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PRESENTACION

En junio de 2012 se editd la Guia Asistencial de Esclerosis Lateral Amiotrofica dentro
del Plan de Atencion a Personas afectadas por Enfermedades Raras de la Consejeria de
Salud. El objetivo de la Guia, en la que participaron un importante numero de
profesionales implicados en el abordaje y manejo de esta enfermedad, era
esencialmente dar respuesta a las necesidades y demandas expresadas por pacientes
de ELA, sus familiares y cuidadores, asi como a las necesidades detectadas por las/los
profesionales implicados en la atencion de estas personas.

Los compromisos expresados en el afio 2012 hacian referencia a que se tratara de un
instrumento practico y dinamico, sujeto por tanto a la necesidad de una revision
periddica segun la evidencia cientifica y segun la experiencia de su uso en la practica
clinica.

En estos afos hemos avanzado en muchos aspectos asistenciales y de atencion social a
los pacientes con ELA pero, como en todo proceso de alta complejidad, somos muy
conscientes del camino que nos queda por recorrer. Es necesario hacer balance y
coordinar el esfuerzo de todos, profesionales, gestores y administracion, para
consequir alcanzar los estandares de calidad y equidad que nuestra poblacion requiere.

En 2016 ha sido publicada una Guia NICE con exhaustiva informacidn y puesta al dia de
las mejores practicas y evidencias. No pretendemos imitar ni sustituir dicho
documento. La Guia Asistencial de ELA aporta directrices elaboradas para ayudar a los
profesionales sanitarios, a los pacientes y a sus cuidadores en la toma de decisiones
sobre la atencion sanitaria de los pacientes con ELA, pero sobre todo, quiere ser un
punto de inflexion en el compromiso de todos los actores para que las mejores practicas
y avances organizativos llequen a todos los rincones de nuestra Comunidad Auténoma.
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INTRODUCCION

La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) es una enfermedad del sistema nervioso central,
caracterizada por una degeneracion progresiva de las neuronas motoras en la corteza
cerebral, tronco del encéfalo y médula.

Su caracteristica clinica principal es la debilidad muscular que avanza hasta la paralisis,
extendiéndose de unas regiones corporales a otras. La desaparicion de las neuronas
motoras tiene como consecuencia neurodegeneracion y atrofia muscular. La presentacion
de la enfermedad es muy variable. Puede aparecer como debilidad muscular, alteraciones
en el habla o la deglucidon o, con menor frecuencia, como debilidad de los musculos
respiratorios.

La progresion de la enfermedad también puede variar en cada paciente.
Aproximadamente un 10-15% pueden presentar signos de demencia frontotemporal y en
mas del 35% de los casos se detectan signos de deterioro cognitivo.

La ELA puede afectar adultos de cualquier edad (se ha descrito de forma excepcional una
forma infantil) pero incide principalmente entre los 5o-70 afos. La esperanza de vida es
variable, pero se estima en una media de 3 a 5 anos.

Laincidencia de la enfermedad es de 1-2 nuevos casos por 100.000 habitantes/afio con una
prevalencia de 3,5 casos por cada 100.000 habitantes. En Espafa hay aproximadamente
4.000 pacientes. Es una enfermedad de aparicion fundamentalmente esporadica, pero
hay una forma familiar que supone un 5-10% de todos los casos.

Dado que no disponemos de un tratamiento curativo, el objetivo primordial es conseguir
que el paciente y su entorno dispongan de los cuidados necesarios para mantener una
calidad de vida aceptable. Para ello debemos afrontar un reto muy importante que es
disminuir la demora diagnodstica, imprescindible para proporcionar estos cuidados de
forma precoz y para disminuir el sufrimiento derivado de la incertidumbre.

El segundo objetivo es conseguir que todo paciente diagnosticado de ELA sea tratado por
un equipo multidisciplinar especializado en estrecha colaboracion con los recursos
asistenciales mas proximos al domicilio en una red coordinada por la Gestion de Casos.

El tercer objetivo a conseguir es mejorar de forma sustancial la Asistencia Social a estos
pacientes. La rapida y devastadora evolucion, muchas veces en pacientes en edad laboral,
hace que los requerimientos de soporte, movilidad, ayudas y adaptacion psicoldgica y
emocional sean insuficientes y tardias.

Los profesionales implicados en esta terrible enfermedad, gestores, administracion y la
sociedad en su conjunto debemos unir esfuerzos para un Unico proyecto, el compromiso
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de conseguir los medios necesarios y la mejor forma de organizacion para el cuidado y
tratamiento de los enfermos con ELA.

I. NEUROLOGIA: CLINICA, DIAGNOSTICO
Y TRATAMIENTO

1. Proceso diagnostico.

La esclerosis lateral amiotrdfica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa de inicio en
el adulto que afecta primariamente a las neuronas motoras superior (NMS) e inferior
(NMI). Sin embargo, los avances mas recientes ponen de relieve que la ELA no se limita a
la neurona motora, sino que tiene importantes manifestaciones no motoras, como es el
deterioro cognitivo y alteraciones conductuales debidos a la afectacion de la corteza
fronto-temporal (2).

La gran variabilidad clinica y prondstica entre los pacientes hace dificil pero necesario un
sistema de clasificacion, del que actualmente carecemos, que incluya criterios
diagndsticos para su uso clinico y en investigacion (como son los criterios de El Escorial)
pero también la descripcion del fenotipo al inicio de la enfermedad y durante la evolucion.
Es frecuente usar términos de forma mas bien subjetiva y no sistematica, de manera que
un mismo término se emplea unas veces para el diagnodstico y otras para designar un
fenotipo clinico.

Por ejemplo, el término ELA se usa para designar la enfermedad en si, pero también se
habla de ELA bulbar o ELA medular haciendo referencia a un tipo de patrdn clinico. Los
términos esclerosis lateral primaria (ELP, afectacion exclusiva de la NMS) y atrofia
muscular progresiva (AMP, afectacion exclusiva de NMI) se han usado para designar
enfermedades que se consideraban diferentes de la ELA, y en otras ocasiones sin
embargo, se ha considerado que son manifestaciones fenotipicas de una misma
enfermedad, ala que se hadenominado enfermedad de neurona motora en el Reino Unido
y ELAen EEUU (2).

No existe una prueba diagndstica para la ELA y su diagndstico se basa en la clinica, estudio
neurofisioldgico y exclusion de otras enfermedades. Tampoco disponemos de
biomarcadores que diferencien los distintos fenotipos entre si y asi puedan ser usados
como factores pronosticos.

Anamnesis y sintomas. En los antecedentes familiares hay que incidir sobre
antecedentes de ELA o de cuadros clinicos no diagnosticados que de forma retrospectiva
puedan sugerir

10
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un diagnodstico de ELA. Ademas, se debe interrogar directamente sobre la presencia de
otras enfermedades neurodegenerativas en la familia como demencia, especificamente
de tipo fronto-temporal, parkinsonismos u otros trastornos del movimiento, ataxia y de
antecedentes psiquiatricos.

Se deben recoger los antecedentes personales incluyendo profesion, aficiones,
habitos alimentarios, exposicion a toxicos.

La anamnesis recogera la cronologia de los sintomas y la progresion e ira dirigida a
detectar sintomas motores en extremidades como debilidad, pérdida de destreza,
calambres, presencia de fasciculaciones, afectacion bulbar (alteracion del habla,
atragantamientos), dificultad respiratoria (ortopnea, disnea), y sintomas no motores
como presencia de dolor, alteraciones del estado de animo y alteraciones cognitivo-
conductuales.

También se preguntara por sintomas que cuestionan el diagnostico de ELA (alteracion de
esfinteres, sintomas sensitivos, sintomas autondmicos). Aunque en muy raras ocasiones y
de forma subclinica o con muy leve intensidad estos sintomas atipicos pueden estar
presentes. (Tabla 1)

Tabla 1. Sintomas iniciales de la ELA (3)
Disartria (33%)

Debilidad distal en extremidad superior (mano) (20%)

Debilidad proximal en extremidad superior (hombro) (14%)

Pie caido (12,5%)

Fasciculaciones /calambres (11%)

Marcha espastica (4%)

Insuficiencia respiratoria (4%)

* Exploracion y signos (Tabla 2). Se debe realizar una exploracion neuroldgica
completa. Durante la exploracion intentaremos detectar signos de afectacion de NMS
y NMI en los distintos territorios (bulbar, cervical, toracico y lumbosacro). En la
inspeccion buscaremos fasciculaciones (palpacion si es preciso) y amiotrofia.
Se realizard un balance muscular por grupos musculares, se exploraran los reflejos
osteotendinosos y la presencia de reflejos patologicos.

11
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No debemos olvidar explorar aspectos no motores de la enfermedad (ver

“Valoracion cognitiva”) y la presencia de signos atipicos en la ELA. Se recomienda
usar la escala ALSFRS-R (Anexo I) desde el diagndstico y en las sucesivas revisiones

como medida cuantitativa de la progresion.

Tabla 2. Signos segun region anatomica (4).

Signos de Bulbar Cervical Toracica Lumbosacra
NM
Signos de NMI Fasciculaciones Amiotrofia Fasciculaciones Amiotrofia,
(p.ej. linguales, atrofia dela en la espalda y pie caido
hipotonia, lingual musculatura region
atrofia intrinseca abdominal
muscular, de lamano
fasciculaciones, (primer
hipo o interéseo
arreflexia) dorsal),
eminencia
tenare
hipotenar
Signos de NMS Lentitud de los Hoffman, Ausencia  de Hipertonia,
(p.€j. movimientos reflejo  de reflejos Babinski,
espasticidad, linguales, reflejo prension, cutaneo clonus
clonus, mentoniano vivo, reflejos abdominales aquileo,
hiperreflexia y reflejo nauseoso y pectorales reflejo
aumento de bostezos vivos cruzado de
area ) exagerados, los
reflexdgena, labilidad abductores
reflejos .
16icos) emoFlonal,
patolog reflejos

palmomentoniano,
de hociqueo,
glabelar, reflejo
corneomandibular

* Formas clinicas. (1,2,5)

La descripcion fenotipica debe incluir la topografia anatdmicainicial (bulbar, monomiélica,

etc.), la simetria, la edad de inicio, la velocidad a la que progresa la enfermedad y su

duracion, la clinica no motora y el origen familiar o esporadico.

12
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La variabilidad fenotipica tiene probablemente un origen mas cuantitativo que cualitativo
en la mayoria de los casos, es decir, depende en gran medida del método empleado en la
deteccion de las distintas manifestaciones. Por ejemplo, en formas con afectacion

aparentemente exclusiva de NMS suele existir una afectacion subclinica de NMI que no se
llega a detectar, o en formas que se consideran sin deterioro cognitivo, un estudio

neuropsicologico exhaustivo o pruebas de neuroimagen especificas podrian revelar que en
realidad si existe afectacion cognitiva.

o Sequn distribucion de sintomas al inicio:

v

Medular (clasica). Es la forma mas frecuente (2/3 de los pacientes). Se
manifiesta como debilidad indolora en una extremidad. La exploracion
muestra signos de NMS y NMI.

Bulbar. 20% de los casos. Presentan disartria, disfagia y fasciculaciones
linguales. El inicio puede percibirse como brusco y confundirse con
patologia cerebrovascular, pero a diferencia de ésta en la ELA la clinica
seqguiria progresando. Se asocia a peor prondstico.

El resto de fenotipos son menos frecuentes:

Respiratoria. Ocurre en 3-5% de los pacientes. Presentan disnea u
ortopnea. Tiene mal prondstico.

Hemipléjica. Es poco frecuente. Se conoce como sindrome de Mills. Afecta
un hemicuerpo, respetando cara, con afectacion predominante de NMS.
Flail Arm. (conocido como forma escapulo humeral, sindrome de
VulpianBernart, hombre en barril, o diplejia braquial amiotrofica) Existe una
afectacion predominante de NMly en extremidades superiores. Se asocia a
una supervivencia prolongada (mediana 4 anos, 17% a los 10 afios).

Flail Leg. Poco frecuente. Se afectan miembros inferiores de forma
asimétrica con afectacion de NMI. También se conoce como forma
seudopolineuritica cuando existe una afectacion distal y bilateral.

Head drop. Es una forma infrecuente, con afectacion de los extensores del
cuello.

Segun tipo de afectacidn motora. La afectacion simultanea de NMS y NMl es

un requisito para el diagnostico de ELA vy asi se incluye en los criterios de El

Escorial. Sin embargo, en determinados pacientes puede predominar la

afectacion de una neurona motora y signos minimos o ausentes de la otra.

Actualmente no es posible asegurar si la ELP y la AMP son enfermedades

diferentes o son manifestaciones extremas de un mismo diagndstico (ELA),

13



Documento de Consenso para la
Atencion a los pacientes de
Esclerosis Lateral Amiotréfica

aunque hay diversos estudios que apoyan esto Ultimo. La determinacion del

grado de afectacion de una u otra neurona motora es importante por sus

implicaciones pronosticas. Sin embargo, dicha determinacion depende del

método empleado, bien de los estudios neurofisioldgicos, bien de la

interpretacion que hace el neurdlogo de su examen (p. ej. un reflejo presente

en un miembro atrdfico puede ser normal para unos o ser indicio de afectacion
de NMS para otros).

v

Afectacion predominante de NMI. Son aquellos casos en los que la
enfermedad se inicia con afectacion de NMI y predomina esta
afectacion durante meses. Ejemplos: sindromes flail arm vy flail leg,
forma seudopolineuritica.

Atrofia muscular progresiva. Se considera este diagnostico cuando
después de cuatro afios la enfermedad se limita a la NMI, al menos de
forma evidente (supervivencia mediana 7.3 afos).

Afectacion predominante de NMS. Son pacientes en los que predomina
la afectacion de NMS. Un ejemplo es la variante de Mills.

Esclerosis lateral primaria. Se considera este diagndstico cuando la
afectacion se limita a NMS durante mas de cuatro afos. Presentan una
paraparesia o tetraparesia espastica lentamente progresiva con
afectacion bulbar y menor afectacion respiratoria. Se asocia a la mayor
supervivencia (mediana de 13 anos, 71% supervivencia a los 4 afnos).

o Sequn afectacion no motora.

Trastorno cognitivo-conductual (ver “Valoracidn cognitiva”). Es la
manifestacion no motora mas frecuente en la ELA.
Afectacion multisistémica. Algunos de estos aspectos tienen poca
relevancia clinica y se hacen evidentes solo en fases avanzadas y en
pacientes con supervivencia prolongada. Nos revelan sin embargo la
naturaleza multisistémica de la ELA.

- Pérdida ponderal

- Afectacion extrapiramidal

- Ataxia cerebelosa

- Afectacion sensitiva

- Trastornos urinarios

- Disfuncion autondmica

- Oftalmoparesia

Valoracion cognitiva. Hasta un 50% de los pacientes con ELA presentan afectacion

cognitiva y conductual en diferente grado. El espectro clinico es amplio y varia desde
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un trastorno cognitivo leve a una demencia fronto-temporal (DFT). Un documento de
consenso clasifico a los pacientes en tres categorias: ELA-DFT, ELA-déficit cognitivo y
ELA-alteracion del comportamiento. Otros trabajos posteriores diferencian a los
pacientes con ELA-déficit cognitivo segun tengan o no alteracién de la funcion
ejecutiva (6). En la mayoria de los casos dichas alteraciones estan presentes desde el
inicio de la enfermedad y repercuten tanto en la capacidad del paciente para
comunicarse y tomar decisiones como en el tipo de cuidados que precisan alo largo de
la enfermedad.

No se ha demostrado de forma definitiva que los pacientes con fenotipo bulbar tengan
mas incidencia de afectacion cognitivo-conductual, aunque si se ha sugerido en
algunas series (2,7).

Si se ha demostrado que la alteracion en la funcion ejecutiva se asocia a una evolucién
mas rapida de la enfermedad y a una menor supervivencia (6,8).

Aunque no hay estudios que aporten un nivel de evidencia suficiente sobre los
beneficios de una evaluacion neuropsicoldgica sistematica, la periodicidad idonea ni
las herramientas especificas que se deben usar (9), si hay acuerdo en que los déficits
cognitivo-conductuales tienen un impacto muy importante sobre el paciente, los
cuidadoresy la forma en la que se abordaran distintos aspectos de la enfermedad.

La presencia de disartria dificulta la evaluacion neuropsicoldgica, y este es un aspecto
que condiciona el disefio de los test que se aplican en pacientes con ELA.

Las siguientes recomendaciones se consideran puntos de buena practica clinica.

Valoracion neuropsicoldgica desde el inicio de la enfermedad a todos los pacientes,
independientemente de si se sospecha o no afectacion cognitiva.

Las evaluaciones sucesivas se adaptaran a la situacion clinica de cada paciente.

Todo paciente con ELA sera evaluado al menos en una ocasion por un profesional
capacitado en Neuropsicologia. No obstante, la prueba ALS-CBS, de la que existe una
version validada en espafiol (10) (anexo Il), puede ser Util en el despistaje de afectacion
cognitivo conductual en estos pacientes.

Criterios diagndsticos. (Tabla 3,4)

Los criterios diagnosticos y grados de certeza de El Escorial y las sucesivas revisiones
(11,12,13) se crearon para homogeneizar la seleccion de pacientes en los ensayos
clinicos y proyectos de investigacion y no para confirmar el diagndstico clinico.
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Ademas, son poco sensibles en fases iniciales de la enfermedad. En ausencia de otra
herramienta se usan frecuentemente en la practica clinica pero no podemos obviar que

pueden existir discrepancias entre estos criterios diagndsticos estrictos y el
diagndstico realizado tras el examen por el neurdlogo, lo que frecuentemente afade
confusion a la comunicacion del diagnostico al paciente. Estos criterios son sin duda
incompletos ya que no tienen en cuenta fenotipos atipicos, edad de inicio, asimetria,
deterioro cognitivo o velocidad de progresion.

Tabla 3. Criterios diagnoésticos de ELA. El diagnéstico de ELA requiere que se cumplan
todos los criterios Ay B. (11,12)

A. PRESENCIA DE:

A1. Signos clinicos, neurofisioldgicos o neuropatoldgicos de afectacion de NMI

A2. Signos clinicos de afectacion de NMS

A3. Progresion de signos o sintomas en una misma region o a otras regiones,
determinada por anamnesis o exploracion

B. AUSENCIA DE:

B1. Signos neurofisioldgicos o anatomopatoldgicos compatibles con otro proceso

capaz de producir degeneracion de NMS y/o NMI

B2. Hallazgos en la neuroimagen que puedan explicar los signos clinicos y
electrofisioldgicos observados

Tabla 4. Criterios diagndsticos de El Escorial y sus revisiones. Niveles de certeza (11,12,13). Se
han debido excluir otros diagndsticos mediante las pruebas necesarias. Regiones: bulbar, cervical
(cuello, brazos, manos, diafragmay musculos inervados por la médula cervical), toracica (musculos
de la espalda y abdomen), lumbar (espalda, abdomen, piernas, pies y musculos inervados por la
médula lumbosacra)

ELA probable con

ELA definida ELA probable apoyo de ELA posible Sospecha de ELA
laboratorio

Signos de NMS y NMl en

Signos de NMS y NMl en - .
solo 1 region, o signos de

Signos de NMS | al menos 2 regiones, con

riteri ] loNMS en 2 0 ma .
Crite ogde yNMlen3 algunos signos de NMS 500 Se 20mas Solo signos de NMI
El Escorial . . regiones, o signos de
regiones rostrales a signos de .
NMI NMS rostrales a signos de

NMI
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Signos de NMS y Evi(_:lencia clinica
NMI en regién de signos de NMS
bulbar y al menos 2 yNMIen solo1 | Signosde [\lMSyNMIen
Criterios de | regionesmedulares, Signos de NMS yNMlen | region, osignos | solo1region, osignos d‘e
Airlie House | ©$ignos de NMSen al menos 2 regiones, con de st|0 NMS en1 soIQ NMS en 2 0 mas
(12) ~almenos 2 algunos signos de NMS | region y evidencia | regiones, o signos de
regiones medulares | rostrales a signos de NMI | neurofisioldgica | NMI rostrales a signos de
y signos de NMi en de signos de NMI | NMS
;:?;EZ en al menos 2
regiones
Evidencia clinica
o
neduercS):;srlzlfgleca ' . N Eviden.cila ) 'clfnica y
NMS y NMI en EVIdeI’]'CI.a ‘ Fllnlca o n'eurof|5|olog|ca de
Criterios de | regién bulbary al n-eurof|5|olog|ca de signos dell’\lMS y NMl en
Awaji-Shima menos - signos de NMSyNMI en solo 1 regidn, o signos d’e
(13) regiones al menos 2 regiones, con soI9 NMS en 2 0 mas
medulares. o algunos signos de NMS regiones, o signos de
signos de NI\I/ISy rostrales a signos de NMI NMI rostrales a signos de
NMl en 3 NMS
regiones
medulares

* Estudio neurofisioldgico (13) (tabla 5)

El electromiograma (EMG) es el procedimiento neurofisioldgico que se utiliza para
detectar la afectacion de la NMI. Es importante tener presente que el examen
neurofisioldgico se utiliza en el diagnostico de ELA cuando existe una sospecha clinica
previa y que los hallazgos neurofisiolégicos no deben interpretarse como algo
separado de la evaluacion clinica. Debemos recordar que la afectacion clinica y
eléctrica no siempre suceden de forma simultanea.

La denervacion activa (entendida como fibrilaciones y ondas positivas) y la
reinervacion parcial (entendida como unidades motoras de amplitud y duracion
aumentadas, frecuentemente inestables, con un patron interferencial reducido) son
utiles en el diagnostico de ELA, aunque no especificas. Existen casos en los que los
musculos no mostraran estos hallazgos y por tanto el EMG no servira de apoyo al
diagndstico. Esto supone un problema frecuente en la practica clinica, de hecho, el
22% de pacientes con ELA fallecen sin alcanzar un nivel de certeza superior al de ELA
posible.

Por otro lado, los estudios de conduccion nerviosa mediante electroneurograma (ENG)
y el EMG convencional son importantes para descartar otras enfermedades.
Especialmente se debe confirmar la normalidad de las conducciones sensitivas y la
ausencia de bloqueos de conduccion motores.
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Los criterios de Awaji consideran el EMG como una extension del examen clinico que
busca detectar signos de denervacion y reinervacion. El hallazgo de cambios
neurogenos en el EMG en un musculo debe tener el mismo valor que los hallazgos
clinicos de cambios neurdgenos. El cambio fundamental introducido por las recientes
revisiones es reconocer la alteracion neurofisioldgica como un equivalente de la
alteracion clinica.

Tabla 5. Criterios para la deteccidon de cambios neurdgenos por EMG de aguja en el
diagnostico de ELA (13).
1. Las alteraciones clinicas y neurofisioldgicas tienen el mismo valor diagnostico en la
evaluacion de laNMlen la ELA

2. Se deben demostrar signos de cambios neurdgenos crénicos, por ejemplo
a) PUMs de amplitud y duracion aumentadas

b) Reclutamiento de unidades motoras reducido, con un aumento en la
frecuencia de batido de un numero disminuido de unidades motoras

c) PUMs inestables y polifasicos

3. Deteccion de fibrilaciones y ondas positivas en musculos no paréticos y sin atrofia

4. En presencia de cambios neurdgenos cronicos en el EMG, las fasciculaciones,
preferentemente de morfologia compleja, tienen un significado equivalente al hallazgo de
fibrilaciones y ondas positivas

PUMs: potenciales de unidad motora.

* Pruebas complementarias. Las pruebas que se exponen en la tabla 6 son
obligatorias en todo paciente con sospecha de ELA. No se recomienda la
realizacion de otras pruebas de forma sistematica. Deben individualizarse en cada
paciente segun los datos de la anamnesis, exploracion y resultados de otras
pruebas complementarias (ver "Diagnostico diferencial).

Tabla 6. Pruebas complementarias obligatorias en la ELA. Otras pruebas se solicitaran
ante la sospecha concreta de otro diagndstico (ver diagndstico diferencial).

Sangre Hemograma, VSG, Proteina C Reactiva, glucosa, GOT, GPT, LDH,
CPK, electrolitos (sodio, potasio, cloro, calcio, fosfato), hormonas
tiroideas, proteinograma, inmunoglobulinas

Neurofisiologia ENG, EMG

Neuroimagen RM craneo y cervical
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» Diagndstico diferencial. Al no existir una prueba diagnostica que confirme la ELA,
la exclusion de otras enfermedades es requisito imprescindible para su diagnostico.

Siempre debe plantearse un diagnostico diferencial (Tabla 7). Sin embargo, en la practica
clinica, tras la anamnesis, exploracion, la realizacion de pruebas complementarias
obligatorias y la evolucion clinica quedan pocas dudas sobre el diagnostico en la mayoria
de los pacientes.

Tabla 7. Diagnostico diferencial de la enfermedad de neurona motora.

Sintomas Diagnéstico diferencial Prueba
predominantes

NMI Sindrome post-polio Anamnesis, EMG, ENG
Enfermedad de Kennedy Estudio gen AR
Atrofia muscular espinal Estudio gen SMN
Sindromes paraneoplasicos Anticuerpos antineuronales,

busqueda de neoplasia oculta

Neuropatia motora multifocal ENG, EMG, anti GM1
CIDP ENG, EMG, estudio LCR
Neuromiotonia Anti Casprz, anti LGl1

Sindrome de calambres 'y ENG, EMG
fasciculaciones
Intoxicacion por plomo Determinacion de plomo en
sangre y orina de 24h

Radiculopatia, plexopatia ENG, EMG, RM medular, plexo
Neuralgia amiotrdfica ENG, EMG
Sindrome post-radioterapia ENG, EMG

Sindrome del desfiladero Rx torax, ENG, EMG, TAC torax
toracico
Enfermedad de Hirayama ENG, EMG, RM cervical

Miopatias inflamatorias (miositis CPK, biopsia muscular
por cuerpos de inclusion),
miopatias distales
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Sintomas
predominantes

Diagnéstico diferencial

Prueba

NMS Esclerosis multiple RM, estudio de LCR
Paraparesia espastica Estudio genético
Mielopatia cervical RM  cervical, potenciales
evocados
Siringomielia RM craneo y cervical
Déficit de cobre Cupremia
Sintomas Miastenia gravis ENG, EMG, anti receptor de
bulbares acetil colina, anti MuSK

Enfermedad de Kennedy

Estudio gen AR

Arnold-Chiari

RM craneo-cervical

Sintomas NMI
y NMS

Tirotoxicosis

Hormonas tiroideas

Hiperparatiroidismo

Calcio, paratohormona (PTH)

Lues, Lyme, VIH

Serologias, LCR

Sindromes paraneoplasicos

Anticuerpos anti neuronales,
busqueda de neoplasia oculta

Siringomielia

RM créneo y cervical

Déficit de Ba2

Determinacion de B12,

homocisteina, metil maldnico

Déficit de hexosaminidasa A

Estudio enzimatico

Adrenomieloneuropatia

Acidos grasos cadena larga,

Estudio genético ABCD1

RM: resonancia magnética. CIDP: polineuropatia inflamatoria desmielinizante crénica, del inglés
chronic inflamatory demyelinating polyneuropathy, LCR: liquido cefalorraquideo.

