indice
de Barthell9! que consta de 10 parametros: alimentacion, bafio, vestido,
aseo personal, deposicién, miccion, uso del inodoro, traslado sillén-cama,
deambulacién, subida y bajada de escaleras. Cada parametro mide la capa-
cidad de la persona para su independencia o dependencia. La puntuacion
total de maxima independencia es de 100 y la de méxima dependencia es de
0. Es necesario seflalar que, a pesar de ser una escala numérica, el peso de
cada uno de los parametros es distinto, por lo que variaciones de la misma
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magnitud en diferentes tramos de la escala no tienen el mismo significado.
También se debe evaluar la capacidad del paciente para realizar las activi-
dades instrumentales de la vida diaria (AIVD), que son mas complejas e
indican la adaptacién de la persona a su entorno. Para valorar este grupo
de actividades se puede emplear el indice de Lawton!73, que consta de 8
parametros: uso del teléfono, realizacién de la compra, preparaciéon de la
comida, cuidado de la casa, lavado de la ropa, uso de medios de transporte,
manejo de la medicacion y de asuntos econémicos. La puntuacién de maxi-
ma independencia es de 8 y la de maxima dependencia, de 0 puntos.

La valoraciéon de la capacidad funcional de la persona afectada de
ELA resulta fundamental para determinar las recomendaciones de autocui-
dado encaminadas a fomentar la independencia y a evitar los efectos de la
inmovilidad, como las contracturas y deformidades, debidas a acortamien-
tos musculotendinosos que limitan la movilidad articular, o las tlceras oca-
sionadas por la presion constante ejercida sobre la piel cuando se mantiene
durante un tiempo prolongado sobre una superficie dura como la cama o
la silla de ruedas.

También se debe mantener la movilidad de las manos para lo que exis-
ten numerosos dispositivos técnicos que ayudaran al paciente en la comida,
la escritura, el vestido y otras actividades cotidianas. Es importante que
en todos estos aspectos el paciente cuente con la atencién de otros profe-
sionales especializados, como rehabilitadores, fisioterapeutas y terapeutas
ocupacionales, que le aconsejaran los ejercicios de rehabilitacion mas ade-
cuados en cada caso y las ayudas técnicas disponibles, asi como la forma de
emplearlas eficientemente.

Por otra parte, se valorara el patrén de descanso-sueiio del paciente,
ya que ademas de su efecto regulador y reparador sobre el organismo, es
fundamental para el bienestar psicoldgico. En las personas afectadas de
ELA son frecuentes las alteraciones del suefio, a veces debidas a las mani-
festaciones de la enfermedad (sialorrea, dificultad respiratoria, calambres,
espasticidad) y en otras ocasiones por factores situacionales, como los efec-
tos de la medicacion o el estrés que genera la propia enfermedad.
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Valoraciéon
Patréon de actividad

Capacidad fun-
cional

Tolerancia a la acti-
vidad

Sistema muscu-
loesquelético

Estado de la piel

Entorno

Capacidad de auto-
cuidado

Patron de descan-
SO-suefno
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Actividades que realiza de forma cotidiana.

Dependencia para las actividades basicas (ABVD): puntuacién
en el indice de Barthel173.

Auténomo: 100 puntos.

Dependencia leve: igual o mayor de 65 puntos.
Dependencia moderada: entre 45 y 65 puntos.
Dependencia grave: menos de 45 puntos.

Dependencia para las actividades instrumentales (AIVD): pun-
tuacion en el indice de Lawton173,

Grado de fatiga que le generan las distintas actividades.

Postura y equilibrio.

Marcha.

Movilidad de las articulaciones (contracturas, deformi-
dades).

Coordinacién de movimientos.

Masa, tono y fuerza musculares.

Movimientos anormales: fasciculaciones (se diferencian
del temblor en que las oscilaciones no son ritmicas).

Integridad: irritacion, escoriaciones, Ulceras por presién
(determinar grado).
Grado de hidratacion.

Ayudas técnicas que precisa para moverse y realizar
actividades y forma de utilizarlas.

Barreras ambientales que dificultan la movilidad.
Recursos econémicos (posibilidades para adquirir ayu-
das técnicas y acondicionamiento del hogar).

Conocimientos, disponibilidad y habilidades del cuida-
dor para ayudar en la movilizacion y en las tareas de
autocuidado.

Numero de horas de suefo. Calidad y satisfaccion con
el suefo. Rituales para favorecer el suefio. Cambios
recientes en el patrén de suefo.

Uso de farmacos para inducir el suefno.
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Identificacion de diagnésticos de enfermeria y recomendaciones de
autocuidado

DE: Trastorno de la movilidad fisica
Mantener una buena alineacién corporal, tanto sentado como en la cama.
Fomentar la deambulacién y permanecer el mayor tiempo posible levantado.
Ahorrar energia, evitando esfuerzos innecesarios.
Realizar las actividades cuando se esté mas descansado.
Programar las actividades alternandolas con periodos de descanso.

Evitar que el cuidador supla al paciente en las actividades de autocuidado que toda-
via puede hacer aunque tarde mas tiempo.

Ensefar a utilizar los dispositivos de ayuda a la deambulacion y a la realizaciéon de
actividades cotidianas.

Fomentar la realizacion de los ejercicios prescritos por el rehabilitador y el fisiotera-
peuta para mejorar la deambulacion, la fuerza muscular, la coordinacion y el equili-
brio.

Ensefar al cuidador a levantar al paciente de la cama:

o Colocar la silla de ruedas paralela a la cama y frenarla.

o Incorporar al paciente rodeando con un brazo su cuello y hombros y colocan-
do el otro brazo por debajo de sus rodillas.

o Realizar un giro y sentarlo en el borde de la cama, manteniéndole en esta posi-

cién unos minutos para evitar la hipotensién ortostatica.

o Situarse enfrente del paciente con las piernas separadas, cogerle por debajo
de los brazos y flexionar las rodillas al tiempo que se realiza un giro para sen-
tarle en la silla.

o Colocar al paciente en la silla manteniendo una postura alineada y con la
espalda bien apoyada.

Ensefar al cuidador a acostar al paciente en la cama:

o Colocar la silla de ruedas paralela a la cama y frenarla.

o Situarse enfrente del paciente con las piernas separadas y las rodillas flexiona-
das y cogerle por debajo de los brazos.

° Presionar las rodillas contra las del paciente y levantarle.

o Sentarle en el borde de la cama y acostarle sujetando con un brazo la cabeza

y con el otro las piernas.

Ensefiar al cuidador cémo realizar las transferencias mas habituales (cama-silla, silla-
silla, silla-wc, silla-coche, etc.
Ensefiar al cuidador a realizar los enderezamientos en la silla o sillén.

(Sigue)
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(Viene de la pag. anterior) -

En caso de que el paciente esté encamado hay que mantener en todo momento
un buen alineamiento corporal, para prevenir la tendencia al pie equino, la rotacion
externa de la cadera, la flexién de los dedos y la aduccion de los brazos:

o Mantener los pies en angulo de 90° con ayuda de unas botas especiales, o
colocando una almohada o una tabla en el piecero de la cama.

o Utilizar arcos de proteccion para evitar la extension del pie provocada por las
sabanas.

° Poner una almohada en la parte externa del muslo para evitar la rotacién coxo-
femoral.

o Colocar una almohada entre el brazo y el cuerpo para prevenir la aduccion del
brazo.

° Colocar férulas u otros dispositivos en las manos para prevenir la flexion.

o En la posicién de decubito lateral colocar una almohada en la espalda y ade-

lantar el hombro que esta en contacto con la cama; poner una almohada entre
las piernas, manteniéndolas ligeramente flexionadas y procurando que la rodi-
lla que queda en la parte superior esté mas adelantada.

o Realizar movilizaciones pasivas de los miembros inferiores y superiores para
prevenir las contracturas y deformidades de las articulaciones (5 movilizacio-
nes por articulacion 3 6 4 veces al dia).

DE: Riesgo de deterioro de la integridad cutanea
Valorar diariamente el estado de la piel, aprovechando el aseo de la manana.
Lavar el cuerpo con agua y jabén neutro y aclarar para retirar el jabon.
Secar bien, especialmente los pliegues cutaneos.

Aplicar aceite de almendras en todo el cuerpo, masajeando en las prominencias
dseas.

Proteger las zonas susceptibles de ulcerarse (talones, tobillos, sacro, codos, escapu-
la y cabeza) cuando estén apoyadas en la silla o en la cama para evitar la presion
continua.

Prevenir las Ulceras por presion cuando el paciente esté encamado:

° Cambios posturales cada 2-4 horas.
° Mantener bien estirada la ropa de la capa.
° Colchén antiescaras para alternar los puntos de presion.

En caso de que se haya producido una lesion en la piel, la enfermera determinara el
grado de la Ulcera y los cuidados que requiere.

(Sigue) -
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(Viene de la pag. anterior) -

DE: Alteracion del patron de sueno
Programar un horario regular para los periodos de descanso y suefo.
Vaciar la vejiga antes de acostarse.
Procurar un ambiente tranquilo, evitando las temperaturas extremas.