* Nuevas propuestas de clasificacion (Tablas 8, 9, 10). Las propuestas de nuevos
sistemas de clasificacion para la ELA son atractivas porque intentan poner orden,
homogeneidad en los criterios y dar contenido especifico a cada término. Estas
aportaciones de grupos de expertos deberan discutirse de forma mas ampliay
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generar documentos de consenso y nuevos criterios diagnosticos, asi como
recogerse en los sistemas de codificacion

diagndstica (CIE). Mientras tanto, es interesante y Util comenzar a aplicar estos
conceptos en nuestra practica clinica.

En el juicio clinico de un paciente se incluiria el diagnostico, los criterios de El Escorial,
la fase de la enfermedad, el fenotipo, la asociacion a demencia frontotemporal, el origen

familiar y las mutaciones genéticas encontradas (2).
Tabla 8. Propuesta de clasificacion para la ELA (2)
Fase Fenotipo Diagndstico Criterios de
clinica* El Escorial
Términos Localizacion
obligatorios anatomica al
g 1 o ELP (>4 afos) Definida
inicio
Simetria ELA con predominio
de
2 Probable
NMS
Edad (inicio |ELA Probable
juvenil) con apoyo
3 de
laboratorio
Otros ELA con predominio  |Posible
de NMI
4
AMP (>4 anos)
Otros Familiar Demencia
frontotemporal
Mutacion genética
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1 Sintomas iniciales (primera region anatomica afecta)
2A Diagnostico

2B Segunda region

3 Tercera region

LA Gastrostomia

4B Ventilacidn no invasiva

Tabla 10. Fases clinicas ALS-MITOS ( Modificado de 15. Anexo lll). En la tabla 10a las distintas
puntuaciones en ALFRS-R corresponden a una puntuacion funcional p.ej. en el dominio
“*deambulacion” las puntuaciones 4,3 0 2 corresponden a una puntuacion funcional de o, y las
puntuaciones de 1 6 o corresponden a una puntuacion funcional de 1. La puntuacion funcional
indica el nUmero de dominios afectos y susuma se traslada a la tabla 20b. En los apartados con dos
dominios se sumaran las puntuaciones de los dos o de uno de ellos segun se indique.

10a. Sistema de puntuacion.

ALSFRS-R ‘ Puntuacién |[Puntuacion
Items de la escala .
|(dominios) ALSFRS-R__[funcional
Movilidad 8 (deambulacion) |4, 3, 2 o
1,0 1
o
6 (vestido e
higiene) 3,2 °
1,0 1
Deglucion 3 (deglucion) 4,3, 2 0
1,0 1
Comunicacion |1 (habla) 4,3, 2 0
1,0 1
Y
4 (escritura) 5,3, 2 0
1,0 1
Respiratorio |10 (disnea) 4,3, 2 0
1,0 1
o
12 (insuficiencia
respiratoria) 43 °
2,1,0 1
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10b. Fases clinicas segun nUmero de dominios afectos.

Fases clinicas ALS-MITOS Dominio funcional afecto
o Ninguno
1 1
2 2
3 3
4 4
5 Exitus

2. Informacion y apoyo en el diagndstico. Es crucial dar la informacion sobre la enfermedad
de forma adecuada. El profesional que dé la informacion debe conocer muy bien la
enfermedad, pero ademas tener habilidad de comunicacion, ya que se trata de un
diagndstico devastador. Esta parte del manejo de la enfermedad es decisiva para
establecer una relacidn terapéutica satisfactoria, y los profesionales del equipo
multidisciplinar deben estar adecuadamente formados y adquirir experiencia en este
sentido (Tabla 11).

Tabla 11. Recomendaciones para comunicar el diagndstico de ELA (modificado de 16)

Lugar - -Silencioso, confortable y privado

Estructura - Enpersona, caraacara

- Situacion del médico cercana al paciente
- Tiempo suficiente

- Conversacion sin interrupciones externas

Destinatarios - - Elpacientey las personas de confianza que él decida

Qué debemos decir - Averiguar qué quiere saber el paciente sobre su enfermedad

- Averiguar cuanto sabe el paciente sobre la ELA

- Advertir que pueden ser malas noticias

- Informacidn gradual, percibiendo las necesidades del paciente
- No hay cura, los sintomas progresan

- Elprondstico es muy variable

- Observar la reaccion del paciente y de los demas participantes
y permitirles que expresen sus emociones
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- Hacer un resumen final de la conversacion

- Facilitar cualquier pregunta

Tranquilizar - Explicar que las complicaciones tienen tratamiento
- Subrayar que se aplicaran todas las medidas para mantener la

funcionalidad del paciente

- Asegurar que se le facilitaran todos los cuidados hasta el final
- Asegurar que tendra el control sobre las decisiones del

tratamiento, es decir, que podra rechazar o aceptar los tratamientos
que se le propongan

- Discutir la posibilidad de participar en ensayos clinicos
- Informar sobre el derecho a sequnda opinion médica

Como decirlo - Con calidez, respeto, empatizando con el paciente
- Dar las noticias al ritmo que requiera el paciente: dejar que se
exprese

Lenguaje - Elegir palabras sencillas y directas, evitar eufemismos vy

términos medicos; pero al mismo tiempo, tratarlo como a una
persona adulta y capaz

Registro - Anotar en la Historia Clinica un resumen del desarrollo de la
entrevista

3. Factores prondsticos (9). El prondstico es variable, siendo en la mayoria de los casos
una enfermedad progresiva, irreversible y con una esperanza de vida corta. Seria
importante poder estimar la supervivencia aproximada en cada paciente para facilitar
la toma de decisiones y la planificacion anticipada tanto de aspectos relacionados con
la vida personal del paciente como de las necesidades médicas y sociales. Aunque
actualmente no existe una herramienta de uso comun y con alto nivel de evidencia,
existe un indice pronostico que divide a los pacientes en tres grupos de riesgo, siendo
marcadores de mal pronodstico la afectacion bulbar o respiratoria, la velocidad de
deterioro funcional sequn la ALSFRS-R y la presencia de disfuncion ejecutiva (Tabla 12)

Tabla 12. Factores pronosticos

Clinica bulbar

Pérdida de peso

Compromiso de la funcién respiratoria

Edad avanzada
Puntuacion baja en la ALSFRS-R
Latencia corta entre el inicio de los sintomas y el diagndstico
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4. Genética. (17,18,19)

Entre un 5y un 10% de todos los casos de ELA son familiares. Todos presentan un patron
de herencia mendeliana, fundamentalmente autosomica dominante, aunque también
existen casos con herencia autosdmica recesiva que se manifiestan en su mayoria como
formas juveniles. Es importante sefalar que la capacidad para identificar los casos de ELA
familiar puede ser limitada debido a que: 1) el tamario de las familias sea reducido, 2) la
penetrancia de las mutaciones puede ser incompleta, por lo que casos familiares pueden
parecer y ser identificados como esporadicos.

SOD1, TARDBP, FUS y Cgorf72 son los genes mas frecuentemente asociados a ELA
familiar. Sin embargo, como consecuencia de la aplicacion de técnicas de secuenciacion
masiva en el estudio diagnostico de las formas de ELA familiares, hasta la fecha se han
identificado mutaciones en 19 genes diferentes. A medida que el nUmero de genes
implicados en ELA aumenta, mejora el conocimiento de la fisiopatologia de la
enfermedad, gracias a que se identifican proteinas mutadas que intervienen en procesos
bioldgicos muy diversos como son la funcidn mitocondrial, el procesamiento de ARN, el
transito nuclear o la agregacion de proteinas.

El primer gen identificado como causante de ELA familiar fue SODz1 en 1993, un gen que
codifica el enzima superoxido-dismutasa tipo 1. Las mutaciones en SOD1 son muy
frecuentes, siendo responsables del 15 al 20% de las formas familiares. Entre las 185
mutaciones descritas en SODz, la mayoria mutaciones missense, p. DgoA es globalmente
la mas comun y se asocia a un fenotipo de inicio insidioso y progresion lenta. Otras
variantes se han asociado a fenotipos mas graves y rapidamente progresivos.

Los siguientes genes en ser descritos asociados a ELA familiar fueron TARDBP y FUS
(responsable del 4% y 3-5% de los casos, respectivamente). TARDBP codifica la proteina
TDP-43, y esta proteina se encuentra acumulada en el interior de las neuronas
degeneradas de la mayoria de los casos de ELA tanto esporadica como familiar, y también
en los casos de demencia fronto-temporal (DFT). Este solapamiento en la anatomia
patoldgica ha consolidado lateoria de que ELA y DFT representan un espectro de la misma
enfermedad neurodegenerativa en la que el acumulo de TDP-43 juega un papel
fundamental, aunque no Unico.

En 2011 se identifico la expansion de un hexanucleotido en una regidn no codificante del
cromosoma 9 (Cgorf72) hasta en el 40% de casos de ELA familiar pero también en el 25%
de DFT familiar. Cgorf72 se convirtié entonces en la causa genética mas frecuente en estas
entidades. Sin embargo, es importante sefalar que la expansion en Cgorf72 confiere
unriesgo moderado de desarrollar ELA: no tan alto como otros genes aunque mucho mas
alto que otras variantes comunes que se han descrito asociadas a ELA. Ademas se ha
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comprobado que variantes en otros genes podrian modificar el efecto de la expansion
Coorf72, y esto es importante tenerlo en cuenta a la hora de enfrentarnos al consejo
genético a portadores de esta mutacidn (Tabla 13).

Tabla 13. Genes asociados a ELA y procesos en los que participan

Metabolismo ARN

Cgorfzz TARDBP FUS hnRNPA1
hnRNPA2B1 SETX

TAF15 ANG
Antioxidante SODa
Transporte celular ALS2 VAPB

Metabolismo

SQSTMa1 VCP UBQLN2 OPTN

proteinas
Crecimiento axonal PFN1
Senal
. DAO
glutamatérgica
Metabolismo ARN ATXN2
Proteina
: NEFH
citoesqueleto
Metabolismo
, GRN
proteinas
Angiogenesis VEGF
Neurotransmision UNC13A

Consejo genético. Varios factores hacen que sea dificil interpretar las variantes
genéticas encontradas en los pacientes con ELA y sus familiares y por tanto
complican el consejo genético:

o Herencia oligogénica: se refiere a que a veces una mutacion confiere un alto

riesgo para padecer la enfermedad, pero por si sola no es suficiente y
requiere asociarse a otros modificadores genéticos o ambientales (como
hemos explicado que puede suceder con la expansion Cgorf72).

o Pleiotropia: es la capacidad de una mutacidon en un gen concreto para
producir enfermedades diferentes (una misma mutacion puede dar lugar a
ELA o DFT, y debemos tenerlo en cuenta cuando estudiemos los
antecedentes familiares del paciente).

o Penetrancia dependiente de la edad: todos los genes asociados a ELA
tienen un riesgo de manifestacion que es mayor a medida que avanza la
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edad. A veces el tiempo necesario para que se manifieste la enfermedad es
mayor que la vida del paciente, y por tanto no podremos asegurarle que vaya a
padecerla. En aquellos casos en los que los portadores dentro de una misma
familia fallezcan antes de que se manifieste la enfermedad, no se podra
identificar un caso como familiar, y no se realizara el estudio genético.
Todos estos factores plantean dilemas y cuestiones éticas muy serias y complejas
de cara al consejo genético y al diagnostico prenatal. La expansion Cgorf72 es el
paradigma de esta complejidad en el consejo genético, y cual es el abordaje
correcto es una cuestion que aun esta en debate.
El manejo del diagndstico y consejo genético en pacientes con ELA familiar se
realizara en la Unidad de ELA provincial, contando siempre con el respaldo de
la Unidad de Referencia. A dicha Unidad podran remitirse también los casos
complejos o cualquier paciente, ya sea por deseo propio o a criterio de su
neurodlogo.

5. Tratamiento Farmacolégico. Las medidas farmacoldgicas en la ELA pueden dividirse
segun su finalidad en:

Tratamiento neuroprotector y modificador de la enfermedad.

o Riluzole. Es el Unico farmaco que ha demostrado modificar la historia natural de
la enfermedad. Su mecanismo se basa en una accion anti excitotdxica inhibiendo
procesos relacionados con el glutamato. Cuatro ensayos clinicos aleatorizados han
demostrado que aumenta la supervivencia entre 2 y 3 meses. Otros estudios no
controlados de tipo poblacional o sobre bases de datos sugieren un aumento de la
supervivencia entre 6 y 21 meses. (20)

- Serecomienda suuso desde el diagndstico de la enfermedad a una dosis
de 50 mg /22h vo.

- Se realizara analitica que incluya funcidn hepatica (ALT) y hemograma
antes y tras el inicio del tratamiento, cada mes durante 3 meses, cada 3
meses el primer afo y posteriormente de forma periddica.

- No ha demostrado su utilidad en la esclerosis lateral primaria, atrofia
muscular progresiva o paraparesia espastica hereditaria por lo que no se
recomienda su uso de forma sistematica en estas patologias.

- Existe unaforma en solucion para pacientes con PEG o trastornos de
deglucion (Teglutik®)
o Otros tratamientos. Una de las tareas fundamentales del neurdlogo es

proporcionar informacion al paciente y allegados sobre la gran variedad de
alternativas terapéuticas que se ofrecen para la ELA a través de diferentes
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medios, y que en ningun caso han demostrado ser efectivas. El prondstico
devastador de la enfermedad explica la busqueda y uso de tratamientos
alternativos y la permeabilidad que muestran los pacientes a este tipo de
informacion.

A pesar de que en ninguno de estos tratamientos se han llegado a demostrar
beneficios clinicos evidentes para el paciente, muchos afectados piden que se les
prescriba o incluso llegan a tomarlos por cuenta propia. Toda esta informacion
genera unas expectativas que luego no se ven satisfechas, crean frustracion y suelen
suponer un gasto econdmico elevado e innecesario.

Tratamientos sintomaticos.
El uso de la mayoria de los farmacos que se comentan a continuacion se
recomienda como aspectos de buena practica clinica. Salvo excepciones no hay
estudios especificos sobre su indicacion en ELA o dichos estudios no han
demostrado eficacia terapéutica. Tienen un uso fuera de indicacion. Se sefialaran
las excepciones o Sintomas musculares (calambres, fasciculaciones, espasticidad,
debilidad) (9)

v Calambres (tabla 14). La guia NICE (9) recomienda sulfato de quinina como
farmaco de eleccion, baclofeno como segunda opcion, y en tercer lugar
tizanidina, gabapentina o dantroleno. Un estudio sugiere el uso de
levetiracetam (16). También se han usado otros antiepilépticos como
fenitoina o carbamazepina/oxcarbazepina. La FDA (Food and Drug
Administration) retird la indicacion de sulfato de quinina para calambres por
el riesgo de efectos adversos graves (trombocitopenia, arritmias cardiacas).
Una revision de la Cochrane encontré estos efectos adversos
extremadamente raros (21).
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Tabla 14. FArmacos y dosis recomendadas para el tratamiento de los calambres musculares. Se debe
usar la dosis minima eficaz y suspender si no hay respuesta tras alcanzar dosis maximas o toleradas. No
hay evidencia cientifica suficiente que respalde su indicacion. Su uso se considera fuera de indicacion.

Farmaco Dosis

Sulfato de quinina 200mg /dia VO en una toma nocturna o 200-400mg VO en 2 tomas
Baclofeno De 10 a 6omg /dia VO en 3 tomas

Tizanidina Inicio con 2mg/8h y subir en 7 dias hasta 4mg/8h. En espasticidad

dosis maxima de 36mg/dia VO

Gabapentina

De 300mg/8h VO a 8oomg/8h VO

Dantroleno Inicio con 25mg/dia VO y aumentar cada 4-7 dias hasta un maximo
de 4oomg/dia VO en 4 tomas
Levetiracetam De soomg/12h VO a 1500mg/12h VO
Fenitoina Hasta 100mg/8h VO
Carbamazepina Hasta 400mg/8h VO
Oxcarbazepina Hasta 300-60omg/12h VO. Maximo 120omg/12h VO
v' Fasciculaciones. A veces no son percibidas por el paciente o son bien

toleradas. Si no se toleran se pueden ensayar los mismos farmacos que en
los calambres.

Rigidez muscular, espasticidad o hipertonia. Se usa baclofeno, tizanidina,
dantroleno o gabapentina. También se ha usado el baclofeno intratecal
(16).

No se recomienda tratamiento farmacoldgico para la debilidad muscular.
Hay ensayos con memantina y gabapentina que no han mostrado beneficio.

o Fatiga. Se puede plantear tratamiento con modafinilo

o Labilidad emocional. La labilidad emocional consiste en accesos involuntarios

de

risa y/o llanto incongruentes o desproporcionados respecto a la situacion

emocional del paciente. Hasta un 50% de los pacientes con ELA pueden

pre

sentar este sindrome y un tercio al inicio de la enfermedad.

Se considera que una puntuacion igual o superior a 13 en la escala CNS-LS

(Center for Neurologic Studies-Lability Scale) (anexo IV) corresponde a una

labi
v

lidad emocional clinicamente relevante.

Dextrometorfano/quinidina (20/20mg). Se recomienda su uso en base a dos
ensayos clinicos (16). La FDA autorizd el uso de Nuedexta®
(dextrometorfano/quinidina (20/10mg)) en 2010. No esta comercializado en
Europa porque, aunque en 2013, la EMA (Agencia Europea del
Medicamento) autorizé su uso, la compaiiia farmacéutica retird la solicitud
por motivos comerciales. Puede elaborarse como férmula magistral en
farmacia hospitalaria.
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o Depresion y Ansiedad. La incidencia es desconocida y los estudios realizados

dan cifras dispares probablemente por diferencias metodoldgicas; hasta el 44%

para la depresion y hasta el 30% para la ansiedad. Al aplicar los criterios de

DSM-IV la incidencia de depresion mayor es del 9-11%. (22) No hay estudios

especificos para el tratamiento de la depresion y ansiedad en estos pacientes.

v Ladepresion puede tratarse con amitriptilina, inhibidores de la recaptacion
de serotonina, mirtazapina a las dosis habituales. El tratamiento y dosis se
adaptaran a las caracteristicas de cada paciente (deterioro cognitivo, edad,
sialorrea, otras patologias).

v' Eltrastorno de ansiedad se tratara con benzodiacepinas.

v Se recomienda valoracion por Salud Mental y preferentemente por un
profesional adscrito a la unidad multidisciplinar.

Insomnio. Su origen suele ser multifactorial por lo que se recomienda

identificar y tratar la causa (depresidn, calambres, dolor, insuficiencia

respiratoria). Se usa amitriptilina, mirtazapina o hipndticos como zolpidem.

Dolor. El dolor en pacientes con ELA no esta suficientemente estudiado. Esta
producido por rigidez articular, contracturas musculares, estrés sobre huesos y
articulaciones en un contexto de atrofia muscular, calambres, espasticidad,
presion sobre la piel. Probablemente no se le presta suficiente atencion, no se
diagnostica y por tanto no se trata adecuadamente. Afecta a mas de la mitad
de pacientes con ELA (en algunas series hasta el 78% (23). No es exclusivo de
fases avanzadas, donde esta favorecido por la inmovilidad y sera mas intenso,
sino que puede estar presente desde el inicio (24). Las caracteristicas, origen,
localizacion e intensidad son variadas y no se limitan a un patron especifico. Se
debe preguntar sobre el dolor a los pacientes con ELA desde el inicio de la
enfermedad y durante toda la evolucidon. Se recomienda usar el escalado
analgésico de la OMS, desde AINES y analgésicos menores a opiaceos.

Trombosis venosa profunda (TVP). Se estima que la incidencia anual de TVP en

pacientes con ELA es del 2.7% (16). No existe evidencia que justifique la
profilaxis de la TVP con anticoagulantes. Se recomienda medidas no
farmacoldgicas como elevacion de las piernas, medias compresivas vy
fisioterapia. Si aparece, la TVP debe tratarse con anticoagulantes orales con el
mismo protocolo que se aplica en otros pacientes.

Estrefiimiento. Esta causado fundamentalmente por la inmovilidad. Debe

descartarse impactacion fecal. Inicialmente se indican medidas dietéticas y
posteriormente farmacos (polietilenglicol en sobres, lactulosa, lactitol, o
supositorios de glicerina). Se puede asociar un lubricante como el aceite de
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parafina y, si no es suficiente pautar medidas rectales (enemas) o
metilnaltrexona s.c. en dias alternos.

o Sialorrea. Iniciar tratamiento con farmacos como la amitriptilina o la
escopolamina en parches, y en casos refractarios se recomienda el uso de
toxina botulinica mediante infiltracion en las glandulas salivales. Este punto se
trata de forma mas extensa en el apartado especifico del capitulo V.

6. INVESTIGACION

a. Ensayos clinicos
Los ensayos clinicos son una cuestion que de forma constante plantea el paciente con ELA
a su neurdlogo o bien el neurdlogo pone encima de la mesa. La mayoria de los farmacos
ensayados tienen un efecto neuro protector y hasta el momento ninguno ha demostrado
resultados positivos sobre la supervivencia, salvo el riluzole cuyos resultados fueron
publicados en 1994.

La mayoria de pacientes con ELA, en algun momento de su evolucion, suelen mostrar el
deseo de participar en alguno de los ensayos clinicos en marcha y es obligacion del
neurologo conocer e informar sobre cuales son los ensayos clinicos que se llevan a cabo en
centros nacionales, asi como ensayos multicéntricos internacionales.

En cualquier caso, pero mucho mas en el caso de la ELA donde el prondstico es fatal y no
existe un tratamiento curativo, es fundamental que el neurdlogo explique claramente al
paciente en qué consiste un ensayo clinico, el concepto de placebo y dejar claro que
participar en un ensayo no necesariamente significa conseguir un beneficio. A veces, muy
al contrario, el farmaco ensayado puede provocar efectos secundarios o perjudiciales para
la enfermedad, y ese es el objeto del ensayo clinico: comprobar la eficacia y sequridad de
un farmaco, una vez que hay evidencias previas de un posible beneficio.

Para que el paciente no vea acrecentada su angustia por el hecho de no participar en un
ensayo clinico, se debe dejar muy claro que si aparece un tratamiento efectivo como
resultado de cualquiera de los ensayos clinicos en marcha, todos los pacientes se podran
beneficiar de él, independientemente de su participacion o no en el ensayo.

Una vez trasmitida la informacion, si es deseo del paciente participar, se debe facilitar el
contacto del paciente con el investigador o centro responsable del ensayo: los ensayos
clinicos son responsabilidad del promotor, no de la Unidad de ELA o centro hospitalario
donde el paciente es tratado, y es el promotor el que dispone y debe aportar la financiacion
necesaria que cubra los costes de la participacion del paciente (traslados, dietas, estancias,
pruebas adicionales que se requieran).
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La Unidad de ELA correspondiente debe estar en contacto con otras Unidades y centros
para ampliar los registros de pacientes y facilitar el reclutamiento de pacientes en caso de
que se planteen ensayos clinicos, ya que estos suelen ser multicéntricos.

No es objeto de esta guia y resulta imposible detallar todos los ensayos clinicos que se han
concluido y los que estan en marcha, ya que esto es algo que va cambiando casi a diario.

En las paginas web de los organismos oficiales se puede encontrar informacion actualizada
acerca de los ensayos clinicos en marcha:

http://www.alsconsortium.org/browse.php (ALS Association)
www.juntadeandalucia.es/salud/ensayosclinicos

También hay fundaciones que aportan informacién en este sentido como la Fundacion
Luzdn (http://ffluzon.org/) o las asociaciones de pacientes:

http://www.elaandalucia.es/WP/ensayos-clinicos/ (ELA Andalucia).

b. Biobanco y Biomarcadores

Un biobanco es un establecimiento que recoge, almacena y distribuye material bioldgico
y los datos asociados a dicho material con una finalidad terapéutica (por ejemplo, los
bancos de sangre) y una finalidad investigadora. Estan regulados por unas normas
internacionales muy estrictas y deben cumplir los mas altos estandares de calidad y
experiencia para la distribucion del material bioldgico y la informacion. En Andalucia
disponemos del Biobanco del SSPA que integra a todos los biobancos andaluces, y esta
dedicado a la coleccidn, tratamiento, conservacidon y cesion de muestras bioldgicas
humanas a investigadores
(http://www.juntadeandalucia.es/salud/biobanco/nosotros/estructura).

Gracias a la existencia de los biobancos es posible recoger muestras bioldgicas de los
pacientes con ELA, conservarlas a lo largo del tiempo en las condiciones ideales, y poder
utilizarlas cuando sea necesario para el desarrollo de proyectos de investigacion dedicados
fundamentalmente a la busqueda de biomarcadores. ;Qué es un biomarcador y por qué
son tan importantes en la ELA? Los biomarcadores son importantes indicadores de
procesos bioldgicos normales y patologicos, y en la ELA basicamente son usados para
indicar la presencia o el inicio de la enfermedad. Se trata de mejorar el diagndstico precoz,
asi como la deteccion pre_sintomatica de la disfuncion neuronal. En Ultima instancia, nos
ayudaran a entender mejor el proceso de la enfermedad, a orientar nuevos tratamientos,
y también a poder aplicar una terapia en fases muy tempranas, incluso antes de que se
manifieste, de forma preventiva. Para ello es esencial contar con las muestras bioldgicas
procedentes de pacientes donde poder investigar dichos biomarcadores. Las muestras
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suelen obtenerse del paciente en vida y las mas habituales son suero, plasma, ADN, LCR,
piel o musculo.

Sin embargo, son las muestras de tejido nervioso las que ofrecen un mayor valor. Estas
Unicamente pueden obtenerse post-mortem y se precisa del funcionamiento de un Banco
de Cerebros (no disponible aun en nuestra Comunidad Autonoma). Es labor fundamental
del neurdlogo de la Unidad de ELA, con el apoyo del resto del equipo, la de informar sobre
la importancia de la donacion de este tipo de muestras, asi como del procedimiento que
se sigue para su obtencion, la mayoria de las veces incruento y en cualquier caso
minimamente invasivo.

Otros biomarcadores fundamentales y poco conocidos son los de neuroimagen, y es
importante el desarrollarlos mediante estudios amplios ya que la técnica es no invasiva y
puede repetirse a lo largo de la evolucidn para obtener datos sobre la progresion de la
enfermedad.

7. Puntos clave

- El diagndstico de ELA se basa en la anamnesis, la exploracidon clinica y
neurofisioldgica, la evolucion clinica y la exclusion de otras enfermedades, ya que
no existe una prueba especifica que confirme el diagndstico de ELA.

- Todos los pacientes deben ser evaluados y tratados por un Equipo Multidisciplinar.

- Siexiste sospecha clinica se debe garantizar la valoracion por un Neurdlogo en un
plazo minimo y el acceso a una Unidad Multidisciplinar de ELA.

- Lainformacion sobre el diagndstico, prondstico y tratamiento debe ser facilitada
por un neurdlogo especializado en la atencion a la ELA

- La exploracion neuroldgica debe incluir una evaluacion neuropsicoldgica a todos
los pacientes

- Serportador de una mutacion no determinainevitablemente que se vaya a padecer
ELA. Existen evidencias que apoyan que el desarrollo de la enfermedad requiere la
asociacion de diferentes factores, tanto genéticos como ambientales.

- La distincion entre ELA familiar y esporadica no es siempre evidente, lo que
complica el consejo genético

- La informacion sobre ensayos clinicos, avances en investigacion y la recogida de
muestras y conservacion en Biobanco para la identificacion de biomarcadores es
funcion de los Neurdlogos especializados / Centros de referencia.
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Il. FASES DE LA ENFERMEDAD

La evolucion progresiva de la enfermedad desde el inicio es una caracteristica de la ELAy
forma parte de los criterios para su diagnostico. En los distintos periodos de esta evolucion
las necesidades del paciente y su entorno seran diferentes, asi como los recursos
necesarios y las intervenciones que se requieren por parte de los profesionales que lo
atienden.

Tratar de dividir la evolucion de la enfermedad en fases nos ayuda a identificar las
prioridades en cada momento, aunque hay que reconocer que en cada paciente el
contenido, la duracién y la cronologia de estas fases seran diferentes. No todos los
pacientes cumpliran todas las caracteristicas de las fases que detallamos a continuacion.
Por ejemplo, un paciente con ELA con fenotipo de inicio bulbar puede necesitar
gastrostomia de forma precoz cuando todavia conserve la deambulacion. Hay
intervenciones puntuales que si marcan de forma clara el paso de una fase a otra como son
el diagndstico, la colocacion de nutricion enteral, el inicio de la ventilacion mecanica no
invasiva o la traqueotomia.

Existe bibliografia que detalla los criterios en los que se basan las propuestas para clasificar
las distintas fases clinicas de la enfermedad, y aqui destacamos los trabajos de Roche 2012
y Chio 2015, que pueden consultarse para ampliar este capitulo. En el capitulo IV se
mencionan los estadios clinico-funcionales, que son Utiles en la planificacion del
tratamiento rehabilitador.

La division en tres fases que sigue a continuacion no es una nueva propuesta de
clasificacion sino un intento de simplificar la exposicidn y resaltar algunos aspectos de
especial importancia para dar respuesta a las necesidades y expectativas del paciente y su
entorno.

FASE INICIAL O DE DIAGNOSTICO (equivaldria a fases 1-2 de Roche)

1. SITUACION. ¢En qué situacion se encuentra el paciente? ;cuales son los sintomas
y SuUs preocupaciones?

* Los primeros sintomas son frecuentemente debilidad distal asimétrica en
extremidades (mano torpe o pie caido p.ej) que se acompana de signos en
la exploracion que sugieren afectacion de NMS y/o NMI. Pueden asociarse
calambres, fasciculaciones, hipo o hiperreflexia, amiotrofia (muy tipica en
musculatura interésea de la mano) o signos piramidales. Los pacientes con
un fenotipo bulbar al inicio presentan disartria y/o disfonia, y menos
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frecuentemente disfagia a liquidos como primer sintoma. Es infrecuente el
debut de la enfermedad con insuficiencia respiratoria.

Desde el inicio de los sintomas suele haber un retraso diagnostico de 10-18
meses de media (Abrahams 2012). Este retraso puede deberse a que el
paciente no consulta o consulta a otro especialista diferente del Neurdlogo
segun el tipo de sintomas que haya presentado

(Traumatologia, ORL, Neurocirugia, Neurologia Vascular)

El paciente se encuentra en una situacidon de incertidumbre respecto al
diagndstico.

2. EXPECTATIVAS. ;Cuales son las necesidades y esperanzas del paciente y sus

familiares o allegados?

En esta fase el paciente reclama un diagndstico definitivo y asi escapar de
la situacion de incertidumbre.

Tiene esperanzas en un tratamiento que frene la evolucion de la
enfermedad y que alivie los sintomas.

Busca atencidn, orientacion y apoyo, necesita sentirse guiado vy
acompanado en el proceso de la enfermedad. Quiere evitar los
sentimientos de desamparo y soledad. Estas necesidades son extensibles a
sus familiares (Plan de apoyo a los cuidadores).

3. INTERVENCION ;Qué podemos hacer los profesionales involucrados en la

atencion de estos pacientes y cuales son las acciones prioritarias?

Disminuir el retraso diagnostico facilitando y acelerando el acceso de los
pacientes con sospecha de ELA a la consulta de Neurologia (propuesta
"Cddigo ELA")y alas Unidades de Enfermedades Neuromusculares (ver cap.
Xll, Organizacion en la atencion a los pacientes con ELA).

De forma sistematica el neurdlogo debe plantear el diagnostico diferencial
con otras enfermedades para descartarlas.

Comunicaremos el diagnodstico tan pronto como tengamos certeza del
mismo (ver apartado “Comunicacion del diagndstico”). Mantener al
paciente en la duda diagndstica impide que asuma y afronte la enfermedad.
Recordamos que los criterios diagndsticos creados para la inclusion de
pacientes en ensayos clinicos (El Escorial y revisiones) son herramientas a
veces insuficientes en la practica clinica habitual.

Una vez confirmado el diagndstico informamos al paciente de que sera
atendido por un equipo multidisciplinar especializado en esta enfermedad,
compuesto por varios profesionales y se le proporcionaran las vias de
comunicacion con la Enfermera Gestora de Casos (EGC) (teléfono, correo

electronico).
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Desde el inicio debemos investigar la presencia de ortopnea, disfagia,
labilidad emocional, ansiedad, depresion, funcion cognitiva o dolor vy, si
existen, tratarlos adecuadamente.

Para evitar un impacto emocional excesivo y reforzar la confianza en su
equipo multidisciplinar, se recomienda volver a citar al paciente en un mes
tras el diagndstico para: 1) Abordar temas como la historia natural de la
enfermedad y la posible necesidad de ventilacion mecanica y nutricidn
enteral en un futuro, haciendo hincapié en que cada paciente es diferente;
2) Proporcionar informacidn sobre la declaracion de Instrucciones Previasy
del registro de Voluntad Vital Anticipada ( VVA) asi como ayuda a su
cumplimentacion

Informar siempre sobre el derecho a una segunda opinion y ofrecer ayuda.

FASE INTERMEDIA O DE DETERIORO MOTOR (fases 2-3 de Roche)

1. SITUACION

En esta fase se agravan todos los sintomas de la enfermedad produciendo
al paciente mas limitaciones en sus actividades rutinarias y mas
dependencia respecto a una tercera persona.

La debilidad muscular progresa en intensidad y extension

Pueden empeorar los sintomas fonatorios (disartria, disfonia o hipofonia),
dificultando la comunicacién verbal y favoreciendo el aislamiento del
paciente.

Puede agravarse o aparecer la disfagia, inicialmente para liquidos, lo que
puede provocar sialorrea, deshidratacion, desnutricion, pérdida de peso,
broncoaspiracion.

Alteracion de la tos, retencion de secreciones bronquiales y disnea.
Inicialmente ortopnea o disnea a pequefios esfuerzos.

Pueden aparecer o agravarse otros sintomas como labilidad emocional,
deterioro cognitivo, dolor, trastornos del estado de animo, trastornos del
sueno (insomnio, somnolencia diurna), estrefnimiento.

2. EXPECTATIVAS

Respuesta 4gil a los problemas que van apareciendo mediante la asistencia
por los equipos multidisciplinares.

Ayuda y apoyo para el paciente y cuidadores.

Asistencia homogénea sin que exista variabilidad en funcién del lugar de
residencia.

Existencia de investigacion sobre la enfermedad y su tratamiento.
Posibilidad de participar en ensayos clinicos.
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3. INTERVENCION

Evaluacion periddica de las necesidades del paciente tanto médicas como
sociales y ofrecer tratamiento y soluciones.

Valorar el momento mas adecuado para indicar medidas como la
gastrostomia o la ventilacion no invasiva considerando las preferencias
actualesy futuras del paciente, asi como las alternativas existentes. Discutir
la opcidn de la traqueotomia.

Acceso y comunicacion fluidas con su equipo multidisciplinar.

Promover la comunicacion y trabajo conjunto entre las distintas
especialidades.

Cuidar la independencia del paciente: facilitar el acceso a estrategias y
dispositivos para facilitar la comunicacion en cada fase de la enfermedad
(ver cap. IX)

Guiar al paciente en el registro de VVA.

FASE AVANZADA (fase 4 de Roche).

1.

SITUACION.

La progresion de la enfermedad produce un alto grado de discapacidad.

El paciente suele encontrarse encamado y con gran dificultad o

imposibilidad para comunicarse verbalmente. Este aspecto es

especialmente frustrante para el paciente y dificil de manejar para su

entorno.

Precisa alimentacion por una sonda de gastrostomia y/o ventilacion no

invasiva.

Hay posibilidad de fallecimiento inesperado  por
complicacion respiratoria.

EXPECTATIVAS.

Mantener la continuidad de ayudas, apoyo y cuidados para el paciente y
cuidadores.

El paciente desea poder sequir expresandose y comunicandose.

Atencion en domicilio.

Evitar el sufrimiento. Que la muerte se produzca en condiciones dignas.

INTERVENCION.

Ante la situacion de insuficiencia respiratoria terminal aplicar o no aplicar
ventilacion mediante traqueotomia segun lo discutido y decidido por el
paciente en fases previas.
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l1l. NEUMOLOGIA. VALORACION Y
TRATAMIENTO

En el contexto de una asistencia multidisciplinar de los pacientes afectos de ELA, el
diagndstico y tratamiento de la afectacion respiratoria debe ser precoz, dado que las
complicaciones respiratorias son la causa mas frecuente de morbimortalidad.

Estas complicaciones son debidas a la debilidad progresiva de los muUsculos respiratorios:
* Afectacion de los musculos inspiratorios, esencialmente el diafragma, que
condiciona una insuficiencia ventilatoria con aparicion de disnea y ortopnea.
* La debilidad de los musculos espiratorios que conduce a la disminucidn de la
efectividad de la tos.
* La afectacion bulbar que estad presente en un 30% de los casos al inicio de la
enfermedad y puede favorecer las infecciones respiratorias por aspiracion.

Hay que destacar que las alteraciones del intercambio gaseoso suelen aparecer cuando la
afectacion respiratoria esta muy avanzada, por lo que se debe realizar una evaluacion
respiratoria sistematizada de forma precoz (1,2) que permita la toma de decisiones
anticipadas y evite situaciones dramaticas en las que esa toma de decisiones se realiza en
el contexto de una situacion aguda de fallo respiratorio. Ocasionalmente, la insuficiencia
respiratoria aparece en las primeras fases de la enfermedad, lo que es un signo de mal
prondstico.

Portodo ello, la evaluacidn del paciente por parte de neumologia debe realizarse de forma
inmediata tras el diagndstico de ELA.

1. EVALUACION CLIiNICA Y FUNCIONAL RESPIRATORIA

Se debe realizar una valoracidn inicial y revisiones cada 3-6 meses, segun la afectacion
clinicay funcional del paciente. La valoracion inicial consiste en la realizacion de:
e Anamnesis dirigida (Tabla 1).
e Estudio de la funcidn pulmonar y eficacia de la tos. @ Evaluacidon de la
hipoventilacion alveolar nocturna.
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Sintomas y signos de afectacion respiratoria en
Tablaz la ELA (modificado de Leigh et al, 2003)
Sintomas Signos
Disnea al hablar o con el ejercicio | Taquipnea
Ortopnea Uso musculos respiratorios accesorios
Despertares nocturnos Movimiento paradoéjico del abdomen
Somnolencia diurna Escaso movimiento del torax
SD::::CI;E(?:eS para eliminar Tos débil
Cefalea matutina Sudoracion
Nicturia Taquicardia
Depresion Pérdida peso
Dificultad concentracion Confusion

-Evaluacion de la funcion pulmonar:

Espirometria simple con determinacion de la capacidad vital forzada (FVC)
en sedestacion y decubito supino: Tiene implicaciones pronosticas y es un
indicador para el inicio de la ventilacion mecanica no invasiva (VMNI). Se
propone iniciar ventilacion no invasiva (VNI) en los siguientes casos:

Cuando la FVC en sedestacion sea menor del 50%

Cuando se produce una caida del 20% en decubito supino. - Si FVC <80%, y
existe uno de los sintomas o signos de deterioro respiratorio,
particularmente ortopnea.

Pico de flujo de la tos (PCF): prueba sencilla que nos sirve para evidenciar la
eficacia de latosy proponer el inicio de maniobras de ayuda a la tos, manuales
0 mecanicas, con el objetivo de prevenir episodios de retencion de secreciones
e infeccion respiratoria. Puntos de corte:

PCF > 425 L/min: normal

PCF < 270 L/min: indicador de tos ineficaz. Comenzar con la tos asistida
manual. Si no es eficaz: tos asistida mecanica.

PCF < 160 L/min: iniciar tos asistida mecanica / Ventilacion No Invasiva

La presion nasal de sniff: muy Util en pacientes con afectacion bulbar que

no puedan realizar otras pruebas funcionales. Valores negativos > 60 cm
H20 excluyen afectacion diafragmatica.
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e Determinacion de las presiones respiratorias maximas (PRM): presion
espiratoria maxima (PEM) y presion inspiratoria maxima (PIM). Es un test
que nos proporciona informacion sobre la debilidad de la musculatura
inspiratoria y espiratoria.

Esta sujeto a la colaboracion del paciente por lo que se pueden generar falsos
positivos. Una PIM >100 cm H20: excluye practicamente la debilidad
muscular. PIM < 6o cm H20 seria indicacion para iniciar soporte ventilatorio.

e Valoracion del intercambio gaseoso: La gasometria arterial es Util para el
inicio y sequimiento de la VNI. Normalmente la aparicion de hipercapnia es un
hallazgo tardio. Valores de PaCO2 por encima de 45 mm Hg deberian
hacernos iniciar tratamiento con soporte ventilatorio o modificar pardmetros
de la VNI cuando ya estad instaurada. Valores de bicarbonato elevado son un
marcador de hipoventilacion alveolar nocturna, lo que nos podria orientar
hacia el inicio de la VNI

- En la actualidad, la determinacion de la Saturacion de O2 por
pulsioximetria y la monitorizacidon transcutanea de CO2 (PtcCO2) de
forma no invasiva evitan en gran numero de casos la realizacion de
gasometria arterial.

-Evaluacion de la hipoventilacion alveolar nocturna:

- Lapolisomnografia diagnostica es la prueba principal para la deteccion
de trastornos respiratorios durante el suefio, pero en muchos de
nuestros pacientes es logisticamente dificil. La inmovilidad y el
disconfort limitan la realizacion hospitalaria de dicha prueba. Una
alternativa es la realizacion de poligrafia domiciliaria.

- La pulsioximetria y la monitorizacion transcutanea de CO2 (PtcCO2)
son las pruebas mas utilizadas para la valoracion de la hipoventilacion
alveolar nocturna. Son mas sensibles que la determinacion de la FVC o
la PIM y tienen implicaciones prondsticas.

Una SatO2 menor o igual del 88%, durante al menos cinco minutos (CTgg) 6 CTqo
mayor del 10% o CT4; mayor del 5 % son indicativos de inicio de ventilacion no
invasiva

En los pacientes con afectacion bulbar grave o debilidad de la musculatura facial no es
posible realizar muchas de las pruebas de funcién pulmonar. En estos casos, la
sintomatologia como ortopnea, la valoracion de desaturaciones nocturnas significativas
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y la determinacion de la PCO2 por gasometria, PtcCO2 o capnografia seran los
parametros que nos indiquen la necesidad de plantear VNI.

En la figura 1 se representa el algoritmo de cdmo debe realizarse la evaluacion

respiratoria:

Fig.1 Algoritmo de valoracion respiratoria (Modificado de American Academy of
Neurology,2009)

’ Diaghostico ELA ‘

Evaluacién sintomas / FVC / PFT
Iniciar orientacién VNI

Ortopnead FVC < 50% 6 / ‘ Pico Flujo Tos < 270 L/min
Caida FVC > 20% en decubito | \1’

\ 4 Fisioterapia respiratoria
Iniciar VNI Tos asistida Manual
Ajuste parametros e interfaces Tos asistida mecanica (Cough Assist)
Evaluar efectos indeseables Aspirador secreciones
Plantear voluntad traqueo en futuro Tratar sialorrea

v
‘ VNI eficaz / bien tolerada?

SI {
NO

Seguir controles

Progresién enfermedad ’ Replantear deseo traqueotomia ‘

Dependencia VNI / / \

Imposibilidad manejo secreciones S :
Ventilacion Invasiva

por Traqueo

‘ Cuidados Paliativos

FVC: Forced Vital Capacity. PFT: Pico Flujo Tos. VNI : ventilacion mecanica no invasiva

2. FISIOTERAPIA RESPIRATORIA. EFECTIVIDAD DE LA TOS (fig 2)

La tos esta compuesta por tres fases, necesarias para la correcta eficacia de ésta: fase de
inspiracion maxima, cierre de la glotis y un reclutamiento eficaz de los musculos
espiratorios. La alteracion en alguna de estas fases contribuye a una tos ineficaz que da
lugar a un mal manejo de secreciones, disnea e infecciones de repeticion. Por ello, es
imprescindible actuar sobre el manejo de las secreciones bronquiales de manera precoz,
incidiendo asi en la evolucion y prondstico de los pacientes.

44



%

Documento de Consenso para la
Atencion a los pacientes de
Esclerosis Lateral Amiotréfica

Inicialmente deben potenciarse los ejercicios de fisioterapia respiratoria con inspirometro

e ir formando a los cuidadores en las maniobras de tos asistida. A medida que la

enfermedad avanza se recomienda proporcionar al paciente un aspirador portatil y un
humidificador. Suele ser necesaria también la prescripcion de aerosoles en domicilio con
mucoliticos (Mucofluid) y broncodilatadores (salbutamol, ipratropio).

-Técnicas De Hiperinsuflacion Pulmonar:

1. Inspirémetro incentivo de volumen

Su funcion es conseguir que el paciente realice inspiraciones largas,
lentas y profundas.

El ejercicio consiste en tomar aire por la boca de forma suave y
mantener la bolita arriba todo el tiempo que se pueda.

Otra opcion es darle la vuelta al inspirometro y en este caso soplar de
forma suave y mantenida, intentando del mismo modo dejar la bolita
arriba todo el tiempo que se pueda.

Se realizara siempre que el paciente pueda, evitando |la
hiperventilacion, tiraje, fatiga muscular y/o dolor.

Técnica de “air stacking:

Consiste en la insuflacion de aire mediante un resucitador manual tipo
AmbuR. Se intenta realizar 2-3 insuflaciones con cierre de glotis (es decir,
intentando mantener el aire entre una insuflacion y otra)

El objetivo de esta técnica es mantener una buena expansion pulmonar
y consequir una tos eficaz.

El paciente estara sentado. Se puede realizar con una pieza bucal y una
pinza nasal. Si no fuera posible se usaria una mascarilla.

Se recomienda realizar varias sesiones diarias, de 5-6 ciclos en cada
sesion, ajustando el numero de sesiones a la situacion del paciente.

Se complementa con compresiones abdominales para aumentar la fase
expulsiva de la tos

Es imprescindible la colaboracion del paciente.

-Técnicas Manuales de ayuda a la tos
Usaremos esta técnica cuando la musculatura espiratoria pierde la capacidad de

expulsar el aire y generar una fuerza suficiente para arrastrar las secreciones.

Haremos compresidon en torax, y/o abdomen, o ambos a la vez, siempre

dependiendo de la valoracion y criterio del fisioterapeuta.
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-Tos Mecanica Asistida: La tos mecanica asistida se realiza con un In |/ Exsuflador
mecanico (Cough AssistR®)

* Consiste en aplicar una presion positiva inspiratoria entre 30-40 cmH2o0 (insuflacion
profunda) sequido de una presion negativa de corta duracion y que produce una
depresion en la via aérea capaz de generar un flujo espiratorio pasivo importante,
hasta 400 |/min, lo que nos crea un pico flujo de tos (exsuflacion profunda)

* Se considera su uso en pacientes con una medicion de PFT <270 L/min 6 durante
un episodio infeccioso agudo si esta entre 270y 425 L/min.

* La tos mecanica asistida es mas confortable y efectiva en la eliminacion de

secreciones en pacientes con traqueotomia que la aspiracion convencional de
secreciones.

Fig. 2 Fisioterapia respiratoria y asistencia a la tos

i

rail

31§18
&

Inspirometro de Air  stacking Asistencia manval

Volumen con Cough Assist
tos
Ambu

3. VENTILACION MECANICA NO INVASIVA (VNI)
La evidencia disponible actualmente es consistente y repetidamente muestra que

la VNI mejora los sintomas respiratorios, los trastornos del suefio, la funcion
cognitiva y la supervivencia.

Criterios de inicio

No hay unanimidad en las recomendaciones para el inicio de la VNI. En
general los criterios de inicio combinan la clinica con las mediciones de la
funcion pulmonar. En las mas recientes publicaciones (10) se siguen citando
los criterios publicados en 2003 (tabla 2)

* Iniciada de forma precoz puede aligerar el trabajo de la
musculatura respiratoria y frenar el deterioro progresivo de la
funcion pulmonar (5). Ademas, permite la familiarizacion y
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adaptacion progresiva a la ventilacidn y previene el riesgo de
insuficiencia respiratoria aguda inesperada. (9)

* La VNI suele ser prescrita inicialmente para tratar los
sintomas derivados de la hipoventilacion alveolar nocturna. A
medida que la debilidad muscular progresa, los pacientes
pueden aumentar el uso de la VNI durante el dia para el alivio
de la disnea (2).

Tabla 2. Criterios propuestos para la VNI [modificados de Leigh el al. 2003]

1. Sintomas relacionados con la debilidad de los musculos respiratorios. Al
menos uno de los siguientes:
a) Disnea b) Ortopnea c) Alteracion del suefio no debida al dolor
d) Cefalea matutina e) Dificultad para concentrarse g) Somnolencia diurna
excesiva

2. Signos de debilidad de los muUsculos respiratorios: a) FVC < 50% o caida del
20% en decubito. b) SNP < 40 cm H20 y/o PIM < 60. c) FVC < 80% asociado
a cualquier sintoma.

3. Evidencia de: a) desaturacion nocturna significativa en la oximetria nocturna
o b) cifras de pCO2 matutina > 45 mm Hg

Protocolo de aplicacion y adaptacion

El protocolo de adaptacion a la ventilacion no invasiva (VNI) en la ELA es similar al descrito
para otras patologias (3) sin embargo es necesario resefar ciertos aspectos especificos

- La adaptacion del paciente a la VNI se debe realizar por parte de personal
experimentado. Se puede ingresar al paciente o, siempre que sea posible, adaptarlo
de forma ambulatoria. Inicialmente en un entorno hospitalario y posteriormente
monitorizando la eficacia de la ventilacion mediante registros no invasivos y los
datos del software del respirador.

- La ELA es una afectacion neuromuscular con pulmon tedricamente sano. En este
sentido el objetivo es mantener una ventilacion alveolar adecuada con FiO, 0.21.

- Dado que la ELA cursa con un deterioro progresivo y el nUmero de horas de uso de
VNI ira progresivamente en aumento, los ventiladores que se utilicen deben
disponer de bateria a fin de aumentar la autonomia del paciente. Cuando el

47



Documento de Consenso para la
Atencion a los pacientes de
Esclerosis Lateral Amiotréfica

paciente sea dependiente de la ventilacion mas de 12 horas al dia se proporcionara
un segundo equipo de ventilacion.

Cuando se utilice un modo ventilatorio por presion la recomendacion es utilizar
presiones inspiratorias progresivas hasta llegar a 15-20 cm H,O segun tolerancia; la
presion espiratoria (EPAP) se utilizara al nivel mas bajo posible (4 cm H20) y su
objetivo sera el de evitar la Re inhalacion de CO2 si usamos circuito con fuga.

En caso de aplicar el modo Volumétrico se recomienda un volumen corriente de 6-
8 ml/Kg del peso ideal. En ese caso usaremos circuito activo, es decir, valvula
espiratoria. Tanto en un modo como otro se debe de instaurar un “back-up” de
frecuencia respiratoria (12-16 rpm) ante la posibilidad de trigger inefectivo por la
debilidad musculary la posibilidad de apneas con componente central.

Seguimiento y valoracion de la eficacia

El seguimiento de estos pacientes suele llevarse a cabo en consultas monograficas
de VNIy por neumdlogos con formacion especifica en este campo.
Tras el inicio del soporte ventilatorio nocturno se puede recomendar una primera
revision a las pocas semanas con monitorizacion de los sintomas, el intercambio de
gases (gasometria arterial vs PtcCO2/ pulsioximetria) y un chequeo de los
problemas de adaptacion que haya tenido el paciente.

Posteriormente las revisiones suelen hacerse cada 3 meses y, siempre que

sea posible, a demanda del paciente

La evaluacion de la eficacia de la ventilacion se hace principalmente basandonos
en criterios clinicos (mejoria de los sintomas de hipoventilacion nocturna que
presentaba el paciente), gasométricos (mejoria de la PaCO2 y de la PaO2) y, en
casos seleccionados, puede ser necesario realizar pruebas que nos permitan
monitorizar la ventilacion durante la noche. En este Ultimo punto los equipos de
ventilacion mas recientes recogen durante su uso determinados parametros de la
ventilacion (volumen corriente, fuga estimada, histdrico de alarmas, etc) que nos
pueden ser Utiles tras descargar el registro en un ordenador.
La pulsioximetria / PtcCO2 nocturnas domiciliarias pueden ser de gran utilidad
para evaluar la eficacia de la ventilacion sin necesidad de ingreso.
En el seqguimiento del paciente tras iniciar VNI es primordial valorar |a existencia de
efectos indeseables y corregirlos, lo que mejorard en gran medida la eficacia y
tolerancia del enfermo al tratamiento.
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Eleccion de respiradores y accesorios

Respiradores:

En VNI los respiradores usados habitualmente en los enfermos que requieren
soporte ventilatorio solo en horas de suefio nocturno, o que tienen un tiempo libre
de respirador superior a 6 horas, son los dispositivos de soporte de presion (BIPAP).
Son respiradores portatiles que usan tubuladura Unica por lo que pueden ocasionar
fenomenos de reinhalacion facilmente evitable con niveles de EPAP de al menos 4
cm de H20 o colocando una valvula espiratoria activa.

En los pacientes con insuficiencia respiratoria avanzada, alta dependencia del
respirador y/o con ventilacion mecanica a través de traqueotomia, suelen utilizarse
los modos ventilatorios limitados por volumen. En estos casos, utilizamos
respiradores que sean capaces de administrar un volumen predeterminado al
paciente, que dispongan de alarmas y bateria interna y externa.