Establecer una rutina que favorezca el suefio:
° Tomar algun alimento suave o beber un liquido templado (leche, infusion).
° Leer o escuchar musica.

Adoptar una posicién comoda, elevando el cabecero de la cama para facilitar la respiracion.

Identificar los factores que pueden interferir el suefio (disnea, sialorrea, ansiedad) y con-
sultar con su médico por si es necesario adoptar otras medidas o prescribir un farmaco.

Mantenimiento del equilibrio entre la soledad y la interaccion social

Para las personas afectadas de ELA resulta muy preocupante la pérdida
de la capacidad para hablar. Esto puede ocurrir a medida que los musculos
que intervienen en la fonacién se debilitan. En algunos casos, la alteraciéon
de la capacidad para hablar se manifiesta como el primer sintoma de la
enfermedad, pero, aunque no sea asi, con el tiempo todos los pacientes van
a presentar algtn tipo de dificultad para la comunicacion verbal.

Los logopedas pueden ensefiar al paciente técnicas especiales para
conservar la energia y mejorar el habla, aunque también existen distintos
dispositivos que pueden facilitar la comunicacidon por medios alternativos.

La intervenciéon de enfermeria consistird en apoyar en esta nueva
dificultad y recomendar al paciente y su familia unas pautas generales que
pueden favorecer la comunicacion.

Valoracion
Lenguaje o Tono.
o Fluidez.
. Articulacion.
Capacidad de autocuidado o Conocimientos, disponibilidad y habilidades

del paciente para utilizar métodos alternati-
vos de comunicacion.

o Conocimientos, disponibilidad y habilidades
del cuidador para favorecer la comunicacion.
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Identificacion de diagnésticos de enfermeria y recomendaciones de
autocuidado

DE: Deterioro de la comunicacién verbal
Procurar un ambiente tranquilo y silencioso.
Hablar despacio, utilizando frases cortas y sencillas.

Realizar ejercicios para fortalecer la musculatura bulbar (mover la lengua, abrir y
cerrar la boca, hinchar los carrillos).

No beber ni comer mientras se habla, para evitar el riesgo de broncoaspiracion.

Emplear técnicas no verbales para reforzar los mensajes (movimiento de ojos, ges-
tos, ademanes).

Utilizar recursos alternativos: escritura, tableros alfabéticos o simbdlicos, ordenador.

La familia y el cuidador animaran al paciente a que hable y le escucharan con aten-
cion, reforzando lo que dice con mensajes verbales y no verbales. Es necesario tener
paciencia y no interrumpir al paciente ni anticiparse a finalizar sus frases.

Prevencién de peligros para la vida, el funcionamiento y el bienestar
humano

La dependencia progresiva de la persona afectada de ELA va a influir tam-
bién a la hora de llevar a cabo los cuidados personales de higiene, aseo y
vestido. Sin embargo, mantener un buen aspecto favorece que la persona se
sienta mejor, ademds de que una correcta higiene previene las infecciones y
favorece un buen estado de la piel.

Mientras sea posible, el paciente debe mantener la maxima autonomia
en estos cuidados y realizarlos en el cuarto de bafio, aunque posteriormente
va a precisar ayuda de su familia o cuidadores, quienes, ademds, procurardn
un entorno seguro y agradable para el paciente.

La valoracion de la capacidad de autocuidado del paciente y de ayuda
de la familia determinara las recomendaciones que la enfermera tendra que
darles para que realizar el bafio en la cama y ayudar al paciente a vestirse
les resulten tareas mas féciles, asi como para adoptar algunas medidas de
seguridad en el hogar y evitar el riesgo de lesion.
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Valoraciéon

Capacidad de autocuidado ° Nivel de dependencia del paciente para realizar
del paciente su aseo personal y vestirse.

Conocimientos, disponibilidad y habilidades

Capacidad de cuidado de ) -
para ayudar al paciente en la higiene, aseo y

la familia )
vestido.
° Barreras ambientales que dificultan la accesibi-
Entorno lidad en el cuarto de bafo y el desplazamiento
en el hogar.

Identificacion de diagnéstico de enfermeria y recomendaciones de auto-
cuidado

DE: Déficit de autocuidado: bano/higiene

Preparar el material necesario:

° Una palangana con agua jabonosa y otra con agua.

° Esponja.

° Una toalla para la cara y otra para el cuerpo.

° Protector para no mojar el colchon.

° Ropa de cama.

° Aceite de almendras o cremas protectoras.

° Peine, cepillo dental, dentifrico y otros utensilios de aseo personal.