Actualmente, los respiradores portatiles, especialmente disefiados para VNI,
pueden funcionar en modo presion o volumen y disponen de multiples modos
ventilatorios ademas de proporcionar curvas respiratorias que nos permiten
monitorizar al paciente y, en algunos casos, modulo de mezclador de gases que
suministra una FIO2 exacta al enfermo. (112).

Estos respiradores incorporan nuevos softwares de monitorizacion, que nos
permiten valorar de manera retrospectiva la ventilacion del paciente en el domicilio
y detectar asincronias para poder corregirlas y conseguir una mejor ventilacion. En
la tabla 3 se describen las caracteristicas de los principales respiradores utilizados.

49



1

Documento de Consenso para la
Atencion a los pacientes de
I_ Esclerosis Lateral Amiotréfica

Principales respiradores utilizados en Ventilacion No invasiva y a través de traqueotomia

Modelo BiPAPST30  Vivo 40 Stellar Trilogy Vivo 50
100/150
Fabricante Philips Breas Resmed Philips Breas
Tipo/Modo Presion Presion/ Presion/ Presion/ Presion/
volumen iVAPS volumen Volumen
asegurado
Interfases

La eleccion de la via de acceso a la via aérea es de gran importancia para conseguir una
buena tolerancia del paciente a la VNI. Seleccionar la interfase (parte del circuito que esta
en contacto con la cara del paciente) adecuada y que se adapte al enfermo de la forma mas
confortable posible, evitando las fugas y minimizando los efectos secundarios, es un factor
clave para el éxito del tratamiento.

Las interfases mas utilizadas son las mascarillas nasal u oronasal y, con menor frecuencia,
otras interfases nasales, las piezas bucales y las faciales.

En caso de realizar traqueotomia es importante conocer los distintos tipos de canulas y
accesorios necesarios

Las caracteristicas principales de las distintas interfases las podemos resumir en la tabla 4.
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Tabla 4. Interfases en Ventilacion No Invasiva / Canulas de traqueotomia

Mascarilla Ventajas Inconvenientes
Nasal Permite hablar, comer, Fugas aéreas por la boca.
4 expectorar. Menor Mayor resistencia al flujo de
’ claustrofobia. Menor espacio aire.
; muerto. Facil de colocar. De Presién dorso nariz.
A eleccion en el paciente crénico Rinorrea y obstruccién nasal
Oronasal® Control fugas por boca. Aumenta el espacio muerto.

Mas efectiva en el paciente
agudo.

Claustrofobia.
Imposibilidad comer 6
expectorar.

Riesgo de aspiracion.

Se evita la presion en dorso
nariz.

Poco confortables a largo plazo.

Pipeta bucal

C

Utiles para variar el acceso a la
via aérea en pacientes con >16
horas de VNI.

Producen hipersalivacion.
Fugas por nariz.

Deformidades dentales a largo
plazo.

Facial

Se evita la presion en dorso
nariz.

Asegura ventilacion en
pacientes con apertura bucal.

Claustrofobia.
Imposibilidad comer o
expectorar.

Riesgo de aspiracion.

Traqueotomia Asegura la  ventilacion en Aumentan las secreciones y las
Pacientes dependientes. Infecciones.
~ ¥ Permite aspirar secreciones. Pérdida de la voz“.
AN e s,
Nt Alteracion estética.
. Siempre intercalar nariz
\2» artificial.
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En la tabla 5 se presentan otros accesorios necesarios para la VNI.

Tabla 5. Otros accesorios necesarios para la VNI.

Otros materialesparaV  VINI

’-
\} | )~ : ﬂ ‘“.zl i ?\
§ ~ il = ,LA\U u:‘_'ﬂ
"i %‘ L ¥ J‘
. , Conexion de e reps
Tubuladuras Filtro Arnés Humidificador

oxigeno

4. VENTILACION MECANICA INVASIVA. TRAQUEOTOMIA

La Ventilacion Mecanica Invasiva, es decir, a través de traqueotomia (VMT), se debe
contemplar cuando el tratamiento con VNI no es eficaz debido a la progresion de la
enfermedad o cuando el paciente no puede cooperar con la VNI debido a los sintomas
bulbares y dificultad para eliminar las secreciones. Antes de pasar a realizar la
Traqueotomia (T) se debe intentar prolongar la VNI intercambiando las interfases y
manejando también de forma no invasiva las secreciones.

Hay que evitar por todos los medios llegar a la traqueotomia en situaciones de urgencia.
Uno de los puntos clave de mantener los medios de VNI son precisamente, preparar al
paciente y cuidadores para la decision de realizarla o no.

Si las medidas terapéuticas generales y los procedimientos de soporte no invasivos
fracasany el enfermo rechaza actuaciones que precisen acceso a la traquea, el objetivo es
evitar su sufrimiento y disminuir en la medida de lo posible el de los familiares, recordando
que el tratamiento paliativo requiere también unos conocimientos y habilidades
especificos. En estos casos, se intentard que se realice la declaracion de Voluntad Vital
Anticipada (VVA) o, en su defecto, debe expresarse claramente la decision en los informes
clinicos del paciente.

También es importante informar al paciente y familiares de que la eleccidn de practicar la
traqueotomia no es un camino sin retorno y que si llega el momento, puede y debe
plantearse la retirada del soporte ventilatorio con el apoyo del equipo sanitario.
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Una vez decidida la realizacion de la Traqueotomia (T) debemos tener en cuenta los
siguientes puntos:

. La VMT puede prolongar la supervivencia y mejorar la calidad de vida de los
enfermos, pero también tiene un impacto significativo emocional y social sobre los
pacientes y cuidadores.

. Debe programarse con antelacion, preparando con tiempo un ingreso hospitalario,
preferiblemente en la Unidad de hospitalizacion neumoldgica ya que el paciente
habitualmente estara tratdandose con VNI y, tras la T, deberemos adaptar los parametros
del respirador a la nueva situacion.

. Cuando se plantea la T es importante clarificar a priori algunos conceptos como la
idea de que no es sindnimo de ventilacidn 24 h (en ocasiones, aumenta el tiempo libre de
respirador tras la realizacion de la T, derivado de una mejor ventilacidn alveolar y manejo
de las secreciones)

. La preocupacion principal de los enfermos y cuidadores ante la traqueotomia es la
pérdida de la capacidad de hablar. Hay que explicarles que, si se deja una canula fenestrada
(Fig. 3), se puede tapar cuando el enfermo esta desconectado del respirador lo que le
permite conversar. También cuando la VMT se hace permanente,

es posible mantener la comunicacion utilizando el propio aire del ventilador manteniendo
el globo de la canula poco inflado.

. Puede mantenerse también la alimentacion oral si la situacion del paciente lo
permite.
. En cuanto a la movilidad, 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.

Fig. 3. Canulas de traqueotomia

Aspiracion
secreciones

Tipos de canulas
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Cuidados de la traqueotomia. Los pacientes traqueotomizados, requeriran cuidados
especiales de la estoma, higiene de la canula, manejo de la aspiracion de secreciones y
cambios periddicos de la canula.

La ensefianza de estos cuidados debe realizarse antes del alta del enfermo familiarizando
a los cuidadores con todo el material y medidas higiénicas necesarias para evitar
infecciones, tapones mucosos, etc.

Los cambios de canula se deben realizar con una periodicidad mensual y, preferiblemente,
se realizaran en el propio domicilio del paciente. Cuando la insercion de la canula no tenga
ningun problema, estos cambios los pueden realizar los cuidadores tras el necesario
adiestramiento y bajo la supervision de la enfermera gestora de casos.

Son frecuentes los casos, principalmente en pacientes que requieren 24 horas de
ventilacion mecanica, en que el cambio de canula se realiza en el ambito hospitalario. En
estos casos hay que articular un circuito, lo mas agil y efectivo posible, para realizar el
traslado del enfermo (en UVI movil si es necesario) y cambiar la canula en el area de
urgencias u otro lugar dotado de todo el material necesario.

Manejo de las secreciones respiratorias en el paciente traqueotomizado

El control adecuado de las secreciones respiratorias es pieza clave en el manejo
del paciente con ventilacion mecanica invasiva en domicilio. La combinacion de los
dispositivos de in-exsuflacion mecanica junto con la aspiracion superficial con sonda
permite un manejo optimo de las secreciones en estos pacientes.

Es importante recordar que para aspirar secreciones se debe realizar con la
maxima asepsia, colocando la canula interna no fenestrada para evitar dafio en la mucosa
subgldtica, no introducir la sonda de aspiracion mas alla del extremo distal de la canula
para evitar lesionar la mucosa traqueobronquial y que la duracién de cada aspiracion con
la sonda no debe superar los 15 sequndos.

Si hay que realizar una aspiracion profunda la sonda se introducira sin aspirar. Se
avanza hasta encontrar una resistencia, se retira 1 cmy se va retirando la sonda aspirando
con suavidad.

Tras la aspiracion de secreciones se aspirara agua destilada con povidona yodada
para limpiar el sistema de aspiracion.

Actualmente no hay evidencia cientifica que soporte la instilacion de suero
fisioldgico por la traqueotomia para facilitar la aspiracion de secreciones respiratorias.

En todo momento se monitorizara la Saturacion de O, y la frecuencia cardiaca.

5. ALTA AL DOMICILIO. PACIENTES CON ALTA DEPENDENCIA Cuando
consideramos que un paciente se encuentra bien adaptado al respirador y que puede ser
dado de alta, debemos poner especial cuidado para conseguir una perfecta coordinacion
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con Atencion Primaria, asi como una preparacion especial de la familia / cuidadores y de
las necesidades especificas que va a requerir en el domicilio. En este aspecto, el papel de
la Enfermera gestora de casos (EGC) es de vital importancia, pues sera el nexo de uniony
la persona que coordinara la relacion entre el paciente y familiares, Atencion Primariay los
especialistas del Equipo Multidisciplinar del Hospital.

Puntos importantes a valorar:

* Comprobar que todo esta de acuerdo con el informe de alta o posterior

* Incrementar el grado de cumplimiento

* Detectar todos aquellos problemas o dudas que se han presentado en el domicilio
* Preveniry valorar la posible existencia de efectos indeseables

* Comprobar la adaptacion al respirador y la eficacia de la ventilacion

* Soporte alafamiliay al cuidador

* Evaluacion del cuidador y del entorno social

Todo paciente en programa de Ventilacion Mecanica Domiciliaria (VMD) debe disponer de
un informe en el que conste, ademas del diagndstico y situacion clinica, los siguientes
puntos:
* Tipo de respiradory horas aproximadas de tratamiento que requiere.
* Modo ventilatorio y parametros que se han fijado, asi como especificar la
posibilidad de que se modifique alguno previa consulta.
* Tipo de interfase que utiliza y consejos para evitar los efectos secundarios.
* Nombre del médico especialista responsable del paciente y un teléfono de
consulta.
*  Nombre y teléfono de la empresa suministradora.

Es conveniente consensuar un protocolo de mantenimiento a domicilio del material con
sustituciones periodicas de mascarillas, tubuladuras y demas material fungible.
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Ademas, la adaptacion del paciente a
la VMI en el hospital debe de realizarse
con los equipos que el paciente va a
utilizar en el domicilio y se los lleve
personalmente del hospital a su
domicilio. De esta manera se evitan
los problemas que puedan surgir con
el cambio.

Antes de proceder al alta de un
paciente con Alta Dependencia
debemos tener en cuenta los
siguientes puntos:
* Asegurar la estabilidad del
paciente
= Paciente y cuidadores muy
motivados y preparados.
= Espacioy medios adecuados en
el domicilio y disponer del
equipo necesario (tabla 6)
= Aseqgurar el seguimiento
médico adecuado
» Asistencia técnica asegurada
24h
Soporte psicoldgico y social para
paciente, cuidadores y familiares

Tabla 6. Lista de Equipos y accesorios
en pacientes con Alta Dependencia
del Respirador

Respirador

. Principal

. De reserva (backup system)
Interfases

Bateria externa

Humidificador

. Humidificador y calentador
. Heat and moisture
exchanger

(nariz artificial)
Resucitador Manual (Ambu®)
Oxigeno si precisa

Aspirador de secreciones (fijoy
portatil)

Cough-Assist®
Solucién desinfectante
Accesorios traqueotomia

Valvula fonatoria [ sistemas de
comunicacion

Silla ruedas con bandeja respirador

Cama articulada

Arreglos domicilio / Bafio [ Ascensor

6. RETIRADA DEL SOPORTE VENTILATORIO

Desde el punto de vista legal y ético, los pacientes con ELA pueden rechazar el
tratamiento con soporte respiratorio no invasivo o invasivo, asi como negarse a continuar
con el mismo.

Durante este proceso de retirada deberiamos proporcionarles confort como primer
objetivo, ademas de aliviar la disnea y la ansiedad.

La medicacion utilizada son los opioides y las benzodiacepinas, debiendo comenzar su
administracion antes de la retirada del soporte respiratorio, incrementado la dosis hasta
alcanzar una sedacion paliativa con control de los sintomas de disnea y ansiedad.
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TRATAMIENTO DE LA DISNEA (ver cap. X, Cuidados Paliativos)
e Tratamiento médico de la disnea intermitente:

Ataques cortos de disnea: aliviar la ansiedad y dar lorazepam (0,5-2,5 mq)
sublingual

Fases mas largas de disnea (> 30 minuto): morfina

* Tratamiento médico de disnea cronica: inicialmente, con morfina (2,5 mg) oral
cuatro a seis veces al dia. Para la disnea grave, morfina SC o infusion IV. El
principio con o,5 mg/hora y ajustar dosis.

Puntos Clave

1. En cada visita deben comprobarse los sintomas o signos de insuficiencia
respiratoria (incluidos los sintomas de hipoventilacion nocturna).

2. La FVC es la prueba mas disponible y practica para la vigilancia de la funcion
respiratoria de forma regular. La caida superior al 20% con el decubito es un indicador de
debilidad del diafragma

3. La fisioterapia respiratoria y ayuda a la tos (manual o mecanica) deben iniciarse
precozmente. La determinacion del Pico flujo de la Tos (PFT) es de gran utilidad para
prevenir situaciones de insuficiencia respiratoria.

4.  Alaparecersintomas o signos de insuficiencia respiratoria deben consensuarse con
el paciente y el cuidador todas las opciones de tratamiento como la Ventilacion No
Invasiva (VNI), como manejar las infecciones respiratorias y los farmacos mas adecuados
para paliar sintomas como la disnea.

5.  Enel caso de afectacion bulbar severa o afectacion cognitiva importante, se debe
discutir cuidadosamente los pros y contras de iniciar VNI con los cuidadores vy, si se
considera indicado, ofrecer un tiempo de prueba estrechamente supervisado.

6. El paciente debe ser informado sobre la naturaleza temporal de la ventilacidon no
invasiva e ir planificando la actitud a sequir a medida que vaya aumentando la
dependencia de la VNI.

7. Debemos asegurarnos de que el paciente comprende que la ventilacion por
traqueotomia (VT) puede prolongar la supervivencia durante muchos meses y puede
mejorar la calidad de vida del paciente, pero tiene un impacto importante sobre los
cuidadores, y sélo puede emprenderse después de una discusion completa de los pros y
contras con el paciente y los cuidadores.

8.  Latragueotomiade urgencia debe evitarse mediante un planteamiento progresivo

de los temas relacionados con el final de la vida, el cuidado paliativo y las instrucciones
previas del paciente.
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9.

El paciente y cuidadores deben disponer de un plan detallado sobre como actuar

en situaciones de urgencias, disponer del material y dispositivos necesarios (aspirador de

secreciones, Cough Assist®, AmbUR, etc). Asegurar un servicio técnico

24hy acceso telefonico ala EGC

10.

La estrecha colaboracion con el equipo de Cuidados Paliativos a medida que la

enfermedad avanza evitara situaciones de riesgo o asistencia a urgencias. El apoyo

emocional y la posibilidad de plantear medidas paliativas y retirada de la ventilacion en
el momento adecuado aporta enorme tranquilidad y dignifica el proceso de la muerte.
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IV. REHABILITACION EN EL PACIENTE CON
ELA

Desde el inicio de la enfermedad, los profesionales de los Servicios de Rehabilitacion
deben participar en el manejo integral de las personas afectadas de ELA. El abordaje
rehabilitador en pacientes con ELA debe ser un proceso progresivo, adaptado a los
distintos estadios de la enfermedad, orientado a objetivos concretos, y que tiene como
finalidad fundamental sustentar la calidad de vida de estos pacientes, mantener el mayor
grado de autonomia y tratar las posibles complicaciones que vayan apareciendo.

Estos programas de rehabilitacion deben ser abordados siempre en el contexto de un
equipo multidisciplinar (2).

1. Principios Generales: Valoracion Inicial y Seguimiento

La atencion clinica del paciente con ELA se rige por los tres principios que se mencionan a
continuacion (2):
a. La primera consulta con el médico rehabilitador se debe realizar tras el diagndstico
de la enfermedad.
b. La evaluacion debe realizarse con el empleo de escalas estandarizadas para la
planificacion del tratamiento.
c. El acceso al programa de rehabilitacidon se decidira dependiendo del estadio de la
enfermedad y de la afectacidn clinica de cada paciente.

La primera evaluacion clinica, en la consulta de rehabilitacion, debe registrar en la historia

clinica y mediante exploracidn, todos los sintomas que caracterizan a la enfermedad. Los
datos clinicos mas relevantes que deben ser registrados se recogen en la tabla 1:
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Tabla 1. Signos y sintomas en la ELA

Espasticidad
Signos y sintomas de afectacion de Hiperreflexia
neurona motora superior Reflejos patologicos

Labilidad emocional

Debilidad muscular Atrofia muscular
Signos y sintomas de afectacion de Fasciculaciones

neurona motora inferior Calambres musculares

Hipotonia muscular Arreflexia

Disartria
Signos de afectacion bulbar Disfagia
Sialorrea
Paralisis pseudobulbar

Disnea

Signos y sintomas respiratorios Dificultad respiratoria nocturna

Uso de musculatura respiratoria
accesoria

Fatiga
Otros signos y sintomas Pérdida de peso
Dolor

Es recomendable el empleo de escalas de valoracion clinica, como la Escala de Asworth
Modificada, para la medida y seguimiento de la espasticidad; la Amyotrophic Lateral
Sclerosis Functional Rating Scale Revised (ALSFRS-R) (Anexo 1), especificamente
disefiada para medir la evolucion de la ELA y |a Escala de Barthel como medida del nivel
de dependencia.

Desde una perspectiva clinico-funcional, la ELA puede iniciarse y evolucionar presentando
una gran variabilidad de sintomas diferentes de unos pacientes a otros. Podemos
establecer dos grandes grupos de pacientes:

(@)  Pacientes con ELA que se presenta con signos de afectacion bulbar donde
predominaran sintomas como la disfagia, sialorrea o disartria, y

(b)  Pacientes con inicio de sintomas de neurona motora inferior (NMI) y superior
(NMS), cuya evolucion podemos ver, de forma orientativa, en la tabla 2. Se clasifica en seis
estadios clinico-funcionales sin olvidar que en cualquier momento de la evolucion pueden
aparecer sintomas bulbares afiadidos (2).
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Tabla 2. Estadios clinico-funcionales

Estadio |

Movilidad conservada
Independencia para las actividades basicas de la vida diaria (AVD).
Debilidad de algunos grupos musculares

Estadio Il

Deambulacion conservada.

Debilidad moderada en grupos musculares pudiendo necesitar algun
dispositivo compensatorio.

Independencia para las AVD (puede precisar mayor tiempo de ejecucion
de estas).

Estadio
11

Persiste la capacidad de deambulacion

Necesidad de dispositivo para asistir la marcha

Debilidad severa de algunos grupos musculares.

Puede presentar limitacion funcional moderada y precisar ayuda para
algunas AVD

Estadio
v

Debilidad moderada-severa en miembros inferiores /| moderada en
miembros superiores.

Ayuda para las transferencias y para la marcha (solo distancias cortas).
Silla de ruedas para distancias medias-largas y exteriores.

Necesita ayuda para las AVD.

Estadio V

Debilidad severa con importante deterioro de la movilidad y de la
resistencia.

Puede presentar dificultad para el control de cabeza y tronco.

Silla de ruedas para todo tipo de desplazamientos.

Dependiente para las AVD.

Puede existir dolor en articulaciones inmovilizadas.

Desarrollo de debilidad de musculatura respiratoria

Estadio
Vi

Paciente encamado.
Maxima asistencia para las actividades de la vida diaria (AVD).
Agravamiento progresivo de la debilidad respiratoria.

La evaluacidon periddica de los pacientes con ELA se realizara mediante revisiones
periodicas, siendo recomendable una periodicidad aproximada de 3 meses, y solo en el
caso de una evolucion lenta de la enfermedad de 6 meses. En cada revision es

recomendable incluir una evaluacion de:
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1. Afectacion motora

2. Capacidad de marcha

3. Capacidad de manipulacion

4. Nivel de dependencia para las AVD

5. Necesidad de ortesis y/o ayudas a la marcha.
6. Trastornos del lenguaje

7. Presencia de disfagia

8. Sialorrea

9. Presencia de espasticidad

10. Presencia de dolor

Alo largo de la evolucion de la enfermedad y dependiendo de los déficits que los pacientes
presenten, las revisiones periddicas nos serviran para adaptar el programa terapéutico a
los sintomas, y sobre todo para evaluar la respuesta al programa de tratamiento (fatiga,
disnea, calambres, espasmos). Se realizara la adaptacion de ayudas técnicas en los casos
que sea necesario, y se indicaran los tratamientos farmacoldgicos y/o terapias
compensadoras precisas para mejorar la calidad de vida y grado de dependencia del
paciente.

2. Tratamiento rehabilitador del paciente con ELA

El tratamiento rehabilitador es una parte esencial de |a terapia del paciente con ELA. Una
vez establecido el diagnostico de la enfermedad, es precisa la sincronia de un gran nimero
de estrategias terapéuticas, basadas en la evaluacion de la progresion y la deteccion de
nuevos sintomas y signos (3).

El médico rehabilitador tiene un papel integrador sincronizando dichas estrategias y los
objetivos de las diferentes areas asistenciales entre las que se incluyen: fisioterapia,
terapia ocupacional, y logopedia. En todos los casos, la vision global de la atencidn al
paciente con ELA debe incluir unos objetivos especificos que incluiran:

1. Valorar, sequir, tratar y/o compensar los déficits musculares y funcionales y sintomas
asociados en los distintos estadios de la enfermedad descritos previamente.

2. Preveniry tratar las posibles complicaciones

3. Prevenirla fatiga muscular por sobreuso y la atrofia muscular por desuso y establecer
un programa de ejercicio fisico que conlleve un ahorro energético para el paciente

4. Mantener el mejor nivel funcional y autonomia posibles segin el nivel de
dependencia apoyandose en la adaptacion de ortesis, ayudas a la marcha y
recomendacion de ayudas técnicas.

5. Orientar al paciente y sus familiares en la adaptacion de su entorno.
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a. Sintomasy tratamiento farmacologico

El paciente con ELA puede presentar diferentes sintomas que van a interferir en sus

capacidades funcionales y su calidad de vida y que habra que abordar con tratamiento

farmacoldgico asociado a la terapia fisica (3-6). El tratamiento farmacolodgico

sintomatico se ha abordado en el apartado l.5.b. El tratamiento de la sialorrea se
detalla en el apartado V.2.

b. Fisioterapia

El tratamiento fisioterdpico debe ser individualizado para cada paciente,
dependiendo de los sintomas y del estadio en que se encuentre la enfermedad. Debe
iniciarse de forma precoz en el hospital mas cercano al domicilio del paciente para
evitarle traslados que pueden provocarle fatiga.

Aunque un programa fisico no puede mejorar la fuerza de los musculos ya
debilitados, los ejercicios de fortalecimiento sin o con baja resistencia, y los
ejercicios aerobicos a niveles submaximos, como la natacion, el caminary montar
en bicicleta, pueden ser componentes importantes de un plan de tratamiento en
estadios iniciales.

Posteriormente, cuando estas actividades no se pueden realizar, es
recomendable la seleccion de un programa de ejercicios adecuado al nivel
funcional del paciente, basado en sus necesidades, y capacidades. Aunque no
hay suficiente evidencia para recomendar la realizacion de ejercicios de
fortalecimiento en la musculatura no afecta, si parece que el paciente mantiene
un mejor nivel funcional durante mas tiempo con ellos.

El programa de ejercicios debe reunir objetivos claros que deben incluir
(1,3,7):

» mantenimiento del rango de movimiento de las articulaciones.

» prevencion de contracturas.

» reduccion de la rigidez y de la sensacidon de disconfort con ejercicios de

estiramientos.
Estan especialmente indicados los ejercicios de estiramiento, para prevenir
rigideces en los miembros débiles, y ejercicios con resistencia ligera de los
miembros no debilitados o afectados. No se puede establecer una
recomendacion clara sobre los programas de ahorro de energia.
Los ejercicios fisicos deben realizarse diariamente y convertirse en una rutina. El
tiempo diario de ejercicio debe estar entre 30y 45 minutos, debiendo dividirse en
2 03 sesiones dependiendo de la tolerancia del paciente y evitando siempre la
aparicion de fatiga.
Es importante incluir en el programa terapéutico al familiar o cuidador principal
(3), de manera que ayude al paciente en la realizacion del programa fisico en el
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domicilio, sobre todo, cuando la enfermedad ha progresado. Los familiares y/o
cuidadores deben conocer cdmo realizar las maniobras que mejoran sintomas
tan molestos como los calambres o la espasticidad. Ademas, deben estar
formados en el manejo del paciente en estadios avanzados de la enfermedad
(movilizacion en la cama o en la silla, transferencias, cambios posturales, etc.).

* Los programas de ejercicios domiciliarios parecen mejorar la funcion de los
pacientes con ELA de forma similar que aquellos programas supervisados en
salas de terapia, por lo que, en estadios avanzados de la enfermedad lo ideal seria
el tratamiento domiciliario (3).

c. Terapia ocupacional

Tiene como objetivo mantener y/o compensar la funcion deteriorada y preservar la
maxima autonomia del paciente. En su aproximacion al paciente con ELA deberd incluir la
evaluacion del cuidado personal, vestido y bafio, tareas del hogar, compras, preparacion
de la comida, alimentacion y habilidad para mantener su puesto de trabajo y actividades
habituales (8).

Debido a que es una enfermedad con un perfil progresivo, aunque los pacientes se puedan
beneficiar de ciertas ayudas técnicas como adaptaciones al cubierto, al vestido, etc.,
cuando presentan dificultad para la manipulacion, estas ayudas técnicas suelen presentar
una utilidad corta en el tiempo y por ello, su reevaluacion es necesaria para realizar ajustes
progresivos (1-3).

La adaptacion del entorno para el desemperio y la participacion en las actividades de la
vida diaria de la forma mas autonoma posible y durante el mayor tiempo posible es un
aspecto importante a tener en cuenta desde el comienzo de la enfermedad. La terapia
ocupacional debe incluir orientacion y consejo sobre la mejor adaptacion del domicilio, asi
como, de las posibles ayudas técnicas que puedan facilitar la vida diaria tanto al paciente
como a sus cuidadores.

Entre los sistemas de ayuda mas valorados por los pacientes con ELA, se encuentran
aquellos que facilitan la independencia en el bafno y aseo, como las sillas para la ducha, los
elevadores para el WC, y las asideras de bafo o bidé. En estadios mas avanzados se valoran
muy positivamente las camas articuladas y gruas para las transferencias (8).

En Andalucia los proyectos de adaptacion del domicilio pueden ser realizados por los
terapeutas ocupacionales de los Equipos Moviles de Rehabilitacion, Fisioterapia y Terapia
Ocupacional en las ciudades que cuentan con este servicio (capitales de provincia). Estos
profesionales se pueden desplazar al domicilio de los pacientes.

En otras areas, los pacientes pueden recibir asesoramiento por parte de los terapeutas
ocupacionales de los Servicios de Rehabilitacion hospitalarios.
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d. Logopedia

La hipofonia, la disartria y la anartria son sintomas frecuentes en el paciente con ELA. La
disartria puede estar presente hasta en el 80%. Su origen incluye la debilidad de la
musculatura orofacial, la atrofia de la lenguay los labios y la espasticidad, entre otras (2).

El paciente presenta una produccion del habla forzada, lenta, con frases cortas, pausas
inapropiadas, imprecision articulatoria, hipernasalidad, voz estrangulada y tensionada,
mas grave y de escaso volumen.

En el caso de la voz, se puede observar un mecanismo de hiper-abduccion o abduccién
segun su afectacion sea de predominio bulbar o corticobulbar, respectivamente (9).

El tratamiento logopédico tendra como objetivo favorecer la inteligibilidad del habla y
lenguaje, y mejorar la capacidad de comunicacion del paciente. Aunque no existe
suficiente evidencia para hacer recomendaciones sobre las diferentes terapias
logopédicas, en las etapas iniciales podriamos proponer un trabajo directo sobre el
paciente que incluya (1-3):

- Control postural

- Trabajo de control del patron respiratorio y de la coordinacidn fonatoria

- Correccidn de la resonancia y del volumen

- Ejercicios articulatorios y praxicos del area orofacial

- Ejercicios prosodicos y de ritmo del habla

A medida que la enfermedad progresa, la inclusion de medidas compensadoras pasa a ser
el nucleo de la terapia. En este momento, puede que sean necesarios los sistemas
amplificadores de la voz, o sistemas alternativos de comunicacion que permitan al
paciente expresarse de forma eficaz (3). (Ver cap. IX)

Los sistemas disponibles en éste area van desde la comunicacidn escrita, mientras el
paciente mantenga la capacidad para escribir, hasta sistemas mas sofisticados, complejos
y costosos, como son los comunicadores que se pueden utilizar con minimos movimientos
conservados, con o sin salida de voz, como el Editor Predictivo, procesador de texto con
prediccion de frases frecuentes o sistemas de control del ordenador con los movimientos
del iris (Iriscom).

Generalmente, en este punto el paciente va a presentar disfagia asociada, por lo que la
intervencion logopédica pasa a tener un papel predominante en el manejo de este
sintoma. Este apartado se encuentra desarrollado en el tema especifico sobre disfagia 'y
nutricion.
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3. Ortopediay ELA
Debido a que el paciente con ELA tiene un deterioro progresivo, las revisiones nos serviran
para evaluar la necesidad de ortesis y ayudas técnicas.

En el caso de limitaciones para la marcha, la prestacion ortoprotésica permite indicar el
uso de bastones, andador y/o silla de ruedas. La silla de ruedas debe ser prescrita de forma
individual y debe estar adaptada a las necesidades del paciente segun edad, capacidad
funcional y grado de integracion social (3). Se le realizaran las adaptaciones y accesorios
que precise para un correcto posicionamiento segun el grado de limitacion que presente.

Su prescripcion no debe sufrir demoras, y puede ser de diferentes tipos, autopropulsables,
sillas de ruedas eléctricas (sobre todo en pacientes jovenes), o silla de control postural
(Fig.1) segun el caso.

Fig. 1. Silla de posicionamiento

En el paciente con ELA, hay tres adaptaciones de especial interés en una silla de ruedas: 1)
que se recline y/o eleve suficientemente, 2) apoyabrazos ajustables y 3) reposapiés
elevables, para mejorar el confort del paciente.

Igualmente, puede incluirse en el tratamiento la prescripcion de otro tipo de material
como las ortesis de posicionamiento: férulas antiequino, férulas posturales de miembros
superiores e inferiores, ortesis cervicales para mejorar el control de la cabeza, etc. (Fig. 2y
3)

La mayoria de los dispositivos han sido disefados para otro tipo de patologia por lo que su
adaptacion al paciente con ELA no siempre es exitosa. Asi que su indicacion y adaptacion
sigue siendo un desafio para el profesional (1-3,8).
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Fig.2. Collarin HeadMaster
(estadios iniciales)

Fig.3. Collarin Vista

(estadios avanzados)

Puntos Clave

1.

La rehabilitacion del paciente con ELA supone el trabajo coordinado de un equipo
especializado de profesionales.

El objetivo del tratamiento del paciente con ELA es mantener la mejor capacidad
funcional e independencia en las actividades de la vida diaria, con la mejor calidad
de vida posible.

Las evidencias de la eficacia de las diferentes intervenciones se mantienen aun
insuficientes.

El ejercicio y un adecuado posicionamiento son aspectos claves del manejo del
paciente con ELA.

Controlar adecuadamente los sintomas asociados permite mejorar la evolucion
de los pacientes con ELA.

La adaptacion de material ortésico y silla de ruedas a la evolucion de la
enfermedad es clave para mantener la calidad de vida de estos pacientes.
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7. La evaluacion e intervencion del paciente con ELA debe incluir los trastornos
foniatricos por su repercusion a nivel funcional y en la calidad de vida.
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V.MANEJO CLINICO DE LA DISFAGIA Y
SOPORTE NUTRICIONAL

1. DISFAGIA OROFARINGEA Y ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA
Introduccion

La disfagia es uno de los sintomas mas frecuentes e invalidantes que pueden presentarse
en la Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA). Es origen de complicaciones como
desnutricion, deshidratacion y neumonia aspirativa. Es causa importante del deterioro
de la calidad de vida de estos pacientes, por lo que su deteccion precoz es especialmente
necesaria.

La presencia de disfagia en el momento del diagndstico inicial de ELA alcanza el 30%,
apareciendo hasta en un 80% de casos en la evolucion de la enfermedad. Por ello,
debemos estar atentos a los posibles signos de alarma que nos hagan sospechar la
presencia de un trastorno de deglucién como voz ronca y/o nasalizada, dificultad para
mantener la boca cerrada, disartria, babeo, tos con la deglucion, atragantamientos,
comidas muy prolongadas con lentitud de masticacion, pérdida de peso, infecciones
respiratorias de repeticion y/o sensacion de stop del alimento en la faringe.

Un adecuado diagndstico, asi como un cuidadoso control de la evolucion permite tomar
decisiones apropiadas en relacion a posibles intervenciones terapéuticas.

Disfagia orofaringea en la ELA. Caracteristicas

Basandonos en estudios cinematicos recientes sobre deglucion, en el momento del
diagnostico de la ELA, podemos diferenciar tres tipos de comportamiento del trastorno
deglutorio (2):

Tipo I: preservacion de la deglucion con o sin sintomatologia bulbar

Tipo Il: sintomas de disfagia en relacion a la presencia y evolucion de la sintomatologia
bulbar

Tipo llI: sintomas de disfagia presentes de forma independiente de la sintomatologia
bulbar

Se ha observado que la alteracidn de la propulsidn del bolo alimenticio, la presencia de
residuos orales, la disminucion de la contraccion faringea y la presencia de residuo
faringeo son sintomas precoces, que pueden estar presentes en el paciente con ELA al
inicio del diagnostico, independientemente de la presencia de sintomatologia bulbar

(TIPO Ill). Ademas, se ha descrito el empeoramiento de la contractibilidad de la faringe
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con la aparicion de los sintomas bulbares, con el consiguiente aumento de los restos tras
la deglucidn a ese nivel y las posibles complicaciones que esto conlleva.

El riesgo de aspiracion del alimento esta relacionado también con la debilidad de la
contractibilidad faringea, por lo que los pacientes con sintomatologia bulbar son los que
desarrollan problemas de alimentacion de forma mas precoz. Sin embargo, los sintomas
que principalmente ocasionan cambios en los habitos de alimentacion son los
relacionados con la fase oral, como la alteracion del sello labial, de la capacidad de
propulsion lingual del alimento, los problemas de masticacion, o de inicio de la deglucion.

Evaluacion inicial de la disfagia orofaringea

Es importante realizar un rapido y eficaz despistaje de la disfagia mediante el uso de un
test de screening.

La Revised Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale (ALSFRS-R) es una de
las escalas mas utilizadas para la evaluacion neuroldgica y funcional de los pacientes con
ELA. En ella se evalUa la discapacidad del paciente por areas.

Los apartados relacionados con los trastornos de la deglucion son:

» Apartado Il sobre la presencia de exceso de salivacion
» Apartado lll sobre el tipo de alimentacion que realiza
* Apartado Va sobre la capacidad de alimentarse de forma independiente

Su empleo es sencillo, rapido, facilmente entendible por los pacientes y sus cuidadores.
(tabla 1)*.
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Tabla 1. Items relacionados con la deglucion de la ALSFRS-R

*Ver ALSFRS-R completa en anexo |

2. SALIVACION

4. Normal

3. Exceso discreto pero evidente de saliva en la boca, puede tener babeo nocturno
2. Exceso moderado de saliva, puede tener un discreto babeo

1. Exceso importante de saliva con algun babeo

0. Marcado babeo, requiere un uso constante de pafuelos

3. DEGLUCION

4. Habitos alimenticios normales

3. Inicio de problemas de alimentacion, ocasionalmente asfixia

2. Cambios en la consistencia de la dieta

1. Necesidad de alimentacion complementaria por sonda

o. Alimentacion exclusivamente enteral o parenteral

5a. CORTARALIMENTOS Y MANEJAR CUBIERTOS (pacientes sin gastrostomia)
4. Normal

3. Algo lento y torpe, pero no necesita ayuda

2. Puede cortar la mayoria de los alimentos, aunque de manera torpe y lenta,
necesita

un poco de ayuda

1. Los alimentos deben ser cortados por alguien, pero aun puede alimentarse
lentamente

o. Necesita ser alimentado

Test de despistaje disfagia

Cuando el clinico valora al paciente con ELA debe incluir en su exploracion un test de
despistaje de disfagia. No hay recomendaciones en cuanto al mejor test de screening en
ELA, pero en las Ultimas publicaciones se proponen, por su simplicidad y capacidad
discriminativa en la disfagia orofaringea, el Eating Assessment Tool-10 (EAT-10) y el Test
de Volumeny Viscosidad de la deglucion (V-VST) (2).
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El EAT-10 (Anexo V) incluye 10 preguntas, autoadministradas,
especificamente relacionadas con sintomas de disfagia. En el caso de valores
> 2 en el test, se recomienda una evaluacidon mas precisa y especializada de la
deglucion. Recientemente, se ha publicado que la prueba tiene una buena
sensibilidad para predecir el riesgo de aspiracion.

Los pacientes con valores mayores a 3 en EAT-10 parecen tener 2 veces mas
riesgo de presentar aspiraciones. Una puntuacion por encima de 8 identifica
correctamente mas del 85% de los pacientes que presentan peligro de
aspiracion (3).

El V-VST es un test clinico con una alta sensibilidad diagnostica y un alto valor
predictivo positivo para detectar disfagia orofaringea. Sin embargo, tiene una
baja especificidad para la deteccion de aspiraciones, por lo que la
diferenciacion entre penetracionesy aspiraciones no la realiza con claridad. En
es0s casos, seria necesario realizar una prueba diagnostica instrumentada. Un
valor afiadido de esta prueba es la posibilidad de determinar la viscosidad mas
segura que puede tolerar el paciente. (fig 1)

El test del agua, ampliamente usado en la deteccion de los trastornos de
deglucion, no ha sido evaluado especificamente en la ELA, pero se ha
observado que su sensibilidad y especificidad para la deteccion de alteraciones
de la seguridad de la deglucion es inferior al test previamente referenciado.

Finalmente, podemos decir que ante un test de cribado positivo (independientemente

del que se aplique), debemos derivar al paciente a un profesional especializado para

completar el estudio diagnostico.
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Pruebas diagndsticas instrumentadas

Tradicionalmente se ha considerado como prueba gold standard en la disfagia
orofaringea, la videofluoroscopia (VDF). Es una prueba radioldgica que aporta
informacion precisa sobre el proceso deglutorio en todas sus fases, permitiendo
identificar las alteraciones de sequridad y/o eficacia presente, y con ello planificar el
programa de tratamiento mas adecuado, asi como evaluar los resultados de éste.

Sin embargo, en los Ultimos afios, se encuentra entre las opciones diagndsticas de
primera opcion la fibroendoscopia de deglucion (FEES: Fiberoptic Endoscopic Evaluation
of Swallowing). Fundamentalmente, porque permite la vision directa de la fase faringea
de la deglucion, asi como, la presencia de aspiracion y/o penetracion. Las ventajas de la
FEES son la facilidad de uso y de transporte, siendo posible su realizacién a pie de cama.
Es, ademas, reproducible y bien tolerada. No hay irradiaciéon y permite la evaluacion
anatomica directa. En el caso de los pacientes de ELA se ha observado que los datos
obtenidos con FEES tienen una correlacion, altamente significativa, con la severidad de
la enfermedad ().

La sensibilidad y especificidad diagnostica parece ser similar entre VDF y FEES. Por ello,
la seleccion de una prueba u otra se deja a eleccion del clinico especializado en deglucion.

Tratamiento conservador de la disfagia orofaringea

Actualmente no existen recomendaciones firmes en cuanto a las diferentes técnicas
terapéuticas que se podrian aplicar en los trastornos de deglucion en la ELA.
Habitualmente, el paciente compagina la terapia de los trastornos motores del habla y
de la voz con el tratamiento de los trastornos de deglucion, ya que suelen ser sintomas
asociados.

Entre las diferentes técnicas logopédicas disponibles, se pueden realizar:

a) técnicas de compensacion que permiten eliminar los sintomas del paciente, pero no
cambian necesariamente la fisiologia de su deglucion, como:

* Modificacion del volumen y de la velocidad de presentacion del bolo alimenticio.

* Modificacion de la consistencia.

* Técnicas de incremento sensorial (estimulacion térmica y/o tactil).

* Cambios posturales
b) algunas técnicas directas y maniobras deglutorias especificas que tienen un efecto
positivo, p.ej:

* Estimulacion de la musculatura facial.
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* Estimulacion de las estructuras orofaciales (para mejorar la movilidad de las
estructuras implicadas en la deglucion como labios, mandibula, lengua, laringe y
cuerdas vocales en aduccion).

* Maniobras deglutorias especificas: Deglucion supragldtica o super-supragldtica,
forzada.

Las sesiones se deben adaptar en nUmero y duracion al estado del paciente, implicando
siempre a familiares y cuidadores en la realizacion en domicilio de los ejercicios
aprendidos, segun la pauta que se le aconseje.

2. SIALORREA

Enla ELA, la sialorrea se produce fundamentalmente por la disminucion en la capacidad
de tragar y contener sus propias secreciones (no por exceso de la saliva) en relacion a la
debilidad y/o espasticidad de la lengua, disfuncion motora del area orofacial y alteracion
del sello labial.

Alrededor de la mitad de los pacientes con ELA describen un grado significativo de
sialorrea en algun momento de la evolucion de la enfermedad, siendo un 20% de un nivel
severo (1).

La deteccioninicial del babeo en |la ELA se puede realizar mediante el apartado especifico
incluido en la ALSFRS-R (Anexo 1). Para cuantificar la severidad de la sialorrea
proponemos usar un instrumento de uso extendido como es la Escala de Intensidad y
frecuencia de la Sialorrea (Tabla 2).

Tabla 2 Escala de intensidad y frecuencia de la Sialorrea

Intensidad:

1 Seco: nunca saliva en exceso

2 Sialorrea leve: solamente moja los labios

3. Sialorrea moderada: moja los labios y la mandibula

4 Sialorrea grave: moja la ropa

5 Sialorrea profusa: moja la ropa, las manos, el suelo y permanece
constantemente mojado por la saliva

Frecuencia:

1. Nunca saliva en exceso

2 Sialorrea ocasional: no sucede todos los dias

3. Sialorrea frecuente: sucede todos los dias y frecuente

4 Sialorrea constante: sucede todos los dias y continuamente

La evidencia mas reciente recomienda, cuando el paciente refiere problemas de babeo
(sialorrea), valorar la cantidad y viscosidad de la saliva, la funcion pulmonar, la capacidad
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de deglucion, postura, higiene oral y dieta que realiza. Se debe asesorar al paciente y
cuidadores en todos estos aspectos y como realizar la aspiracion de secreciones si es
precisa.

La pauta mas usada en la practica clinica es iniciar tratamiento con amitriptilina en toma
nocturna a bajas dosis, e ir subiendo progresivamente hasta 25-50 mg cada 8-12 horas,
siempre que los efectos secundarios no obliguen al paciente a abandonarlo.

Tambien se utilizan otros farmacos como los antimuscarinicos: gotas de atropina al 0.5 o
1% 3-4 veces al dia (4) En casos de afectacion cognitiva, seria preferible comenzar con
glicopirrolato (anticolinérgico sintético) para evitar los efectos secundarios del sistema
nervioso central (5).

Otros farmacos menos utilizados son: bromuro de butilescopolamina (Buscapina®) y
otros farmacos anticolinérgicos como antihistaminicos y trihexifenidilo

Cuando el tratamiento farmacoldgico no es suficiente, se debe considerar la infiltracion
de las glandulas salivales con toxina botulinica, aunque su efecto es temporal,
generalmente entre 4-6 meses maximo.

Cuando los tratamientos anteriores no son efectivos, se ha postulado la radiacion de las
glandulas paroétidas (7-8 Gy en dosis Unica) aunque se aplica muy raramente.

La opcion quirdrgica no esta recomendada en la actualidad.

En el caso de saliva muy espesa, es recomendable asesorar en cuanto a su alimentacion
e hidratacion, higiene bucal y aspiracion de secreciones. Ademas, habria que valorar el
uso de humidificadores, nebulizadores y el uso de acetilcisteina o carbocisteina.

Conseguir un adecuado control del babeo es de especial interés no solo por las posibles
consecuencias, psicoldgicas, dérmicas, y/o complicaciones respiratorias, sino que su
presencia puede limitar el uso de la ventilacion no invasiva por problemas de tolerancia.

3. SOPORTE NUTRICIONAL EN ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA
Introduccion

En la ELA, es frecuente la malnutricidn por factores que incluyen una ingesta caldrica
inadecuada, la presencia de disfagia (mas o menos precoz segun el inicio sea bulbar o no),
incremento en el gasto energético o factores psicoldgicos.

La desnutricion es un factor predictivo independiente de mortalidad (6). Contribuye a
afectar la masa y funcién muscular, diafragma incluido por lo que puede incrementar la
insuficiencia respiratoria y alterar la respuesta inmunitaria con mayor propension a sufrir
infecciones. Por tanto, la valoracion periddica del estado de nutricion, la deteccion
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precoz de la disfagia y su correcto tratamiento es uno de los pilares del abordaje

multidisciplinar en la ELA.

En la Valoracion nutricional del paciente con ELA se debe incluir:

1.

Encuesta Dietética, de forma que recojamos la ingesta dietética en las Ultimas 24
horas, o mejor a lo largo de la semana, que puede ser mas exacta.

Cuantificacion de la pérdida de peso, de forma que una pérdida de peso de mas
del 5% en 1 mes 0 mas 10% en los Ultimos 6 meses, son indicativos de déficit
nutricional importante.

Determinacion del indice de Masa Corporal (IMC) (peso en kg/talla en metros al
cuadrado), de forma que un IMC < 19 kg/m? nos orienta hacia una situacion de
riesgo nutricional

Parametros Antropométricos: La determinacion de estos parametros (pliegue
graso tricipital y circunferencia muscular de brazo) se ven afectados por la atrofia
muscular que puede aparecer en la ELA.

Parametros bioquimicos nutricionales (albumina y prealbumina) son poco
sensibles, y nos sirven mas para la monitorizacion del soporte nutricional que en
la valoracion nutricional propiamente dicha.

Repercusion de la disfagia sobre la ingesta de nutrientes. Si bien inicialmente la
disfagia afecta mas a la toma de liquidos, posteriormente puede progresar a
cualquier tipo de textura dentro de los alimentos, debiendo distinguirse entre
disfagia leve, que puede mejorar sélo con medidas dietéticas y espesantes, frente
a la disfagia severa que va a requerir nutricion enteral por sonda nasogastrica y
planteamiento de una gastrostomia percutanea

En la Figura 2 se plantea el algoritmo de la valoracidn nutricional y de la disfagia en
pacientes con ELA. La valoracidn del estado nutricional debe realizarse cada 3-6 meses,
o mas a menudo si la enfermedad es rapidamente progresiva.
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Fig. 2. Algoritmo de valoracion nutricional asociada a la disfagia en la ELA
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El soporte nutricional incluye la utilizacidn de una dieta oral modificada, con aumento de

la densidad energética y de nutrientes y cambios en la consistencia para mejorar la
deglucion, con utilizacion de los espesantes para los liquidos. Los suplementos

nutricionales orales son Utiles cuando la ingesta oral es insuficiente para alcanzar los

requerimientos caldricos-proteicos.

La guia NICE (National Institute for Health and Care Excellence) (5) sobre Esclerosis
Lateral Amiotrdfica recomienda, sobre la dieta oral:

1. Enel momento del diagndstico, y con reqgularidad, debemos evaluar:
a. Peso del paciente, estado de hidratacion, la salud oral
b. Dieta que realiza, ingesta nutricional y de liquidos

c. Deglucién

Debemos ofrecer consejo, asesoramiento e intervenciones dietéticas segun sea

necesario.

Para disenar la intervencion nutricional, es necesario evaluar el apetito y la sed,

los sintomas gastrointestinales, como nduseas o estreiiimiento, y evaluar las
causas de la ingesta oral reducida (por ejemplo, dificultades para deglutir,
debilidad de los miembros o la posibilidad de un estado bajo de animo o
depresion que causa pérdida de apetito).
2. Evaluar la capacidad de la persona para comer y beber teniendo en cuenta:

a. La necesidad de usar utensilio para comer y beber que permitan al
paciente alimentarse e hidratarse.

b. Lanecesidad de ayuda en la preparacion de alimentos y bebidas por otras

personas

C. Se deben dar consejos y ayudas sobre la postura y técnicas que puedan

ayudarle a comer y beber en su medio y en situaciones sociales (por

ejemplo, comer fuera)
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3.

4.

5.

Se debe realizar una evaluacion clinica completa de la deglucion si se sospecha
disfagia.

Evaluar los factores que pueden contribuir a problemas de deglucion, tales como:
postura y posicion del paciente, la necesidad de modificar la consistencia y
palatabilidad de los alimentos y bebidas, los sintomas respiratorios, el riesgo de
aspiracion y/o asfixia, el miedo a la asfixia y consideraciones psicoldgicas (por
ejemplo, querer comer y beber sin ayuda en situaciones sociales).

Al considerar la dieta del paciente con ELA, no hay evidencia del beneficio de los
suplementos en términos de supervivencia. La Guia NICE recomienda aumentar
la ingesta de calorias mediante el enriquecimiento de los alimentos en lugar de
proporcionar suplementos alimenticios.

Pueden prescribirse en casos excepcionales tras evaluacidon nutricional por
experto.

Se recomienda considerar el tratamiento con nutricidn enteral de manera precoz,

generalmente mediante la realizacion de gastrostomia percutanea (7) ya que la

desnutricion o la insuficiencia respiratoria incrementan el riesgo del procedimiento
(figura 3). En pacientes con disminucion de la capacidad vital forzada (FVC < 50%) hay

mayor mortalidad. En estos casos se recomienda la gastrostomia radioldgica percutanea
(PRG) (8) aunque algunos autores defienden que la Gastrostomia Endoscopica (PEG) es

segura en pacientes con enfermedad avanzada (9) En muchos casos es posible un soporte
nutricional mixto oral-enteral.

Fig. 3 Algoritmo de indicacidn de soporte nutricional en pacientes con ELA

| Indicaciéon de PEG en paciente con ELA |

PEG: gastrostomia endoscédpica percutanea
PRG: gastrostomia radioscopica percutanea
SNG: sonda nasogastrica

y

‘ Evaluacién de la funcion respiratoria |

Capacidad vital forzada > 50% Capacidad vital forzada 30-50% Capacidad vital forzada < 30%
Riesgo bajo Riesgo elevado Riesgo muy elevado
y
PEG aceptada Evaluacion clinica detallada PEG/PRG rechazada
Valorar PRG
Realizar el Tratamiento conservador
procedimiento Nutricion por SNG
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Los pacientes pueden beneficiarse de una discusion abierta de los beneficios y riesgos de
PG temprano en el curso de la enfermedad y antes de que se hayan desarrollado
problemas de deglucion.

Los cambios en el estado nutricional y la identificacion de disfagia o pérdida de peso no
intencionada son las mejores guias para decidir el momento de la colocacion de la
gastrostomia. Las recomendaciones de la Asociacion Americana de Neurologia (10)
sefialan que, en pacientes con ingesta oral insuficiente, se debe considerar la Nutricion
Enteral (NE) via PG para estabilizar el peso corporal y prolongar la supervivencia (Grado
B).

No existen datos ni recomendaciones sobre los requerimientos de nutrientes o la
composicion de la NE mas adecuada para estos pacientes. La eleccion de la férmula se
llevara a cabo en base a los requerimientos energéticos y proteicos, la tolerancia
digestiva a los distintos preparados, la presencia de estrefiimiento y/o diarrea etc.

En la mayor parte de los pacientes, se recomienda utilizar una formula polimérica
normoproteica con fibra. Las formulas con mayor densidad energética pueden facilitar el
tratamiento en algunos pacientes y han demostrado ser bien toleradas. Cuando los
requerimientos proteicos son proporcionalmente mayores a los energéticos (pacientes
inmoviles, infecciones etc.) las formulas hiperproteicas resultan mas adecuadas.

Una revision sistematica Cochrane de la literatura demostro que no hay evidencia de la
eficacia de la nutricion enteral en pacientes con ELA en términos de mortalidad, aunque
existen ventajas posibles en otros aspectos: estado nutricional (sélo un estudio
prospectivo) y calidad de vida. (11). Probablemente, estos resultados son un reflejo de la
falta de suficientes ensayos controlados aleatorios, debido a su vez a las dificultades
éticas y los problemas de disefio del estudio.