Realizar el lavado siguiendo este orden:

o Ojos, cara, orejas y cuello.
° Brazos y manos.

° Toérax y abdomen.

° Piernas y pies.

o Espalda.

° Genitales.

Secar bien, prestando especial atencion a los pliegues cutaneos.

Aplicar aceite de almendras o crema protectora masajeando para favorecer la circu-
lacion.

Realizar la higiene de la boca y aspirar secreciones si es necesario.

Peinar al paciente y aplicar los productos de cosmética que utilice habitualmente
(agua de colonia, desodorante, cremas).

(Sigue)
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(Viene de la pag. anterior) -

DE: Déficit de autocuidado: vestido
Utilizar ropa amplia, comoda y facil de poner y quitar.
Sustituir los botones por velcro® o botones grandes.
Usar zapatos de horma ancha, con suela de goma y preferiblemente sin cordones.
Evitar prendas que compriman y dificulten la respiracion.

Utilizar ayudas técnicas: calzador con mango largo, abrochabotones y otras ayudas
técnicas que le permitan mantener la independencia en el vestido el mayor tiempo
posible.

Ayudar al paciente a vestirse y ensenar al cuidador técnicas para facilitar al paciente
vestirse.

DE: Riesgo de lesién

Acondicionar el cuarto de bafo: plato de ducha sin bordillo, inodoro elevado, aside-
ros, alfombras antideslizantes.

Acondicionar el hogar: retirar muebles o adornos innecesarios, evitar encerar suelos
y colocar alfombras, mantener una iluminacion y temperatura adecuadas.

Promocion del funcionamiento y el desarrollo humano

Un diagnéstico como la ELA implica, tanto para el paciente como para la
familia, asumir muchas limitaciones a las que van a tener que irse adaptan-
do a lo largo de la enfermedad. A la mayoria de las personas esta situacion
les genera ansiedad y requieren de ayuda profesional para superarla. Por
tanto, la valoracién de la situacién emocional del paciente y la familia, los
conocimientos que tengan sobre la enfermedad y su evolucién, y la capaci-
dad y motivacién para llevar a cabo los cuidados necesarios, determinaran
la ayuda que requieren para afrontar la enfermedad.
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Valoraciéon

. . Preocupaciones.
Estado emocional . .
o Vivencia de la enfermedad.
° Conocimientos acerca de la enfermedad.
. o ° Capacidad y motivacién para el autocuidado.
Afrontamiento individual . ) .
o Estrategias que esta poniendo en marcha

para adaptarse a la nueva situacion.

. Conocimientos acerca de la enfermedad.
° Capacidad y motivacién para cuidar al
Afrontamiento familiar paciente.
o Estrategias de adaptacion y cambio de roles
en la familia.

Identificacion de diagnéstico de enfermeria y recomendaciones de auto-
cuidado

DE: Afrontamiento ineficaz

Escuchar activamente las preocupaciones y sentimientos que les genera la enferme-
dad.

Responder a las preguntas y aclarar las dudas relativas a los cuidados que precisa el
paciente.

Ensefar los cuidados y planificarlos conjuntamente con el paciente y la familia.

Facilitar el contacto con grupos de apoyo y asociaciones.
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6. Glosario de términos

ANARTRIA: Trastorno motor del habla de origen neuroldgico, en grado
severo, que impide la expresion verbal.

APOPTOSIS: Proceso de muerte celular genéticamente dirigido y carac-
terizado por niveles elevados de calcio en el citoplasma de las células, que
desencadena la digestion celular mediada por la actividad de una endonu-
cleasa.

ASPIRACION: Paso de alimento a via respiratoria, por debajo de los
repliegues vocales.

ASPIRACION SILENTE: Aspiracién que pasa desapercibida por ausencia
de reflejo tusigeno u otros signos clinicos de obstruccién de via respiratoria.
ATROFIA MUSCULAR PROGRESIVA: Enfermedad que afecta exclu-
sivamente las neuronas motoras inferiores localizadas en la médula espinal,
durante todo el curso clinico. Supone aproximadamente el 10% de todas las
enfermedades de la neurona motora en el adulto.

CAPACIDAD VITAL FORZADA: Es el volumen maximo de aire que se
puede expulsar en una espiracion forzada que sigue a una inspiracién maxi-
ma. Una medida de capacidad vital forzada entre 80% y 120% del nivel
predicho se considera normal.

COMUNICACION AUMENTATIVA Y ALTERNATIVA: Conjunto de
sistemas de signos, estrategias y ayudas técnicas sencillas y de alta tecno-
logia que tienen por objeto incrementar la capacidad comunicativa de las
personas con alteraciones del habla o del lenguaje.