A lo largo de la evolucidn de los pacientes, se debe evaluar la posibilidad de deficiencias
de micronutrientes y vitaminas (como la vit D) que pueden producir debilidad muscular,
astenia y otros sintomas, agravando por lo tanto la sintomatologia de la propia
enfermedad.

A pesar del posible papel de los antioxidantes en la prevencion de la enfermedad. Los
estudios de suplementacidn no apoyan la utilizacion de antioxidantes en el tratamiento
(22).

4. GASTROSTOMIA EN LA ELA
Introduccion

Cuando no es posible alimentar al paciente por via oral, para mantener un correcto
estado nutricional, es necesario plantearse la nutricion enteral o nutricion por sonda. La
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sonda nasogastrica no es aconsejable por sus inconvenientes. Es preferible, en los
pacientes con ELA, utilizar un tipo de sonda colocada directamente en estdomago,
conocido como Gastrostomia Percutanea (PG).

Actualmente se recomienda una insercion temprana de la sonda cuando se presenten
signos de malnutricion o disfagia. Una insercion tardia aumentaria los riegos, por el
avance de la insuficiencia respiratoria y la malnutricion. (5,13)

La alimentacion por sonda de gastrostomia, ademas de permitir un soporte nutricional
adecuado, no impide realizar sus actividades cotidianas. Tampoco impide la
alimentacion por boca si es posible. Una vez asegurada la nutricion correcta a través de
la sonda, podria tomar de forma puntual, silo tolera, los alimentos que mas le apetezcan.

Los pacientes o familiares pueden tener reticencias a la colocacion de la sonda, por creer
que va a afectar a su imagen corporal o vida de relacion. En este sentido puede ayudar,
informar a los mismos sobre las asociaciones de pacientes y ponerlo en contacto con
otras personas portadoras de sonda de gastrostomia, para compartir experiencias.

¢En qué momento es conveniente la gastrostomia?

El momento ideal para el procedimiento se encuentra en el punto de equilibrio entre los
beneficios de la técnica, y los minimos riesgos de su realizacion. Es preferible no esperar
a que la enfermedad esté muy evolucionada. Existe un parametro respiratorio muy a
tener en cuenta como es la capacidad vital forzada (CVF) en el momento de plantear la
gastrostomia (10,14). Es aconsejable realizar antes que la CVF sea menor del 50%. Si no
fuese asi y el paciente estuviese con ventilacion no invasiva hay dispositivos para la
realizacion de la técnica a través de la mascarilla.

Técnicas
La gastrostomia se puede realizar por cirugia o por técnicas menos invasivas con
anestesia local y/o sedacion. Hay tres métodos de colocar una gastrostomia:

* Quirurgica (QG)

* Percutanea con endoscopia (PEG)

* Percutanea con control radioldgico (PRG).

Los procedimientos percutaneos son de primera eleccion por su facilidad técnica, no
necesitar anestesia general, evitar la morbimortalidad asociada a la laparotomia y ser,
por tanto, de menor coste.

La gastrostomia radioldgica (PRG) es rapida y simple. Se realiza con guia fluoroscdpica.
Es imprescindible realizar previamente TAC abdominal para descartar interposicion de
asas intestinales.

La gastrostomia endoscopica percutanea (PEG) consiste en la colocacion de una sonda

directamente en estdmago, por puncion a través de la piel del abdomen, hasta cavidad
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gastrica, con control endoscdpico, bajo sedacion controlada por anestesista. Debe
realizarse sin tener que intubar al paciente para ventilacidn asistida.

Hay dos tipos de sondas: boton gastrico de tipo “hongo” y de tipo “balon”. (figura 4). El
primer recambio de esta Ultima puede precisar de endoscopia. Los siguientes recambios
de la sonda tipo baldn se realizan con facilidad sin precisar endoscopia.

El procedimiento se realiza en quirdfano y con profilaxis antibidtica. El paciente debe
estar ingresado. Puede ser dado de alta precozmente, cuando se realice la primera cura
del estoma y se compruebe que tolera bien la alimentacion enteral por la sonda.

(15)

Fig. 4. Imagenes endoscopicas sondas gastrostomia en estomago

Imagen endoscépica Imagen endoscdpica
sonda tipo hongo Sonda tipo balon

Para conocer si un paciente que ya es portador de una sonda, es de primera vez, o sea
que tiene un tope gastrico de tipo hongo, nos debemos fijar en su extremo. Este no tiene
valvula de control del baldn gastrico y solo tiene dos aperturas para la toma de
alimentacion. En las sondas de recambio con baldn gastrico distinguiremos facilmente la
valvula en su extremo junto a las tomas de la alimentacion. (Figura 5)
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Fig. 5. Sondas gastrostomia

Primera sonda tipo Sonda de recambio
hongo. tipo balon. Con
Sin valvula para balon valvula de control
gastrico balon interno

Hay disponibles sondas de bajo perfil o Botén, mucho mas pequeiias y discretas que
prefieren muchos pacientes con ELA. Mientras no se usan practicamente no se notan, y
se conectan unas extensiones al mismo solamente cuando hay que dar la alimentacion.
(Figura 6).

Fig. 6. Sondas de bajo perfil

b

Sonda de bajo perfil Sonda tipo boton conectada
(boton) a alimentacion

Requerimientos para la técnica

El paciente y los familiares deben ser informados de forma general sobre la técnica por el
facultativo peticionario. Se les debe explicar, sus ventajas, inconvenientes, alternativas y

84



Documento de Consenso para la

Atencion a los pacientes de
* Esclerosis Lateral Amiotrofica

posibles complicaciones. Los detalles especificos sobre la técnica y la firma final del
consentimiento informado corresponden al facultativo especialista responsable del
paciente

Contraindicaciones

1. Absolutas:

+ Alteraciones de la coagulacion no corregibles. Es necesario INR menor de 1.5y
mas de 80.000 plaquetas.

+ FACTORES ANATOMICOS: Imposiblidad de abordaje por interposicion de
estructuras: La principal contraindicacion para la realizacion PRG es la
interposicion del colon entre la pared abdominal y el estdmago. Menos frecuente
es la interposicion del LHI en hepatomegalias masivas. Estomago que no
desciende por debajo del reborde costal tras la distension con gas (también para
la endoscdpica). En estos casos es donde tiene su papel la cirugia, que aparta el
resto de estructuras sin problemas o desciende el estomago.

« Cirugias previas. Es contraindicacion absoluta en el caso que la distorsion
anatomica imposibilite la correcta distension de la camara gastrica.

 Derivacion ventriculoperitoneal por el elevado riesgo de infeccion.

2. Relativas:

+ Ascitis. No es contraindicacion si la cantidad de liquido ascitico es pequefa. En
casos de ascitis masiva se considera contraindicacion absoluta debido a la alta
probabilidad de fuga peritubo con el consiguiente riesgo de peritonitis.

« Hipertension portal con presencia de varices. Hay un riesgo elevado de
hemorragia.

+  RGE.: Reflujo Gastroesofagico

Complicaciones en la colocacion

La técnica de colocacidn de sonda de gastrostomia en segura y las complicaciones son
excepcionales, pero hay que tener en cuenta que existen. Tendremos que informar y
valorar siempre este posible riesgo en la intervencidn. Se han descrito complicaciones
como infeccion del estoma, hemorragia de la zona de puncidn, broncoaspiracion,
complicaciones de la sedacion, perforacion o puncion de estructuras interpuestas como
colon o higado.

Como dijimos anteriormente, las complicaciones aumentan cuando mas avanzada esta
la enfermedad, fundamentalmente las complicaciones de tipo respiratorio.
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Cuidados de la sonda y del estoma

Es muy importante realizar a diario cuidados rigurosos de limpieza e higiene del estoma
y la sonda. Antes de la manipulacion hay que ser muy estricto en el lavado y desinfeccion
de manos y preferiblemente usar guantes.

Es importante lavar bien el estoma y piel de alrededor con agua y jabon. A continuacion,
secar la zona hasta que desaparezca cualquier indicio de humedad. Puede ser Util utilizar
bastoncillos de algodon o similar para acceder bien a todas las zonas de alrededor del
estoma. Desinfectar la zona con Clorhexidina y colocar una gasa entre el disco externoy
la piel para proteger el estoma y evitar lesiones por decubito.

En las sondas con tope gastrico de tipo hongo (sonda colocada por primera vez) es muy
importante también, realizar un giro de 360 grados de la sonda en ambos sentidos,
cuando realicemos la cura diaria, para evitar que la mucosa gastrica englobe al botdn
gastrico y se produzca un enterramiento del mismo.

Comprobar a diario que la piel que rodea al estoma no sangra, ni esta inflamada o
enrojecida, ni presenta secreciones. Vigilar la posible salida o derrame de alimentos o de
jugos gastricos alrededor del estoma.

Recambios de la sonda colocada por endoscopia

La sonda de gastrostomia debe sustituirse periodicamente debido al deterioro que sufre.
La vida media de una sonda de gastrostomia que ha sido bien cuidada es de unos 6
meses.

Debe realizarse los recambios de la sonda cuando se lo indiquen, o cuando exista
deterioro evidente de la misma, se obstruya o se produzca una extraccion accidental de
la misma.

El primer recambio debe hacerse cuando el estoma esté maduro (6-8 semanas desde la
colocacion) y siempre se hara en la unidad de endoscopia ya que, dependiendo del tipo
de sonda, puede ser necesario realizar una nueva endoscopia para extraer el botdn
gastrico, si éste no sale por traccion del mismo.

Los recambios sucesivos de la sonda de tipo baldn se realizaran segun las caracteristicas
del paciente y familiares y medio sanitario en que se encuentra.
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Posibles inconvenientes y soluciones

Infeccidn alrededor del estoma. Generalmente producido por falta de cuidados e higiene,

o excesiva presion del disco externo sobre la piel, lo que condiciona erosiones por
decubito. En estos casos, se deben de extremar las medidas de higiene y cuidados del

estomay la sonda, y realizar curas diarias con antisépticos. Valorar también la utilizacion
de antibidticos locales y/o sistémicos. También se debe comprobar y regular la distancia
entre el soporte externoy la piel evitando que esté muy ajustado.

Obstruccién de la sonda. Puede ocurrir por la detencion de los productos de la dieta o
medicamentos en su interior. En caso de obstruccion irrigar con agua tibia y aspirar
cuidadosamente con una jeringa. Si persiste este problema habra que plantear el
recambio de la sonda.

Salida accidental de la sonda al exterior. Lo fundamental en este caso es evitar el cierre

del trayecto gastrocutaneo que se cierra en horas, por lo que se debe enviar al paciente a
la unidad de referencia lo antes posible. En los primeros momentos después de la
extraccion, se puede intentar recolocar la misma sonda por parte de la familia o personal
de atencion primaria vaciando el baldn si permaneciera inflado.

Si esto no es posible, en Atencion Primaria, mientras el paciente accede a su centro de
referencia se debe intentar colocar una sonda urinaria tipo Foley®, y se fijara llenando el
balon vesical en la luz gastrica, evitandose asi el cierre del estoma.

Granuloma alrededor del estoma. Es relativamente frecuente y en algunos casos puede

sangrar ligeramente. Si el granuloma es grande o da inconvenientes, se puede tratar con
nitrato de plata para reducirlo o eliminarlo por completo.

Puntos clave:

* Evaluacion Multidisciplinar de la disfagia, detectando signos de alarma en los
trastornos de la deglucion

* Valoracion nutricional precoz y seguimiento en los pacientes con Esclerosis
Lateral Amiotrofica (ELA).

* Establecery explicar los beneficios de iniciar precozmente la nutricion enteral por
sonda de gastrostomia, evitando las complicaciones que se pueden producir en
fases mas avanzadas de la enfermedad.
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VI.LA GESTION DE CASOS EN LOS
PACIENTES CON ELA

1. INTRODUCCION

En el Servicio Andaluz de Salud la Gestion de Casos es una modalidad de atencion,
llevada a cabo por Enfermeras de Practica Avanzada (EPA), dirigida a personas con
elevada complejidad clinica y necesidad de cuidados de alta intensidad, cuyo objetivo
es asegurar que reciben los servicios adecuados a su situacion, de manera integrada, a
través de un plan de gestion del caso personalizado acordado con ellas y con las personas
de su red de apoyo, en el que colabora el conjunto de profesionales implicado en la
atencion.

* El elemento nuclear de la Gestion de Casos es el trabajo interdisciplinar y en
equipo, centrado en la persona, con una perspectiva de atencion
biopsicosocial, que pone énfasis en su bienestar y calidad de vida, utiliza la toma
de decisiones compartida entre profesionales y pacientes, y fomenta la auto
responsabilidad, la autonomia y el autocuidado como pilares para la
autogestion de la propia salud y mantenimiento en la comunidad, asi como el
acompanamiento en la fase final de la vida.

* La gestion de casos pone el acento en garantizar la continuidad de la atencidn
en las transiciones entre profesionales, intervenciones, niveles asistenciales y
sectores implicados.

* La gestion de casos tiene entre sus objetivos la mejora en la accesibilidad a los
servicios, en especial de los grupos de poblacion mas vulnerables, y la gestion de
la continuidad. Esto incluye la gestion de cada caso en tres areas
interrelacionadas: a) Cambios en la enfermedad o en la persona; b) Modulacion y
cambios en la terapia y sus efectos; y ¢) Conductas de autocuidado que influyen
sobre las anteriores®.

La ELA se encuentra dentro de la poblacion diana de la GC por la complejidad de los
cuidados requeridos, la evolucion rapida e impredecible en el curso de la enfermedad y la
cantidad de agentes implicados para su abordaje.

Es una enfermedad devastadora que genera un sufrimiento extremo tanto en quien la

padece, como en su entorno familiar. De ahi la importancia del abordaje interdisciplinar
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coordinado, integrado y proactivo y del acompanamiento a lo largo de todo el ciclo
de la enfermedad y la EGC debe ser la garante de que esto se produzca.

2. LOS OBJETIVOS DE LA GESTION DE CASOS:

* Asegurar los cuidados integrales y especificos para cada paciente, gestionando
los casos de manera individualizada.

* Promover la autonomiay el bienestar de las personas.

* Motivar la participacion de la persona con ELA y su entorno cuidador en su
proceso asistencial y en la expresion de sus necesidades.

* Facilitar la coordinacion del Equipo Interdisciplinar para la atencion integral.

* Fomentar la toma de decisiones compartidas entre los pacientes y el equipo.

* Apoyar el proceso de Planificacion Anticipada de las decisiones relacionadas con
el final de la vida, involucrando en ellas, al paciente, representante, familiares y
cuidadores.

* Adecuar los recursos existentes a las necesidades de las personas con ELA.

* Anticiparse a los posibles cambios y necesidades en la situacion de las personas
afectadas y agilizarlos.

* Mantener abiertas vias de accesibilidad para el equipo asistencial y los usuarios
Garantizar la comunicacion interniveles y la continuidad asistencial.

* Acompanar a los pacientes y sus familias por la organizacidn sanitaria, con la
utilizacion adecuada de los servicios y recursos

3. EL PROCESO DE GESTION DE CASOS EN LOS PACIENTES CON ELA:
a) Captacion de todos los pacientes.

Desde el momento del diagndstico, el neurdlogo dard los datos del paciente a la
Enfermera Gestora de Casos (EGC). Es importante que el paciente la identifique como
referente durante el proceso. A través de ella puede acceder al resto de profesionales y
utilizar otros servicios complementarios. Para ello se le facilita el teléfono y el correo
electronico de la EGC.

b) Valoracion integral y personalizada:

La valoracion del paciente se basa en dos perspectivas complementarias que pueden
abordarse simultaneamente: la valoracion de la complejidad y la valoracion integral de
las necesidades de la personay, en su caso, de quien proporciona cuidados en el entorno
familiar. La valoracion de necesidades para la gestion del caso tiene un caracter integral
u holistico, en base a la recogida de informacion sobre los aspectos bioldgicos,
psicoldgicos, sociales y espirituales de la persona, que se requiera para elaborar el plan
de atencidn, y utilizando las escalas o test adecuados a las dimensiones a explorar.
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La valoracion integral del paciente y la familia, se realiza de manera individualizada, pero
se abordan conjuntamente como un binomio PACIENTE/ENTORNO CUIDADOR.
Es un proceso multidimensional que de forma estructurada se orienta a la recogida de

informacion acerca de los aspectos Fisiologicos, Funcionales, Psicosociales vy

Ambientales de la persona y su entorno cuidador para identificar problemas en relacion

a los mismos. Incluira:

* Valoracion Fisiologica: identificar como afecta el proceso de la enfermedad a su

estado fisico, a su dependencia y los riesgos potenciales evitables. Posibles

trastornos en el area cognitiva que afecten a su capacidad de autocuidado o

comunicacion.

o O O O O O O

Manejo de la medicacion

Control de esfinteres. Miccion y defecacion o Funcion respiratoria
Integridad tisular, Riesgo de UPP (Braden), Presencia de UPP

o Otros tipos de heridas: Estomas...

o Conoce medidas preventivas para evitar riesgos

o Problemas cognitivos/orientacion. Test de Pfeiffer, Mini Mec

o Alteracion sensorial: auditiva, visual

* Valoracion funcional: evaluar la capacidad de realizar las actividades de la vida

diaria (AVD), nivel de autonomia. Registrar si usa dispositivos de apoyo a la

alimentacion, respiracion, movilidad o eliminacion, suplencias parcial o total.

o O O O O

Nivel funcional (indice de Barthel). o Actividades de ocio
Alimentacion (tipo, dificultad, disfagia, sondas), Sialorrea
o Suefo e higiene

o Situacion laboral

Existencia de dolor, Escala Visual Analdgica (EVA), Medicacion para
disminuir el dolor

Valores/creencias

Creencias sobre su salud-enfermedad

Conocimientos sobre su proceso, Pacto de silencio familiar, Registro VVA
Escala funcional de la ELA revisada (ALSFRS-R)

* Valoracion Psico-social: orientada a la identificacion de posible ansiedad o

depresion., capacidad de afrontamiento y grado de adaptacion a su proceso.

Necesidad de apoyo emocional y psicoldgico. Las relaciones sociales y familiares.

o

Afrontamiento
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Capacidad o conocimientos para la toma de decisiones

Comunicacion: capacidad para comunicarse, necesidad de utilizacion de
recursos para la comunicacion aumentativa

o Aceptacion del Diagnostico

Conocimiento sobre su situacion

Conocimiento sobre sus cuidados y tratamientos

Alteracion en el animo, Escala de Ansiedad y Depresion de Goldberg
Roles [ relaciones

Necesita cuidador/a, Refiere ayuda de otros

o O O O O O O

o Tiene ayuda social

Valoracion ambiental: Es importante valorar el entorno domiciliario en el que se
van a llevar a cabo los cuidados. La existencia de barreras arquitectonicas, de
espacios inadecuados... nos orientara la toma de decisiones sobre determinadas
medidas terapéuticas.

o Conocer como llevar a cabo el Control de Riesgos, realizar alguna medida
preventiva
Existencias de habitos toxicos
Test de riesgo de caidas multiples

o Barreras arquitectonicas

Valoracion del entorno cuidador: Importante conocer la red de apoyo con la que
cuenta el paciente y la persona cuidadora de referencia para evitar situaciones
como la de Cansancio del Cuidador. La dependencia fisica y psicoldgica del
paciente con respecto a su cuidador y del cuidador con respecto del paciente o la
Necesidad de formacion, de apoyo social y psicoldgico.

En cada uno de los miembros de la familia habra que valorar:

El estado fisico y mental
El grado de disposicion para asumir y ejercer el rol de cuidador.
La disponibilidad real y la existencia de otros roles.

o O O O

La habilidad para aprender el manejo de su familiar y asimilar los
conocimientos necesarios.

o La capacidad de autocuidados.

En la persona cuidadora principal:

o Autopercepcion de la carga (escala de 1-5)
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Apgar familiar, Test de Zarit (Escala de sobrecarga del cuidador)
indice de esfuerzo
Tarjeta "Mas cuidados”

o O O O

Posee los conocimientos /habilidades /capacidad y preparacion para el
alta.

c. Diseiio del plan de gestion del caso:

Consiste en trazar un plan que satisfaga las necesidades del paciente y de las personas
que le apoyan en el cuidado, por lo que es fundamental involucrarlos en la toma de
decisiones sobre los objetivos terapéuticos, facilitando la eleccion entre posibles
alternativas. El objetivo principal del plan asistencial, desde el punto de vista de la
gestion de casos, es proporcionar una estructura para el cuidado de la persona y para
asegurar que los objetivos de los diferentes servicios estén alineados entre si. Una vez
disefiado, constituye una herramienta de referencia para explorar los servicios a incluir
asi como su frecuencia e intensidad.

Este debe permitir a la EGC:

= Identificar los diferentes servicios que deberan intervenir.

= Coordinar los servicios con los que mantener contacto. Gestion de pruebas, citas,
ingresos, procedimientos.

= Asegurar que se establezcan los contactos con el conjunto de profesionales que
deben intervenir, y que cada uno dispone de las referencias e informacion necesarias.

= Monitorizar los progresos reevaluando la situacion del enfermo, trasmitiendo la
informacion a quien deba hacer uso de ella, e incorporando los cambios oportunos.

d. Intervenciones
Las intervenciones a llevar a cabo se pueden agrupar en dos grandes bloques:

Intervenciones Directas con el paciente y la familia orientadas a dar apoyo y enseiianza
para adaptarse a las diferentes etapas de la enfermedad y promover el autocuidado.
Se pueden resumir en :

o Seguimiento y consulta telefénica a demanda. La EGC dispone de un
TELEFONO CORPORATIVO disponible para la coordinacién de la
asistencia con los especialistas y atencion a las demandas de los usuarios.

o Acompainamiento alo largo del proceso de la enfermedad. Esimportante
que se sientan acogidos y acompanados.
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o Soporte y consejo al paciente y a la familia, buscando la autogestion y el
autocontrol.

o Ensefanza sobre el proceso de la enfermedad y el manejo del Régimen
Terapeutico

o Apoyo psicoemocional

o Conrespecto a la persona cuidadora, la atencion prestada debe evaluar
y prevenir el riesgo de cansancio en el rol del cuidador. La atencién al
cuidador por la EGC incluye intervenciones como: escucha activa,
presencia, educacion sanitaria, ensefianza del proceso de la enfermedad,
apoyo emocional, apoyo en la toma de decisiones, aumentar el

afrontamiento e informar sobre las asociaciones de pacientes.

Intervenciones de Gestion/Coordinacion: La coordinacion de la atencion es la

esencia de la gestion de casos. Ello implica mantener la comunicacion con los
pacientes, cuidadores y los diferentes profesionales, servicios y ambitos
asistenciales que intervienen en el proceso. El apoyo para transitar por el sistema
es muy importante en las personas con ELA ya que precisan de multiples
proveedores por lo que contar con un profesional como punto fijo de referencia
durante el curso de su proceso ha demostrado ser un elemento clave para
garantizar la continuidad. (figura 1)

Las intervenciones de seguimiento y coordinacion se concretan en la revisidn y
seguimiento del plan asistencial para verificar si la persona esta recibiendo el
conjunto de servicios adecuado a su situacion.

La frecuencia del sequimiento dependera del nivel de complejidad, de la etapa
de la enfermedad y de las necesidades del paciente y familia.

Puede hacerse en la consulta, a través del teléfono o mediante otras tecnologias
de comunicacidon (TICs). El objetivo es introducir los cambios necesarios en el
plan establecido para dar respuesta a las necesidades del momento y futuras.

4. EL SEGUIMIENTO DOMICILIARIO (Fig. 1)

Un seguimiento y coordinacion adecuados entre ambitos asistenciales, llevado a

cabo por las EGCs tanto del hospital (EGCh) como de atencion primaria (ECGc), podra
evitar ingresos y frecuentaciones innecesarios.
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- En el domicilio, el paciente continla en el circuito, pudiendo entrar en
comunicacion con el Equipo Multidisciplinar a través de la EGCh y con AP a través de la
ECGc por contacto directo a los teléfonos corporativos.

- Cuando la situacion del paciente, por lo avanzado de la enfermedad, desaconseje
el traslado al hospital para su seguimiento en la Consulta Interdisciplinar, se solicitara el
apoyo del equipo de soporte domiciliario de Cuidados Paliativos.

DERIVACION DESDE LAS
CONSULTAS EXTERNAS DE NRL

$

‘ Enfermera Gestora de Casos _—
Empresa terapias
respiratorias

Z 1 N =

Captacién de . ! PLANIFICACION Atencion
pacientes con ELA y Valoracién . Cita e.nllu. _ » ATENCION BN —> ?:5:::?: ‘
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v’ Salud Mental Coordinaciéon Especialistas:
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Fig. 1. Circuito de entrada / actuacion de la EGC

Puntos Clave

* El elemento nuclear de la Gestion de Casos es el trabajo interdisciplinar y en
equipo, centrado en la persona.

* La Gestion de casos tiene como objetivo fundamental mejorar la calidad de vida
de los pacientes con problemas de larga evolucion y elevada complejidad que
requieren cuidados de alta intensidad.

* Un factor clave del éxito de la gestion de casos es la supervision de la evolucion
del paciente adoptando una orientacidon proactiva para anticiparse a los
problemas y prevenir complicaciones, situaciones de crisis y reingresos.
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Uno de los valores de la gestion de casos en el SAS es la atencion a las personas
que cuidan, reconociéndolas como parte de los servicios sanitarios, cuya labor,
indispensable para la sostenibilidad del sistema, no esta exenta de riesgos y
consecuencias negativas para la salud. La EGC ejercera un papel de

“recurso” fundamental para estas personas.
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Cuestionarios, test e indices de valoracion enfermera en formato para uso clinico:
http://www.sas.juntaandalucia.es/principal/documentosAcc.asp?pagina=pr_des

a_innovacionsg
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VIil. ATENCION PRIMARIA EN LA ELA

La Atencion Primaria de Salud es el primer nivel de acceso ordinario de la poblacion al
SSPA y se caracteriza por prestar atencion integral y continuada a la salud. Con
frecuencia, la primera consulta de un paciente sobre algun sintoma relacionado con la
ELA, es a su equipo de Atencidn Primaria.

1. Diagnostico de sospecha

El profesional de Atencion Primaria debe mantener una alta sospecha sobre los sintomas
de inicio de la enfermedad. Puesto que es una enfermedad de baja prevalencia, sera
necesario procurar de manera activa el conocimiento sobre la ELA y facilitar la formacion
continuada.

El diagndstico precoz de la enfermedad es beneficioso por varios motivos

* Adelanta el tratamiento con terapia neuroprotectora. Esto no significa necesariamente
que se prolongue la vida del paciente, pero la atenuacion del deterioro neuronal
aumenta el tiempo de autonomia y calidad de vida de las personas afectadas.

* Reduce los tratamientos innecesarios.
* Facilita la deteccidon de complicaciones y la prescripcion de tratamientos sintomaticos.