DIAGNOSTICO ENFERMERO (DE): Juicio clinico sobre la respuesta
de una persona, familia o comunidad a procesos vitales/problemas de salud
reales o potenciales que proporciona la base de la terapia para el logro de
objetivos de los que la enfermeria es responsable!92.

DISARTRIA: Trastorno motor del habla de origen neuroldgico, que suele
afectar a varios componentes del habla: respiracion, fonacién, resonancia,
articulacién, prosodia.

DISFAGIA: Alteracion en el transporte del alimento desde la boca al
estomago.

ESCLEROSIS LATERAL PRIMARIA: Enfermedad que afecta exclusi-
vamente a las neuronas motoras superiores localizadas en el cortex motor
cerebral, durante todo el curso clinico. Es una variante rara dentro de las
enfermedades de la neurona motora del adulto, suponiendo aproximada-
mente un 2% del total.

FUNCION EJECUTIVA: Son aquellas capacidades cognitivas que permi-
ten el control y regulaciéon de comportamientos dirigidos a un fin.
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INCIDENCIA: Numero de casos nuevos de una enfermedad que ocurren
en una poblacion durante la unidad de tiempo, generalmente en un afio.
MIOTOMAS: Distribucién muscular metamérica.

NEURONA MOTORA INFERIOR: Neuronas encargadas de la inerva-
cién de los musculos esqueléticos. Se localizan en el tronco encefalico y en
la médula espinal. Estas ultimas se conocen también como células del asta
anterior medular. El conjunto de una neurona motora, su axén que abando-
na la médula por la raiz anterior y las fibras musculares a las que se dirige,
se conoce con el nombre de unidad motora.

NEURONA MOTORA SUPERIOR: Neuronas localizadas en la corteza
motora (cértex motor primario y dreas premotoras), cuyos axones forman
los fasciculos cortico-espinal y cortico-bulbar, ejerciendo un control directo
o indirecto sobre las neuronas motoras inferiores.
NEUROPSICOLOGIA: Es la ciencia que estudia las funciones mentales
superiores (cognitivas, conductuales y emocionales) en relacion a las estruc-
turas cerebrales que las sustentan. La evaluacion y la rehabilitacion consti-
tuyen dos campos fundamentales de la neuropsicologia y son dos aspectos
inseparables en el trabajo clinico.

NEUROPSICOLOGO: Especialista de los trastornos cognitivos derivados
de las lesiones cerebrales. Contribuye al diagndstico e interviene en la indi-
cacion y control de la rehabilitacion de los trastornos neuropsicolégicos, asi
como en el establecimiento de las secuelas definitivas y las consecuencias
sociales que de ellas se derivan!®3.

PARALISIS BULBAR PROGRESIVA: Enfermedad cuyas manifestacio-
nes iniciales dependen de la afectacién de las neuronas motoras inferiores
en el tronco encefalico. También se conoce como parélisis labio-gloso-farin-
gea. En la mayoria de los casos evoluciona hacia una ELA clésica.
PENETRACION: Entrada de alimento a la via respiratoria, por encima de
los repliegues vocales.

PREVALENCIA: Numero de casos de una enfermedad en la poblacion
estudiada en un momento determinado.

REFLEJOS MIOTATICOS: Reflejos de estiramiento muscular.
REQUISITOS DE AUTOCUIDADO: Requerimientos reguladores de
aspectos del funcionamiento y desarrollo humanos!94.
SUPEROXIDO-DISMUTASA TIPO 1 (SOD-1): Enzima celular cuya
misién consiste en inactivar radicales superoxido. Precisa de zinc y cobre
para realizar su actividad.
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7. Anexos -

Anexo I. Escala ALS FRS (Amyotrophic
Lateral Sclerosis Functional Rating Scale)
modificada*

1. SPEECH
4. Normal speech processes
3. Detectable speech disturbance
2. Intelligible with repeating
1. Speech combined with nonvocal communication
0. Loss of useful speech
2. SALIVATION
4. Normal
3. Slight but definite excess of saliva in mouth; may have nightime
drooling
2. Moderately excessive saliva; may have minimal drooling
1. Marked excess of saliva with some drooling
0. Marked drooling; requires constant tissue or handkerchief
3. SWALLOWING
4. Normal eating habits
3. Early eating problems- occasional choking
2. Dietary consistency changes
1. Needs supplemental tube feeding
0. NPO (exclussive parenteral or enteral feeding)
4. HAND WRITING
4. Normal
3. Slow or sloppy: all words are legible
2. Not all words are legible
1. Able to grip pen but unable to write
0. Unable to grip pen
5a. CUTTINGFOOD AND HANDLING UTENSILS (Patients without
gastrostomy)
4. Normal
3. Somewhat slow and clumsy, but not help needed
2. Can cut most foods, altough clumsy and slow; some help needed
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1. Food must be cut by someone, but can still feed slowly
0. Needs to be feed
5b. CUTTING FOOD AND HANDLING UTENSILS (alternate scale for
patients with gastrostomy)
4. Normal
3. Clumsy but able to perform all manipulations independently
2. Some help needed with closures and fasteners
1. Provides minimal assistance to caregiver
0. Unable to perform any aspect of task
6. DRESSING AND HYGIENE
4. Normal function
3. Independent and complete self-care with effort or decreased effi-
ciency
2. Intermitent assistance or substitute methods
1. Needs attendant for self-care
0. Total dependence
7. TURNING IN BED AND ADJUSTING BED CLOTHES
4. Normal
3. Somewhat slow and clumsy, but not help needed
2. Can turn alone or adjust sheets, but with great difficulty
1. Can initiate, but not turn or adjust sheets alone
0. Helpless
8. WALKING
4. Normal
3. Early ambulation difficulties
2. Walks with assistance
1. Nonambulatory functional movement
0. No purposeful leg movement
9. CLIMBING STAIRS
4. Normal
3. Slow
2. Mild unsteadiness or fatigue
1. Needs assistance
0. Cannot do
10. DYSPNEA
4. None
3. Occurs when walking
2. Occurs with one or more of the following: eating, bathing, dressing
(ADL)
1. Occurs at rest, difficulty breathing when either sitting or lying
0. Significant difficulty, considering using mechanical respiratory sup-
port
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11. ORTHOPNEA
4. None
3. Some difficulty sleeping at night due to shortness of breath, does not
routinely use more than two pillows
2. Needs extra pillows in order to sleep (more than two)
1. Can only sleep sitting up
0. Unable to sleep
12. RESPIRATORY INSUFFICIENCY
4. None
3. Intermittent use of BiPAP
2. Continuous use of BiPAP during the night
1. Continuous use of BiPAP during the night and day
0. Invasive mechanical ventilation by intubation or tracheostomy

£ 214" 3 ., . . ~ .
Los 3 ultimos items, referentes a la funcion respiratoria, se afiadieron
posteriormente.

NOTA: Se ha mantenido el texto original en inglés, ya que dicha escala no ha
sido todavia validada en castellano.
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Anexo III. Situaciones laborales en las que
pueden encontrarse los pacientes de ELA

e - Incapacidad temporal: Es la situacién de una persona cuando no es
capaz de ejercer su actividad laboral. En el caso de los pacientes de
ELA, cuando el diagnéstico no esta atin muy claro, suelen solaparse
periodos de incapacidad laboral temporal. El afectado presenta ya
sintomas (pérdida de fuerza en miembros superiores o inferiores, can-
sancio, problemas de movilidad, problemas de comunicacion, etc.) que

dificultan o imposibilitan su actividad profesional.

La declaracion de baja médica se formula mediante el parte que expi-
de el médico de familia del servicio publico de salud, con una duracién
maxima de doce meses, prorrogables por otros seis si se considera que
en ese tiempo el alta médica puede llegar a producirse. En los casos de
ELA la incapacidad temporal suele ser el paso previo a la incapacidad

permanente.

Si se prevé que no se va a producir una mejora en el estado de salud,

llega el momento de tramitar la incapacidad permanente.

e - Incapacidad permanente y grados de incapacidad: La incapacidad per-
manente es la situacion del trabajador que, después de haber recibido
el tratamiento prescrito, presenta reducciones anatémicas o funciona-
les graves y previsiblemente definitivas, que disminuyen o anulan su
capacidad laboral, dando lugar a distintos grados de incapacidad. En
el caso de los pacientes de ELA, al tratarse de una enfermedad dege-
nerativa y al no existir recuperaciones funcionales, se considera que

concurren secuelas definitivas.

La situacion de incapacidad permanente requiere el reconocimiento
por un equipo de valoracién que comprobara los requisitos para el
reconocimiento de la prestacién y valorard el grado de incapacidad

permanente. Los grados de incapacidad son:

—- Incapacidad permanente parcial para la profesion habitual: Es la
incapacidad que ocasiona serias dificultades al trabajador para
desempeiniar el rendimiento normal de su profesion, pero que no
le incapacita para la ejecucion de las tareas fundamentales de la
misma. Esta prestacion consiste en una indemnizacién a tanto
alzado y es compatible con cualquier tipo de actividad laboral.