* Permite, si lo desea el/la paciente, planear su vida y plantear decisiones sobre su
enfermedad.

Signos y sintomas de alarma

Los primeros sintomas de la enfermedad suelen ser vagos e inespecificos de ELA.Es
posible que el paciente refiera que hace tiempo que los tiene, pero no les ha dado
importancia hasta ahora.

* Es necesario pensar en una ELA si encuentra:

- Debilidad, como pérdida de fuerza o como torpeza; de inicio mas frecuente en
miembro superior, pero puede comenzar por otros grupos musculares de las
extremidades o cefalicos. Si se inicia en una mano, elfla paciente puede describir
torpeza para actividades de habilidad. Si se inica en una pierna, puede describir
tropiezos frecuentes o falta de equilibrio.

- Atrofia, que en fases iniciales ya puede verse en eminencia tenar e interdseos. -
Fasciculaciones, raramente referidas por el paciente, que no suele verlas; pueden ser
descritas por un familiar o buscadas por el médico: mantenga la observacion con buena
luz sobre los grupos musculares de extremidades, torax o abdomen; si existe abundante
paniculo adiposo es necesaria la palpacion; en la lengua buscar en los bordes laterales,
no confundir con temblor de protusidn. Son fasciculaciones erraticas, de baja frecuencia
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e irregulares (las fasciculaciones benignas se dan sobre una zona concreta de un
musculo, son requlares, varias por segundo y desaparecen en minutos u horas).

- Disartria o disfonia, a veces descrita como dificultad para formar palabras, como
cambios en la calidad de la voz o como voz nasal.

- Disfagia, a veces descrita como atragantamientos frecuentes.

- Calambres musculares o rigidez (espasticidad) o entumecimiento.

- Reflejos vivos (la hiperreflexia se da en fases mas avanzadas).

- Rie o llora sin encontrarle sentido, labilidad emocional.

- Las quejas se repiten o los sintomas se generalizan

* Es necesario intensificar la sospecha de ELA ante la presencia combinada de varios
sintomas o signos de los anteriores.

* En ocasiones existe historia de sospecha de patologia traumatoldgica (del tunel
carpiano, radiculopatias...), patologia laboral (neuropatia por movimientos repetidos,
disfonia por esfuerzo...), estrés o cansancio, sospecha de anemia, patologia alérgica
(astenia primaveral, disfonia alérgica...), dietas de adelgazamiento, depresion, etc.

Derivacion

* Estd indicada la derivacion a Neurologia ante cualquier sintoma de los anteriormente
descritos, al no encontrar etiologia y al progresar o sumarse distintas areas de
afectacion. También si existen antecedentes familiares de ELA, otras enfermedades
neurodegenerativas o demencia.

2. Seguimiento

* EIEquipo de Atencion Primaria garantiza la continuidad de cuidados; para esto necesita
la coordinacion con el Equipo del paciente en el hospital, y el conocimiento directo del
paciente y cuidadores.

* El seguimiento debe realizarse tanto en consultas a demanda del paciente o la familia,
como en consultas programadas por el Equipo de Atencion Primaria, en domicilio o en
el centro de salud.

* El seguimiento habitual del paciente y la relacion que se establece, debe permitir
abordar temas como las preferencias del paciente para el final de la vida. Por eso, la
Atencion Primaria es uno de los dmbitos fundamentales para llevar a cabo el proceso
de Planificacion Anticipada de las decisiones.

* El seguimiento debe incluir, al menos, la valoracion de los siguientes signos y sintomas
de la enfermedad

1. Sialorrea

2. Disfagia

3. Pérdida de peso
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4. Disnea-ortopnea

o

Conservacion de la capacidad de toser

6. Alteraciones psiquiatricas-psicologicas: depresion, ansiedad, labilidad emocional,

insomnio

7. Alteraciones musculares: debilidad muscular, calambres, espasticidad

8. Alteraciones del lenguaje

9. Estrefimiento

10. Dificultades de comunicacidn-aislamiento

11. Claudicacion familiar

* Ademas, es necesario estar atentos a las demandas expresadas o sugeridas en aspectos
como la sexualidad y la salud reproductiva.

* El seguimiento es necesario para el diagnodstico de complicaciones o agravamiento de
la enfermedad; los cuidadores no siempre pueden valorar signos de alerta. ¢ Del
seguimiento del paciente se derivan decisiones clinicas como tratamiento en domicilio,
derivacidn a urgencias o derivacion para interconsulta.

* La coordinacién de Atencion Primaria con el resto de los profesionales que atienden al
paciente con ELA es fundamental. Desde el inicio se establecera una via de
comunicacion fluida entre Atencion Primaria y la Unidad Multidisciplinar que atiende al
paciente a través de la Enfermera Gestora de Casos.

En caso de requerimiento de técnicas domiciliarias o en las fases finales de la

enfermedad, el Equipo de Atencidén Primaria debe establecer una comunicacion y

coordinacion estrecha con el Equipo de Cuidados Paliativos.

* El seguimiento incluye la valoracion del riesgo de exclusion social del paciente y la
familia.

* Los recursos sociales pueden aumentar la calidad de vida de las personas.
* El seguimiento incluye dar la informacion que se solicita por el paciente, y desarrollar
estrategias para el procesado de la informacion médica por el/la paciente y la familia.

3. Duelo y Recuperacion

* El seguimiento habitual del paciente con ELA y la relacidn que se ha establecido con la
familia, hacen que el nivel de Atencidn Primaria sea el mas adecuado para ayudar a las
personas en su duelo.

* Ademas, en la mayoria de los casos, es el Equipo de Atencidon Primaria el que
permanece en contacto con la familia después del fallecimiento del paciente con ELA;
por tanto, al que pueden acudir para expresar los pensamientos y las preocupaciones
sobre la muerte de la persona querida, mostrar su afliccidn, confiar las dificultades de
afrontamiento o las incertidumbres para esta nueva etapa de su vida, sin el ser querido.

* El duelo se define como una reaccion adaptativa natural, normal y esperable ante la
péerdida de un familiar o ser querido; también puede ponerse en marcha antes de la
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pérdida. No debe ser considerado como una enfermedad, pero si como un problema de
salud; por esto, los profesionales de Atencion Primaria se implican y establecen esta
relacion de ayuda, procurando el uso de activos para el afrontamiento, frente a la idea
del sufrimiento pasivo.

* Actitud sanitaria frente al duelo normal.

- Una persona o familia puede solicitar ayuda formalmente, o el médico identifica
una demanda sanitaria como solicitud de ayuda tras una pérdida afectiva (puede ser
anticipada). Si no existe esta demanda, se recomienda no intervenir y hacer seguimiento
de la situacion en 2-3 meses.

- Habitualmente es eficaz la escucha activa, facilitar la expresion emocional, dar
normalidad a las reacciones, confirmar a la familia el buen cuidado que ha tenido de su
familiar, reafirmar la idea de que la muerte se ha producido sin sufrimiento, resolver las
dudas que persistan respecto al proceso de la muerte de su familiar o facilitar informacion
sociosanitaria.

- Recomendar la vuelta a las actividades sociales y laborales y apoyar la toma de
decisiones menores, pero desaconsejar la toma de decisiones importantes.

- En personas con duelo normal no esta indicado el asesoramiento psicoldgico ni
el tratamiento con psicofarmacos. Ansioliticos e hipnoticos, si se usan, deben serlo a
demanda, por periodos cortos y a dosis minimas.

- Detectar el duelo patoldgico o complicado, para intervenir y evitar su
consolidacion.

* Mala evolucién del duelo.
El duelo puede complicarse o no resolverse, y asi encontramos alguna de estas
situaciones: duelo ausente con negacidn del fallecimiento; duelo inhibido con anestesia
emocional; duelo prolongado mas de los 12 meses o detenido en la fase Il, de rabia y
culpa; duelo no resuelto detenido en fase lll, sin afrontamiento de la vida cotidiana; duelo
con intensa reaccion emocional mantenida en el tiempo; duelo enmascarado con
sintomas somaticos; reacciones de aniversario anodmalas. Es necesario identificar
factores de riesgo de mala evolucion de duelo. En el caso de ELA pueden ser: muerte tras
una larga enfermedad, dolientes en edad temprana o tardia, aislamiento social,
sentimiento de responsabilidad sobre la muerte, relacion de intensa dependencia con la
persona fallecida, magnificacion de aspectos del duelo normal, historia depresiva previa,
crisis economica, laboral o judicial, falta de apoyo sociofamiliar, o pérdida del contexto
social o religioso en inmigrantes.
- Ademas, es necesario identificar rasgos psicologicos o conductas que complican el
afrontamiento: ansiedad, depresidn, conductas compulsivas, alcohol, psicofarmacos...
- Ayudar al afrontamiento como en el duelo normal. Se pueden afiadir recursos como
grupos de autoayuda o grupos terapéuticos.
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- En personas con duelo de riesgo o duelo complicado puede estar indicado el
asesoramiento psicoldgico. Ansioliticos e hipndticos, si se usan, no deben interferir el
desarrollo del duelo con sedacion excesiva. La prescripcion de antidepresivos requiere
criterios de episodio depresivo mayor.

- Identificar potenciales conductas autolesivas (sustancias de abuso, ideas de suicidio).

- Considerar la derivacion a Salud Mental.
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VIII. INTERVENCION PSICOLOGICAY
EMOCIONAL. PACIENTE DE ELA Y SU
ENTORNO

1. Preparacion al diagnostico.

La manera en la que el paciente de ELA recibe su diagndstico va a influir en la actitud que
adopte frente a la enfermedad; por ello debemos cuidar el modo y la informacion que se
le transmite sobre el prondstico, intentando proporcionarsela poco a poco, para que
pueda ir asimilando el alcance de la enfermedad. Es interesante ir aprovechando cuando
el paciente muestra inquietud e interés por saber mas, en este sentido hay que estar
alerta ante las reacciones defensivas que pueda mostrar, ya que seran signos de bloqueo
emocional.

Es decisivo no quitar la esperanza al paciente ni a su familia sin crear falsas expectativas.
Dentro de la tristeza, malestar y desmoralizacion que pueda tener el afectado, debemos
procurar hacerles entender que cada ELA es diferente, y que estamos ante una
variabilidad importante.

Es aconsejable en estos primeros momentos tratar de conocer los factores que mas le
influyen positiva o negativamente en su bienestar, para saber transmitirle de la forma
mas iddnea el diagnostico. Es importante encontrar el punto de encuentro intelectual
y emocional con la persona afectada, para saber hasta donde podemos llegar.

Tenemos que intentar ajustarnos al ritmo de la persona en su proceso emocional para ir
transmitiendo la informacion e ir planteandole la toma de decisiones terapéuticas que
esta enfermedad conlleva. Consideramos que el planteamiento de toma de decisiones
no debe hacerse de forma precoz, ya que en los primeros meses tras el diagnostico se
sienten bloqueados emocionalmente e incapaces en numerosas ocasiones de haber
podido asimilar la informacion. Es mejor aprovechar alguna situacion clinica para
iniciar la discusion sobre estos temas.

El estilo de afrontamiento que haya tenido la persona a lo largo de su vida ser3,
posiblemente, el que adopte en el proceso. Cada persona se adapta o acepta el
diagndstico basicamente en funcion de su estilo de afrontamiento y de los recursos
sociales y familiares con los que cuenta.

También podemos encontrar un bloqueo emocional adaptativo en las fases iniciales. Se
trata de un mecanismo de defensa, lo que pretende es disminuir el impacto emocional
de la situacion dolorosa. A corto plazo ayuda a manejar la angustia, pero no debe
dilatarse en el tiempo.
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Hay que diferenciar el tipo de respuesta evitativa. Si nos encontramos ante la negacion
de soporte social, demandas excesivas de atencidn o trastornos del suefio, y persisten,
seria necesario derivar a Salud Mental, ya que son formas inadaptativas de
afrontamiento capaces de conducir a comportamientos de riesgo que agravan el
problema. Hay que tener presente que la tristeza es un estado emocional coherente con
la circunstancia que tienen en ese momento.

Es interesante proporcionar herramientas para reducir la angustia (relajacion,
visualizacion etc.) con el fin de que puedan emplearlas a medida que empiecen a
enfrentarse a la realidad emocional que implica ir asumiendo el diagnostico de ELA.
Siempre es aconsejable evaluar la posible existencia de alteraciones o trastornos
psicoldgicos previos al diagndstico. Esta circunstancia es decisiva para poner en marcha
otros factores protectores.

Habitualmente pueden aparecer oscilaciones o inestabilidad en la autoestima ante la
pérdida progresiva de las capacidades. Debemos favorecer que los pacientes de ELA
busquen sentido a su vida y nuevos objetivos, a pesar de la incertidumbre y
discapacidad que genera esta enfermedad, tratando de buscar formas de superar
limitaciones practicas, esto les permitira ajustarse mejor a la dependencia que
implica el progreso de la enfermedad.

Hay que ir evaluando de forma periddica los problemas de comunicacion que van a ir
apareciendo para realizar las acciones preventivas y de adaptacion a los sistemas
alternativas o aumentativos que requiera el afectado con el fin de mantener su capacidad
de comunicacion. Es imprescindible para poder conservar su bienestar
psicoemocional en unos niveles aceptables.

Realizar una evaluacion cognitiva del paciente siempre es aconsejable, para detectar
sintomas de demencia frontotemporal (DFT) o deterioro cognitivo. Para los cuidadores
y familiares es determinante conocer este dato, con el fin de poder comprender mejor al
afectado y ajustar sus comportamientos a las dificultades que va a afnadir la DFT en los
cuidados del dia a dia.

2. Asumir la dependencia. Cuando la enfermedad se hace visible
Lo mas dificil para un enfermo de ELA cuando se enfrenta a la pérdida de sus capacidades
mas basicas, es la preservacion del rol familiar ante su pareja e hijos, la vulneracion de los
limites de la intimidad al que se ve sometido por su alta dependencia y la aceptacion de
ayuda por parte de los demas.

Para preservar su autonomia en la toma de decisiones, es fundamental facilitar al
paciente, de forma precoz, sistemas alternativos de comunicacion y formar a su
entorno familiar en el manejo de dichos dispositivos.
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Diferenciar tristeza de depresion en estas etapas es decisivo para derivar a unidades de
salud mental que puedan apoyar con tratamiento farmacoldgico o psicoterapéutico. Al
ser una enfermedad dinamica vamos a tener cambios en el estado animico como
mecanismos de ajustes y adaptacion ante las nuevas pérdidas de capacidades, asi como
sintomas de ansiedad que suelen estar fuertemente asociados.

La ansiedad asociada en estos momentos es una respuesta anticipatoria ante situaciones
que pueden ser reales o no y que entrafan un riesgo. Hay que entender que es habitual
una ansiedad adaptativa, ya que les va a facilitar poner en marcha recursos para las
amenazas que se van a presentar. En numerosas ocasiones las dimensiones fisioldgicas
de la ansiedad se confunden con sintomas propios de la progresion de la enfermedad
(sensacion de ahogo, mareos, parestesias, sudoracion etc.)

Debemos promover que manifiesten sus miedos ya que al compartirlos se reducen y
constituyen una oportunidad para encontrar recursos de afrontamiento. Es fundamental
la expresion emocional, y evitar el aislamiento tanto del afectado como del cuidador.

Lo mas habitual es que en las etapas en las que el paciente pierde las capacidades mas
esenciales como caminar, hablar o comer, presente un trastorno adaptativo; paraello la
intervencion psicoldgica dispone de técnicas somatosensoriales de manejo y regulacion
emocional (relajacion profunda, respiracion abdominal, relajacion muscular progresiva
de Jacobson), técnicas cognitivas de contencidn o resolucion de problemas y, en ultimo
lugar, las técnicas conductuales que son las que van a permitirnos aprender a enfrentar
las situaciones amenazantes que esta enfermedad conlleva.

Es imprescindible que la sintomatologia fisica esté controlada para comenzar a trabajar
el plano psicoldgico y emocional. Fomentar en esos momentos la busqueda de nuevas
metas y cambios de rol en la vida o favorecer las relaciones de apoyo y la participacion de
voluntariado en las labores de acompafiamiento, van a facilitar el clima vivencial de los
cuidados diarios.

Para aliviar la tristeza, lo primero es tratar de conocer las causas de sufrimiento o
malestar, y no hacer inferencias. Debemos controlar los factores que mas les
preocupan, que suelen ser la alta dependencia y la modificacidn de rutinas y horarios
de sus familiares.

Vivir la situacion de dependencia como una carga para los demas, va a dificultar mucho
la aceptacion de cuidados y el ajuste emocional. Es por tanto imprescindible
diversificar el papel del cuidador para que no recaiga en una sola persona

Respecto a los cuidadores hay que detectar los recursos propios y potenciarlos, asi como
redirigir aquellos que se usan de forma inadecuada. Los sentimientos de culpa e
incompetencia son habituales ante la sobrecarga de tareas y funciones que deben
desarrollar en los cuidados de un paciente con ELA.

105



Documento de Consenso para la

Atencion a los pacientes de
* Esclerosis Lateral Amiotrofica

Es aconsejable que puedan participar en Grupos de Ayuda Mutua, donde encontrar el
espacio para compartir sus vivencias y aprender estrategias de afrontamiento de mano
de otros cuidadores.

En este sentido, las estrategias Al Lado de la Consejeria de Salud de Andalucia van
dirigidas a la atencion a los problemas graves de salud continuados en el tiempo, que
comprometen el proyecto vital de la persona afectada y su familia en distintos grados y
ordenes de la vida cotidiana.

El objetivo de la estrategia "Al Lado ELA”, iniciada en 2011, es el de propiciar los mejores
apoyos posibles a la persona y familia afectadas, partiendo de la cooperacidn entre
servicios y asociaciones, con la perspectiva de la recuperacion, a través de la ganancia
efectiva en salud.

En la mayoria de las ocasiones es imprescindible el conocimiento y uso de Sistemas
Aumentativos y Alternativos de Apoyo a la Comunicacion (SAACs), que permitan al
paciente transmitir sus deseos, pensamientos y sentimientos. Sin duda esto facilitara su
cuidado y disminuird el aislamiento emocional que esta enfermedad genera y les
permitira sequir teniendo un papel activo dentro de la familia.

Los factores protectores mas influyentes van a ser:
o Disponer de un cuidador principal formado
o Una adecuada reorganizacion familiar
o Apoyo social percibido
o Aceptar y usar las ayudas técnicas y los SAAC.

Hay que tener presente que, aunque podamos contar con la figura de un psicélogo dentro
del equipo multidisciplinar para las situaciones mas complicadas en el manejo
terapéutico del paciente, la familia va a constituir el soporte basico de apoyo
psicoemocional del afectado a lo largo de todo su proceso.

3. Situacidn avanzada

En las etapas mas avanzadas el afectado muestra miedo ante la pérdida de control sobre
la propia vida debido a las grandes limitaciones que la enfermedad le provoca, a la
pérdida de la autonomia y la dignidad. En definitiva, miedos asociados a la anticipacion
de la muerte.

Es fundamental dar informacidn sobre los cuidados y medidas terapéuticas para el
control de los sintomas que mas les preocupan, haciéndoles saber que van a tener una
participacion activa en las decisiones y la planificacion al final de la vida.
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Siempre hay que explorar las creencias tranquilizadoras que tenga el afectado.

En este punto de la enfermedad nos vamos a encontrar habitualmente con una situacion
de agotamiento del cuidador, de mayor aislamiento social provocado por la alta
dependencia e importantes dificultades en la comunicacion.

Nuestro objetivo sera aumentar la calidad de vida y el bienestar emocional, del propio
afectado y su cuidador principal, asegurandoles la disponibilidad y presencia de un
equipo asistencial domiciliario que les acompanie a lo largo de este proceso.

Puntos clave:

* Hay que diversificar desde el comienzo de la enfermedad el papel del cuidador
para que no recaiga en una sola persona.

* Favorecer que los pacientes de ELA busquen sentido a su vida y establezcan
nuevos objetivos.

* Es imprescindible, para poder conservar el bienestar psicoemocional en unos
niveles aceptables y preservar su rol familiar, que tanto los afectados de ELA
como sus cuidadores se formen en el manejo de SAAC.

* Debemos cuidar lainvasion del espacio vital debido a las necesidades del cuidado
y preservar su autonomia en la toma de decisiones.

* Es importante favorecer el contacto con los movimientos asociativos como la
iniciativa Al Lado ELA
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IX. INTERVENCION SOCIAL EN LA ELA

1. Introduccidn. Funciones del profesional del Trabajo Social

El perfil del profesional del Trabajo Social como apoyo y recurso social en si mismo, es
imprescindible para el acompanamiento emocional de los pacientes y su familia, ya que
conocen las carencias y necesidades sociales que inciden en el proceso salud
enfermedad, identifican las redes familiares y sociales de ayuda y, promueven la
utilizacion de los recursos disponibles y el bienestar de las familias.

El modelo de intervencion integral constituye una forma eficiente de trabajo con los
pacientes que sufren enfermedades neurodegenerativas, sus familias y la red social en la
que se insertan. En los casos de ELA es imprescindible, ademas del abordaje biomédico
de las diferentes especialidades clinicas, abordar tres frentes de forma interrelacionada:
los aspectos cognitivos, los sociales y los rehabilitadores, para maximizar de forma
holistica las facultades de las personas enfermas, de su familia y de su entorno.

Se trata, por tanto, de predecir los sintomas clinicos y la posible respuesta sociofamiliar
y realizar la anticipacion, entendiendo esta como la potenciacion de la calidad de vida
antes de que el deterioro se produzca. Siempre teniendo en cuenta la participacion activa
de la persona con ELA y su familia y el acceso a los activos que proporciona su entorno,
incluidos los servicios sanitarios. Para todo esto es necesario una valoracion exhaustiva
del paciente que incluya ocupacion, preferencias, intereses, capacidad de afrontamiento,
y su ambito relacional: redes sociales (caracteristicas estructurales de las relaciones
mantenidas por una persona), apoyo social (forma de ayuda que la persona puede recibir)
y actividad social (frecuencia de contactos sociales que se mantienen en una
determinada red, independientemente del apoyo recibido).

2. Trabajo Social en atencion sanitaria. Objetivos.

- Reforzar el empoderamiento para la salud de las personas.

- Promover la corresponsabilidad.

- Garantizar la atencion continuada integral de las personas con ELA y, en general, todas
aquellas que requieran atencion integral.

- Favorecer el enfoque intersectorial.
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- Participar en el diagndstico integral, prevenir el deterioro social y mejorar la calidad de
vida de los y las pacientes con ELA.

- Promover la investigacion de los factores sociosanitarios relacionados con la ELA.

- Potenciar laformacion de losy las profesionales en los aspectos e implicaciones sociales
de la ELA.

3. Procedimiento de intervencion

Una vez diagnosticada la enfermedad, la profesional de referencia derivara a la

Unidad de Trabajo Social para la primera valoracion.

Es importante resaltar que esta atencion debera ser lo mas temprana posible para lograr

la maxima eficacia posible.

* Estudio y analisis de las demandas recibidas y necesidades detectadas con incidencia
en el proceso de salud-enfermedad. En los casos de ELA se debe actuar no sélo de forma
reactiva, atendiendo las derivaciones (desde las diferentes especialidades, AP y/o EGC),
sino también de forma proactiva coordinando actuaciones con los Servicios de
Neurologia y/o Medicina Interna para la captacion temprana de las personas enfermas.

* El proceso de diagndstico social serd realizado cuando el o la paciente tenga el
diagndstico establecido por profesionales del ambito sanitario y como aportacion
global al plan de tratamiento. Para ello, seran relevantes variables sociales como
aspectos relacionales de la persona, descripcion de la unidad de convivencia, situacion
econdmica, condiciones de la vivienda. Muy importante es el analisis detallado de la
unidad familiar y su autonomia y capacidad para afrontar los retos de la enfermedad, o
bien si necesitan ayudas externas.

* Informacion, orientacion y asesoramiento de las posibles alternativas y recursos
existentes.

* Gestion y aplicacion de recursos.

* Coordinacion y derivacion sociosanitaria.

* Ayuda a la persona enferma en su reinsercion y aceptacion de la enfermedad,
facilitando la informacion comprensible y adaptada a sus necesidades.

* Intervencion socio-familiar y prevencion de situaciones de conflicto.

* Deteccion de situaciones de estrés mediante formulas grupales de intervencion que
desarrollen propuestas de ayuda mutua entre familias y autoayuda entre pacientes.

* Coordinacion con el equipo asistencial.

* Promover la participacion social y la comunicacion con el movimiento asociativo.

* Participacion en actividades de docencia e investigacion relacionadas con la ELA.
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4. Papel del Trabajador Social en el equilibrio familiar.

En sus funciones, el Trabajador Social apoya y colabora con la familia realizando el
seguimiento de sus necesidades. La intervencion del Trabajo Social amplia la vision del
diagnostico y trata no solo los problemas en la evolucion de la enfermedad sino que
incide en los factores sociales que afectan a esa persona (familiares, econdmicos,
higiénicos, habitabilidad, equilibrio psicoldgico, apoyo en toma de decisiones, etc.) que
influyen notablemente en el curso de la enfermedad en términos de calidad de vida.

Por tal motivo debe encontrarse cerca de la familia en todo momento. Para ello es
imprescindible la coordinacidon entre los Trabajadores Sociales de sus centros de
referencias mas cercanos: Centro Hospitalario, Centro de Atencidn Primaria, Servicios
Sociales Comunitarios y Asociaciones. Esta colaboracion amplia el abanico de recursos
disponibles, agiliza los tramites administrativos y va a priorizar las necesidades mas
urgentes y basicas.

La necesidad de adaptarse a los cambios que genera la ELA en un determinado paciente
son de tal calibre que pueden producir un desequilibrio en el entorno familiar que el
Trabajador Social puede detectary proporcionar apoyo y ayuda interviniendo en algunas
situaciones:
* Que uno de los miembros se identifique como cuidador principal e interrumpa la
realizacion de sus funciones habituales.
* Que se produzcan alianzas entre el paciente y ese cuidador y se aislen del resto.
* Que se sobreproteja al paciente y no se le facilite expresar sus miedos y deseos.
* Que otro miembro de la familia realice las funciones propias del paciente y pierda
su rol familiar.
* Que lafamilia se aisle del resto de su red social y sus relaciones mermen.
* Que algun miembro de la familia decida, opine y tome decisiones por el paciente.