—-  Incapacidad permanente total para la profesion habitual: Es la
incapacidad que imposibilita al trabajador para la realizacion de
todas las tareas principales que se derivan de su profesion; sin
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embargo dicha incapacidad no le impide dedicarse a otra pro-
fesion distinta. La pension vitalicia del trabajador se calculara
sobre el 55% de su base reguladora.

Incapacidad permanente absoluta para todo trabajo: Es la incapa-
cidad que inhabilita por completo al trabajador para el desempe-
fio de cualquier actividad laboral. La pensién se calculara sobre
el 100% de la base reguladora del trabajador.

Gran invalidez: Incapacidad permanente que, a consecuencia de
las pérdidas anatomicas o funcionales que padece, requiere de
la asistencia de una tercera persona para realizar las AVD. La
persona no sélo no puede desempefiar ninguna actividad laboral,
sino que depende funcionalmente de otra persona para desarro-
llar las actividades de la vida diaria. La pension se calculara sobre
el 150% de la base reguladora del trabajador.
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Anexo V. Asociaciones relacionadas con
la ELA en Espafia y otra informacion de

interés

ADELA (Asociacion Espanola de ELA)
C/ Hierbabuena, 12 bajo

28039 Madrid

Tel. 91 311 35 30 / 902 142 142

Fax 91 459 39 26

e-mail: adela@adelaweb.com

Web: www.adelaweb.com

ARAELA (Asociacion de Aragon)
Patronato Juan Pablo Il

C/ Privilegio de la Unién, 39, 2°

50013 Zaragoza

Tel. 976 13 38 68

e-mail: araela@terra.es / info@araela.org

ADELA Balears (Asociacion de Baleares)
C/ Sor Clara Andreu, 15 bajo

07010 Palma de Mallorca

Islas Baleares

Tel. 971 49 87 77
e-mail:pedrotous@gmail.com

GUIA PARA LA ATENCION DE ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA (ELA) EN ESPANA

ELA Andalucia

C/ Manuel Arellano, 40, 9° A
41010 Sevilla

Tel. 95 433 16 16

628 099 256

e-mail: ela.andalucia@gmail.com

ELA Principado (Asociacion de Asturias)
C/ San Rafael, 22 - Bajo, Dcha.

33400 Gijon

Tel. 985 16 33 11

Fax: 984 19 06 15

e-mail: elaprincipado@telecable.es

Grupo de Soporte de ELA (Cataluia)
C/ Iris, 56 bajo

08911 Badalona (Barcelona)

Tel. 93 384 26 01/ 620 26 96 86
Fundacién Catalana de ELA Morrie
Tel: 93 766 59 69; 618 943 084; 606 423 816
e-mail: ela@elacat.org

Web: www.fundaciomorrie.com

(Sigue en la pag. siguiente) -
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ADELA-CV (Asociacion de la Comuni-
dad Valenciana)

Web: www.adela-cv.org

e-mail: correo@adela-cv.org

° Valencia

Avda. del Cid, 41-bajo

46018 Valencia

Tel. 96 379 40 16 / 96 326 17 85
Fax 96 383 69 76

. Elche

C/ Bernabé del Campo Latorre, 26
03202 Elche (Alicante)

Tel. 965 42 48 66

Fax. 965 42 36 14

o Alicante

Hotel de Entitats

Rafael Asin, 12 - bajo

03010 Alicante

Tel. 965 25 94 60 - 658 858 298

AMELA (Asociacion de Murcia)
C/ Abenarabi, 7, 2° B

30008 Murcia

Tel. 630 51 79 12

Fundacién Diégenes para la investiga-
cion de la ELA

C/ Bernabé del Campo Latorre, 26
03202 Elche (Alicante)

Tel. 965 42 48 66 / 695 46 55 09

Fax 966 65 81 94

e-mail: info@fundacionela.com

Web: www.fundacionela.com

134

ADELA-EH (Federacion de asociacio-

nes del Pais Vasco y Navarra)

e-mail: adelaeh@euskalnet.net

Web: www.adelavasconavarra.com

° ADELA ARABA (Asociacion de
Alava)

C/ Vicente Abreu, 7 - Bajo - Ofi. 8

01008 Vitoria

Tel. 945 22 97 65

. ADELA GUIPUZCOA (Asociacién
de Guipuzcoa)

P° Zarategui 100, Trasera 1

20015 Donostia - San Sebastian

Tel. / Fax 943 24 56 09

e-mail: adelaeh@euskalnet.net

. ADELA BIZKAIA (Asociacion de
Vizcaya

C/ Iparraguirre, 9 - Bajo

48009 Bilbao

Tel. 944 23 73 73

e-mail: adelabilbao@euskalnet.net

o ADELA Navarra

C/ Lerin, 25 - Bajo

31013 Ansoain

Ap. Correos 1242 - 31005 Pamplona

Tel. 948 24 54 35

Web: www.adelavasconavarra.com

Fundacién Espanola para el Fomento
de la Investigacion en ELA (FUNDELA)
Hospital Carlos Ill de Madrid

Servicio de Neurologia

C/ Sinesio Delgado, 10

28029 Madrid

Tel. 91 453 25 95

e-mail: fundela@fundela.info

Web: www.fundela.info

SANIDAD



Paginas web de interés

Sociedad Espafiola de Neurologia. http://www.sen.es.

Federacion Espafiola de Enfermedades Neuromusculares. http://www.

asem-esp.org.

Asociaciones internacionales de ELA:

—- The ALS Association. htpp:\\www.alsa.org.

—- International Alliance of ALS/ MND Associations. http://www.
alsmndalliance.org.

—-  Motor Neuron Desease Association. http://www.mndassociation.org.

—- AISLA. Associazione Italiana Sclerosi Laterale Amiotroéfica.
http://www.aisla.it/home.asp.

—- L'ARS. Association pour la Recherche sur la Sclérose Latérale
Amyotrophique et autres maladies du motoneurone. http://www.
ars.asso.fr/.

—- ALS Society of Canada. http://www.als.ca/default.asp.

—- Internacional Alliance of ALS/MND Associations on the Inter-
net. http://www.alsmndalliance.org/.

—- Capitulo Argentino de Lucha contra las Enfermedades de la
Motoneurona (C.A.L.Mo.). http://www.calmo.org.ar/.

—- MDA’s ALS DIVISION. http://www.mda.org/disease/.

Comunicacion:

— - Unitat de Técniques Augmentatives de Comunicacié (UTAC).
http://www.ub.es/psicologia/utac.

—-  Iriscom. http://www.iriscom.org/espanol.htm.

—- CREA. Sistemas informaticos. http://www.crea-si.com/esp/rfa-
cial.php.

—- Ordenador y discapacidad. Guia practica de apoyo a las personas
con necesidades educativas especiales. http://www.ordenado-
rydiscapacidad.net/ software.htm.

Organismos oficiales:

—- CEAPAT. Centro Estatal de Autonomia Personal y Ayudas Téc-
nicas. http://www.ceapat.org.

— - Ministerio de Trabajo y Asuntos sociales. http://www.seg-social.es.

— - Ministerio de Sanidad y Consumo. http://www.msc.es.

CERMI (Comité Espaiiol de Representantes de Minusvalidos). http://

WWww.cermi.es.

COCEMFE. Confederacion Espafiola de Personas con Discapacidad

Fisica y Orgénica. http://www.cocemfe.es.

Servicio de Informacion sobre Discapacidad. http://sid.usal.es/.

Boardmaker® (win). http://www.mayer-johnson.com. (Procedencia de

las imagenes).
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Publicaciones de interés

136

Gomez R, Nomen Martin L, Salvador R. Necesidades en la atencion
domiciliaria en enfermos de ELA (Fase I). Barcelona: Asociacié
Catalana d’Esclerosi Lateral Amiotréfica (ACELA); 2006.

Guia de Recursos para Personas con Discapacidad. Madrid: Ibermu-
tuamur; 2003.

Guia Descriptiva de la Prestacion Ortoprotésica (Tomos I, IT y III).
Madrid: Ministerio de Sanidad y Consumo.

Guia Laboral y de Asuntos Sociales Madrid: Ministerio de Trabajo y
Asuntos Sociales; 2005.

Real Decreto 1030/2006, de 15 de septiembre, por el que se establece
la cartera de servicios comunes del Sistema Nacional de Salud y el
procedimiento para su actualizacién. (BOE de 16 de septiembre de
2006).

Ley 39/2006, de 14 de diciembre, de Promocién de la Autonomia Per-
sonal y Atencion a las personas en situaciéon de dependencia. (BOE
de 15/12/2006).

Salas Campos MT, Lacasta Reverte M, Marin Esteban S. Manual de
Psicologia: Aspectos Psicoldgicos en la Esclerosis Lateral Amiotroéfica
(ELA). Madrid: ADELA.

Valoracion de las situaciones de Minusvalia. Madrid: Ministerio de
Trabajo y Asuntos Sociales; 2000.

50 Consejos para los enfermos de ELA y sus cuidadores Caja Laboral
Euskadiko Kutxa, Gipuzkoako Foro Aldundia.
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