En cuanto a los recursos sociales, actuaciones y prestaciones que garantizan a todas las
personas ayudas para mejorar la calidad de vida del paciente y de su entorno social,
contamos con:

5. Recursos Sociales y Ayudas existentes en el Sistema PUblico Andaluz. En el Anexo
VI se recogen cuales son las prestaciones y ayudas existentes de las que podria
beneficiarse un paciente de ELA. Estas ayudas pueden ser ampliadas y detalladas por el
trabajador o trabajadora social del centro de salud, por los servicios sociales, por el
hospital de area o por las asociaciones de ELA. Ademas, existen exenciones y
bonificaciones a las que pueden acceder las personas afectadas: IRPF, impuesto de
sucesiones, deducciones por reformas en eliminacion de barreras arquitectodnicas,
exenciones en impuestos de matriculacion y circulacion, etc.”
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6. LAS ASOCIACIONES DE PACIENTES EN LA ELA. ELA ANDALUCIA

ELA Andalucia es una ONG sin animo de lucro creada en 2005, Declarada de Utilidad
Publica en 2012 y de ambito andaluz. Con sede en Sevilla, nace de la iniciativa privada de
un grupo de familiares con la finalidad de promocionar toda clase de acciones y
actividades asistenciales, sanitarias y cientificas en busca de un interés comun v licito
como es luchar contra la ELA y mejorar el bienestar de las personas afectadas de ELA 'y
sus familias.
La Asociacion cumple una funcion de canalizacion hacia el itinerario sanitario y social que
una persona deberia cumplir tras recibir el diagndstico, asesorando a la familia sobre los
recursos socio-sanitarios disponibles y en relacion a las decisiones importantes que
deberan ir tomando a medida que la enfermedad avance.
En este sentido, el apoyo emocional es decisivo para ayudar al afectado y a su familia a
encarar la enfermedad, sintiendo que tiene un referente en el que poder apoyarse. En
esta tarea, la Asociacion cuenta con un plan de acogida, apoyo psicoldgico
individualizado y Grupos de Ayuda Mutua para los cuidadores, con el fin de amortiguar
el gran impacto emocional que supone recibir el diagnostico de ELA.
Las actuaciones estratégicas de ELA Andalucia son:

1. Acogiday atencidn directa a las familias tras el diagndstico de ELA

2. Potenciacion de los servicios de la Asociacion para afectados y sus familias

3. Promover la mejor atencion socio-sanitaria para las personas con ELA

4. Defensa de los derechosy el bienestar de las personas con ELA

Ademas, la Asociacidon ELA Andalucia también gestiona sus propios recursos y servicios
con el fin de paliar las carencias que desde la Administracion Publica no se cubren:
1. Informacion y orientacion sobre los recursos sociales publicos existentes para la
discapacidad por la enfermedad
2. Asesoramiento y apoyo psicoldgico a la familia para afrontar el diagndstico con
la actitud mas adaptativa

3. Atencion Social y Psicologica On-line

4. Visitas domiciliarias

5. Red de apoyo entre familias y Grupos de Ayuda Mutua provinciales

6. Préstamo de material de ayuda para la autonomia dia a dia y sistemas para la
comunicacion.

7. Servicio de Fisioterapia Domiciliaria, cuando el presupuesto lo permite

8. Informacion sobre los avances en investigacion y ensayos clinicos en marcha.

9. Contactoy citas de trabajo con todas las Unidades Interdisciplinares que atienden
a las personas con ELA en todos los hospitales de Andalucia

10.Programa de Voluntariado

11.Campanas de sensibilizacion social en relacidn a la Esclerosis Lateral Amiotrofica
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12.Pagina web www.elaandalucia.es con informacion actualizada de todo lo que
acontece en la ELA en Espana y en el mundo. Mediante nuestro boletin trimestral
y Newsletter

13.Informacion, contacto y comunicacion constante con las familias por todos los
medios disponibles: telefénico, correo electrdnico, redes sociales y pagina web

La Asociacion ELA ANDALUCIA tiene su lugar fisico de atencion a las familias en:
C/ Fray Isidoro de Sevilla n° 1, planta 2, modulo 201 E-F, 41009 Sevilla
TIfno: 954 343 447 - 628 099 256 6 WhatsApp
Mail: ela.andalucia@gmail.com
Pagina web: www.elaandalucia.es
Facebook: ELA Andalucia Asociacion
Twitter: @ela_andalucia

Puntos clave:

* Contacto precoz con los profesionales de Trabajo Social mas cercanos al lugar de
residencia del paciente (Centro de Salud, Asuntos Sociales, Servicios Sociales
Comunitarios).

* Solicitar los recursos necesarios una vez que el diagnostico de ELA sea definitivo.

* Informar de los recursos existentes cuando vayan apareciendo las dificultades.

* Contactar con la Asociacidon de pacientes y familiares de ELA que exista en la
localidad o Autonomia.
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X. AYUDAS TECNICAS A LA COMUNICACION
ENLAELA

1. Introduccion:

Comunicarse es vital para las personas. Debido a las caracteristicas propias de la ELA,
la capacidad del habla puede verse afectada. El Logopeda es el especialista que trabaja
sobre el habla, la deglucidn y la comunicacion en general. La ELA de tipo bulbar es la que
generalmente incide desde el primer momento sobre las funciones de la comunicacion,
la deglucidny la respiracion.

Segun los expertos, es aconsejable iniciar la terapia incluso antes de la instauracion de los
sintomas con vistas a evitar un deterioro superior a lo deseable. En fases iniciales, el
paciente puede incluir ejercicios respiratorios y su aplicacion a la voz, ejercicios de
movilidad cervical y orofaringea, trabajo articulatorio de voz y de respiracion.

Lo ideal, en los Centros que dispongan de estos profesionales, es que el médico
rehabilitador sincronice estrategias de tratamiento y objetivos asistenciales con el
logopeda para tratar los problemas relacionados con la comunicacion y la deglucion en
los pacientes con ELA.

Cuando la ELA avanza y se observan signos evidentes de mayor afectacion que
repercuten de manera importante en la inteligibilidad del habla, se debe optar por los
Sistemas Aumentativos o Alternativos de Comunicacion (SAAC) que complementen o
sustituyan al lenguaje oral.

Estos sistemas son dispositivos tecnoldgicos que nos ayudan a comunicarnos cuando el
habla oral se hace dificil o imposible y, ademas, no se pueden mover las manos para
escribir.

La comunicacion en la ELA, siempre es posible. Existe una amplia gama de sistemas
alternativos que se adaptan muy bien a las necesidades y capacidades que conserva el
usuario y ayudan al éxito de la comunicacion.
2. Sistemas de comunicacion segun capacidades:

* Voz
En los casos en los que el volumen de voz se ve reducido no siendo audible, pero si
existiendo movilidad de la lengua y reducida disartria, se recomienda el uso de un
amplificador de voz como sistema aumentativo de comunicacion.

* Movilidad en dedos
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Si la comunicacion oral no es posible, pero si mantiene suficiente movilidad de las
extremidades superiores, se optara desde comunicadores basicos (ej.: paneles de

comunicacion) hasta sistemas de comunicacidon tecnolégicamente mas avanzados,
como el Type and Speak para Android en tableta y teléfono movil.

Si la pérdida de voz es completa y usa la tecnologia para comunicarse, un altavoz
bluetooth es apropiado para la buena relacion con los demas.

Para personas de avanzada edad no diestras en el uso de nuevas tecnologias, el terapeuta
y la familia creardn paneles o libretas de comunicacion segun los intereses
comunicativos del paciente y, partiendo de un nUmero reducido de pictogramas para ir
aumentando segun sus demandas comunicativas y segun vayan adquiriendo destrezas
en el uso de este tipo de comunicadores.

Es adecuado ir introduciendo progresivamente un sistema de voz digitalizada, para lo
cual existen algunos programas gratuitos y disefiados a tal fin para teléfonos moviles,
tabletas y ordenadores. De esta forma, se evita una sustitucion brusca de la
comunicacion oral que avanza hacia un sistema alternativo de comunicacién en el que el
afectado siempre es el protagonista de este proceso y, asi se evitan rechazos del paciente
a que su voz sea sustituida de forma repentina por una voz mecanica.

* Control de la cabeza
En los casos en los que no exista movilidad de las extremidades superiores, pero
conserven movilidad en el cuello, se entrenara a la persona en el uso de sistemas
alternativos a través de la cabeza (eViacam, SmartNav, Eva Facial Mouse o las Gafas
laser).

* Mirada
Cuando la persona ha perdido la movilidad en el cuello y en las extremidades superiores
e inferiores, la forma de poderse comunicar como medio alternativo seran dispositivos
controlados a través del movimiento ocular, con tecnologia; Tobii e Irisbond Primma o
Duo y, sin tecnologia, paneles de comunicacion con la mirada.

En definitiva, el objetivo de todos ellos es potenciar la Autonomia Personal y la calidad
de vida individual y familiar. La comunicacion es vida, es vestir esa idea que nos ronda,
expresar problemas o preocupaciones, opiniones, agradecimientos... es mantener
relaciones familiares y sociales con toda su riqueza.

La Asociacion ELA Andalucia ofrece informacion, asesoramiento y valoracion de los
soportes o dispositivos mas adecuados segun la fase de la enfermedad en la que se
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encuentre el paciente y ademas cuenta con un sistema de préstamo para sus socios:
Paneles de comunicacion, timbres inalambricos, smartnav, tablet, Irisbond,
controladores de entorno, etc. (Anexo VII: Triptico Dispositivos de ayuda a la
comunicacion)

Enlaces de interés
* Irisbond duo: http://www.irisbond.com/productos/irisbond-duo

* Asociacion Andaluza de Esclerotis Lateral Amiotrofica: http://www.elaandalucia.es/

* SmartNav: https://www.naturalpoint.com/smartnav/

Bibliografia

* Basil, C; Puig de la Bellacasa, R. (Eds.) (1999). Comunicacion aumentativa. Curso
sobre sistema y ayudas técnicas comunicacion no vocal 2° Edicion. Madrid IMSERSO
Gardeazabal, L. (Eds.) (1989). Aplicaciones del ordenador y de las nuevas tecnologias
en la ayuda a personas con discapacidad. San Sebastian; Servicio Editorial Universidad
del Pais Vasco.
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XI. CUIDADOS PALIATIVOS EN LA ELA

DEFINICION Y CRITERIOS DE INCLUSION.

Los Cuidados Paliativos (CP) pretenden mejorar la calidad de vida de las personas
afectadas de ELA y de sus familias cuando se enfrentan a los problemas asociados con
una enfermedad amenazante para la vida, a través de la prevencion y el alivio del
sufrimiento, incluyendo la relacion de ayuda en el duelo, si fuera necesario.

En el caso de la ELA, es necesario realizar una identificacion precoz y una valoracion y
tratamiento impecables del dolor y otros problemas fisicos, psicosociales y espirituales.
Es importante realizar esta tarea de manera temprana, al mismo tiempo que se emplean
otros tratamientos que intentan prolongar la vida, como la administracion de riluzol, el
tratamiento rehabilitador o el soporte nutricional y respiratorio, ademas se incluiran
aquellas investigaciones necesarias para comprender y manejar mejor las
complicaciones clinicas penosas®.

Y esto es asi porque en la ELA la evolucion previsible conlleva un estado de gran
complejidad en la fase avanzada y terminal de la enfermedad y la fase agonica requerira
sedacion paliativa, generalmente por disnea o sufrimiento refractarios. Por tanto, se
entiende que las personas atendidas con este enfoque asistencial son los pacientes en
situacion terminal, situacion avanzada, situacion agonica?, y en fases precoces con alta
complejidad.

Los cuidados paliativos seran proporcionados desde Atencion Primaria (AP) en los casos
menos complejos y se recomienda la atencion compartida con los recursos avanzados de
CP en los casos complejos 34, ya sea a través de los profesionales de los Equipos de
Cuidados Paliativos Domiciliarios (ECPD) o de las Unidades de Cuidados Paliativos (UCP)
en caso de precisar ingreso hospitalario, incluido un posible ingreso para respiro familiar

Se debe considerar la atencion compartida con los recursos avanzados de CP cuando
exista sufrimiento intenso, problemas psicoldgicos o sociales, sintomas rapidamente

progresivos y dificultades para la planificacion anticipada de decisiones.

Los CP contienen elementos de especial relevancia que hay que cuidar:
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1. La comunicacion en CP: Informacion y relacion clinica.

La comunicacion implica siempre una transmision de informacion y el establecimiento
de la relacidn clinica. Es imprescindible que los profesionales tengan conocimientos,
habilidades y actitudes de comunicacion, entender la informacion como un proceso
gradual y la planificacion anticipada de decisiones como un derecho, para conseguirlo
hay que tener la formacion adecuada en cada dmbito de atencion.

La informacion gradual y la planificacion anticipada de decisiones constituyen los dos
elementos principales en la comunicacion con la persona con ELA y su familia, que debe
ir adaptandose a sus necesidades y deseos. En general, la informacion sobre los asuntos
relacionados con el final de la vida no deberia incluirse en la primera entrevista, salvo que
el paciente lo pida o se espere un deterioro muy rapido de su capacidad mental y de
comunicacion. En la ELA se debe plantear de forma precoz y se han identificado seis
indicadores para recomendar iniciar una conversacidn sobre los cuidados al final de la
vida:

- Solicitud del paciente o la familia

- Sufrimiento intenso psicoldgico, social o espiritual

- Aumento significativo de las necesidades de opioides

- Disfagia que requiera sonda nasogastrica o PEG

- Disnea, sintomas respiratorios o CVF < 50%

- Pérdida funcional en dos segmentos (bulbar, EESS, EEII).®

En las sucesivas visitas se debe informar sobre las posibles formas de evolucién de la
enfermedad, y estar atento a la oportunidad de conversar sobre sus preferencias
respecto a los cuidados al final de la vida. Se recomienda valorar reiteradamente estas
cuestiones. Para ello:

- Al final de cada entrevista, resumir la informacion y preguntar si hay alguna otra
cuestion que quieran preguntar sobre su enfermedad o tratamientos.

- Valorar si el paciente no desea recibir mas informacion.

- Sihay que tomar decisiones importantes sobre sus tratamientos, preguntar si quiere
ser informado o prefiere que informemos a alguien de su familia, o a todos a la vez

- Siel paciente quiere participar, continuar el proceso de informacion gradual.

- Si prefiere no ser informado y no participar, debemos respetar ese derecho, aclarar
quién seria la persona representante, y volver a valorar esa preferencia mas adelante
por si cambia.

- Si el paciente cambia de actitud o preferencias, su nueva decision debe prevalecer
sobre las anteriores, incluso sobre las registradas como VVA (Voluntades Vitales
Anticipadas).
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Por otro lado, la comunicacion debe incluir la planificacion anticipada de los cuidados al

final de la vida sobre cuestiones como:

- Ladecision de fallecer en el propio domicilio o gestionar un ingreso hospitalario que
evite el paso por urgencias,

- Laidentificacion de un representante en caso de que no pueda expresar su voluntad

- La posibilidad de retirada o de no inicio de medidas de soporte como ventilacion o
nutricidn enteral por sonda

- Cuestiones practicas como la provision de farmacos, instrucciones para situaciones
de crisis o problemas previsibles, o los teléfonos de contacto.

2. Control de sintomas en CP en la ELA
(Ver capitulo de “Presentacion clinica”, “Tratamiento farmacologico”)

Durante las fases iniciales e intermedias de la enfermedad, los distintos profesionales del
equipo multidisciplinar detectan la aparicion de sintomas e instauran tratamiento. En las
fases mas avanzadas habra una transicion, que debe ser gradual y coordinada, entre los
recursos de CP y el resto de profesionales, de manera que algunos de los tratamientos
continuaran prescribiéndose, otros podran retirarse o modificarse, y habra farmacos que
se introduzcan preferentemente en este periodo.

Sintomas y problemas neuro-musculares. El equipo de CP valorard las opciones

terapéuticas con el paciente teniendo en cuenta sus preferencias y revisara
periddicamente su eficacia y efectos adversos.

- Evaluar el control de sintomas como calambres, rigidez muscular, hipertonia o
espasticidad.

- Proporcionar ortesis si precisa

- Control del programa de ejercicios para prevenir rigidez articular y contracturas.
Comprobar que los familiares y cuidadores son capaces de ayudar en estos
programas y que manejan al paciente de modo seguro.

Sialorrea. Valorar el tratamiento prescrito y su eficacia, considerar ajustes en la dieta,
tratamiento postural y cuidados de la boca.

Sintomas psicoldgicos. La ansiedad e insomnio pueden tratarse con benzodiacepinas,

neurolépticos o hipndticos para el insomnio, si fallan las medidas no farmacoldgicas; el
posible empeoramiento de la funcion respiratoria por estos farmacos suele ser bien
compensado con la VMNI. La depresion o las crisis de panico pueden beneficiarse del uso
de antidepresivos ISRS.
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Sintomas respiratorios. En fases avanzadas la debilidad afecta a la musculatura

respiratoria, y constituye el principal motivo de fallecimiento en la ELA. El tratamiento

debe abordarse por parte de los neumologos conjuntamente con CP (Ver capitulo

“Neumologia y Fisioterapia respiratoria”)

- Encaso de retencion de secreciones se recomienda:

©)

©)
@)
®)

Fisioterapia respiratoria, tos asistida manual o mecanica y aspiracion.
Aerosolterapia con broncodilatadores y/o mucoliticos

Hidratacion correcta y la administracion de mucoliticos por via general.

En la situacion preagdnica y agonica, cuando el esfuerzo de la tos resulta
ineficaz o conlleva mas sufrimiento que alivio, utilizar antisecretores y retirar
los mucoliticos y aspiracion.

- Encaso de disnea”?, los farmacos para su control en CP son sobre todo los opioides:

(@]

Sulfato de morfina via oral, SNG o PEG; se inicia con 2,5 mg cada 4 horas, con
rescates de la misma dosis cada hora si es preciso. Ajustar cada dia segun las
dosis de rescate precisadas. Existen comprimidos de 10 y 20 mg y solucion
oral en vial de 5, 10y 20 mg.

Como alternativa, cloruro maérfico SC o IV a dosis del 50-33% de la dosis oral,
cada 4 horas, con posibilidad de rescates cada 15 o 20 minutos (fijar un
maximo de 2 o 3 rescates sequidos tras los cuales se esperara 3-4h). Enambos
casos las dosis se ajustan diariamente segun los requerimientos de rescates.

- Consideraciones sobre la VMNI desde el punto de vista de CP:

o

o

Deberia instaurarse antes de presentar una situacion de emergencia.
Prevencion y tratamiento de los posibles efectos secundarios, como las
Ulceras por presion.

Requiere informar sobre la expectativa de mejoria de los sintomas vy la
evolucion habitual hacia una mayor dependencia del respirador.

Plantear la toma de decisiones (traqueotomia o sedacion paliativa) cuando la
VNI sea insuficiente

Estreiiimiento: El médico o médica que prescribe los opioides debe indicar medidas

generales y laxantes para tratar el estrenimiento secundario (ver apartado I.5.b).
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3. Cuidados al final de la vida en la ELA @

En el marco del proceso de Planificacion Anticipada se deberian valorar las
preocupaciones y miedos del paciente, que suelen incluir el miedo a una "mala muerte”.
Hablar sobre los cuidados al final de la vida puede aliviar ese temor. Deberia incluir

informacion sobre la posibilidad de que el profesional no indique todos los tratamientos
posibles si los considera futiles (limitacion de esfuerzo terapéutico), que el paciente
rechace alguno de los tratamientos que se le propongan (rechazo de tratamiento) y la
posibilidad de indicar una sedacion paliativa en caso de que la disnea se hiciera
refractaria. Cualquiera de estas posibilidades es ética y se recomienda que se registre
como VVA.

La limitacién de esfuerzo terapéutico (Ver capitulo de “Etica y Legislacion”) debe
decidirse de modo consensuado, con la intervencion de al menos dos profesionales
médicos de los servicios implicados en su atencion y habiendo oido la opinion de la
enfermera que cuida al paciente. Este proceso de decision debe quedar registrado en la
historia clinica y debe informarse adecuadamente a la familia de los motivos que
aconsejan laretirada del tratamiento de soporte vital, explicandoles que no se retiraran
las medidas de confort, sino que se intensificaran.

Cuando se decide la retirada de la VM invasiva se deben sequir las mismas
recomendaciones; los protocolos de retirada de VMI en la UCl se basan en el consenso de
I A\Y

expertos e incluyen medidas como el “counseling” y el control de sintomas mediante
opioides, benzodiacepinas y anticolinérgicos.

En caso de duda se recomienda consultar con el Comité de Etica Asistencial de referencia.

En el caso que el paciente rechace la traqueotomia, se debera intensificar el tratamiento
farmacoldgico para la disnea y ansiedad. Si no se logra un adecuado control, seran
considerados como sintomas refractarios e indicar la sedacion paliativa, que requiere
consentimiento informado del paciente o de su representante y una vez iniciada la
sedacion se puede indicar una retirada gradual de la VMNI, ajustando los parametros de
ventilacion, para evitar prolongar la agonia.

4. Sedacion paliativa 7:9:*°

La sedacion paliativa se define como la administracion de farmacos, en las dosis y
combinaciones requeridas, para reducir la conciencia de un paciente en situacion
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terminal y aliviar adecuadamente uno o mas sintomas refractarios; con su
consentimiento, o si no es factible, con el de su familia o representante.

En la sedacion paliativa hay que considerar tres aspectos: Indicacion, Consentimiento y
Procedimiento.

Indicacion de la sedacidn paliativa. La indicacion de sedacion paliativa es el sintoma

refractario, definido como aquel que no puede ser adecuadamente controlado sin

disminuir el nivel de conciencia pese a intensos esfuerzos durante un “tiempo razonable”.
Este “tiempo razonable” para intentar tratamientos no sedativos debe ser adecuado a la
situacion, evolucion y prondstico, asi en una situacion avanzada o terminal con
expectativa de supervivencia de semanas o meses, puede ser razonable mantener el
tratamiento no sedativo un tiempo mas largo y en el caso de una situacion agoénica, con
expectativa de supervivencia de horas o dias, el tiempo razonable debe ser lo mas breve
posible.

Los principales sintomas refractarios en la ELA son la disnea, la ansiedad y el sufrimiento
emocional. Si el paciente con ELA rechaza la ventilacion mecanica o se decide limitacion
de esfuerzo terapéutico, la disnea sera un sintoma refractario por lo que la retirada de la
ventilacion debe hacerse bajo sedacion.

Consentimiento de la sedacion paliativa. El consentimiento del paciente es un requisito

fundamental en la sedacion paliativa. Una comunicacion franca desde las primeras fases
permite acordar con el enfermo la sedacion en caso de que la disnea o los sintomas
neuropsicologicos se hagan refractarios a los tratamientos. Para ello se recomienda tener
en cuenta todos los elementos de la comunicacion, la informacion y la planificacion
anticipada de decisiones que ya se han mencionado.

Procedimiento de la sedacion paliativa. El procedimiento consiste en la administracion

de farmacos sedativos para disminuir el nivel de conciencia, tanto como sea preciso, para
aliviar el sintoma refractario. En algunos casos puede ser suficiente una sedacion
superficial, que permita al paciente percibir la compaiiia y cuidados de sus seres queridos,
pero si el sintoma refractario es la disnea con frecuencia es necesaria una sedacion
profunda. Puede ser intermitente, lo que permite aliviar el sufrimiento emocional
refractario, despedirse de los seres queridos o atender a tareas pendientes y si los
periodos sin sedacion requieren constantes rescates debe pasarse a sedacion continua,
que es lo habitual en la fase agonica.

El farmaco de eleccion para la sedacion paliativa es el Midazolam, que se presenta en
ampollas de distintas concentraciones (5 mg/5 ml, 15 mg/3 ml) por lo que se debe pautar
siempre en mqg y revisar la presentacion para comprobar los mililitros correspondientes.
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Tiene una vida media de 2-5 h por lo que las dosis se deben repetir cada 4 h o pautarse en
infusidn continua.

Midazolam Via intravenosa

La induccion en pacientes no tomadores de benzodiacepinas puede iniciarse con
1,5-3 mq iv. Se pueden diluir en 10 ml de suero fisioldgico. A los 5 minutos se
evalla la respuesta y se puede repetir la misma dosis cada 5 minutos hasta llegar
al nivel de sedacion en el que se disminuye o anula la percepcion del sintoma
refractario. La dosis total alcanzada se denomina dosis de induccion.

La perfusidn continuaiv en 24h se pauta multiplicando por 6 la dosis de induccidn.

Los rescates en caso de que disminuya el efecto y reaparezca el sintoma son la
misma dosis de induccion, y se repiten cuantas veces sea necesario hasta lograr
el nivel de sedacion adecuado.

Farmacos concomitantes: se debe pautar el tratamiento sintomatico con cloruro
morfico para la disnea o el dolor (dosis similares a las de midazolam durante la
inducciony en la perfusion) y butilescopolamina para las secreciones respiratorias
(dosis de 60 a 180 mg/dia).

Midazolam Via Subcutanea. Es la via de eleccion en cuidados paliativos domiciliarios.

Inicia su accion en 5-15 minutos. Se recomienda colocar una palomita SCy ensefar a la

persona cuidadora a administrar los rescates.

En lainduccion:

Si no tomaba benzodiacepinas previamente o en pacientes debilitados, se usa
dosis de 2,5- 5 mg

Si tomaba benzodiacepinas la dosis es de 5-10 mg. Si esta dosis no es eficaz se
puede repetir a los 20 minutos.

Cuando se pretende una sedacion urgente y profunda se utilizan dosis doble de
las mencionadas.

La perfusion continua subcutanea

Se administra mediante una bomba elastomérica

Sino se dispone de infusor, se pautan bolos cada 4h.

La dosis de infusion sc. inicial, si no era tomador de benzodiacepinas, es 0,4-0,8
mg/h, y si ya las tomaba sera 1-2 mg/h.

También se puede calcular multiplicando por 6 la dosis de induccion.
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- Usar otros farmacos Utiles en el control de sintomas en el mismo infusor:
butilbromuro de hioscina o escopolamina en caso de estertores; haloperidol,
metoclopramida, octedtrida u ondansetron como antieméticos;

- -levomepromazina como neuroléptico sedativo y cloruro mérfico en caso
de dolor o disnea.

Puntos Clave

1. Los CP son un enfoque asistencial que atiende de modo integral a pacientes en
situacion de enfermedad avanzada, terminal, o0 agonica, y a sus familias, cuidando las
necesidades fisicas, psicoldgicas, sociales y espirituales.

2. EnlaELA, el momento de iniciar este enfoque debe ser precoz, simultaneamente con
tratamientos que intentan frenar la progresion y las medidas de soporte.

3. Se debe solicitar valoracion por los recursos avanzados de CP cuando se detectan
necesidades o problemas de mayor complejidad: sufrimiento intenso, problemas
psicologicos o sociales, sintomas rapidamente progresivos, o dificultades para la
planificacion anticipada de decisiones.

4. Serecomienda, alos profesionales, tener formacion en habilidades de comunicacion.

5. Se recomienda familiarizarse con el uso de la morfina por via oral, subcutanea o por
PEG, para el manejo sintomatico de la disnea.

6. En la planificacion anticipada conviene adaptarse a las preferencias del paciente
respecto a su grado de informacidn y participacion en la toma de decisiones. Si lo
prefiere, puede delegar en un representante.

7. Se recomienda dialogar con el paciente (o su representante si lo prefiere) sobre la
probabilidad de que la disnea o el sufrimiento se hagan refractarios y requieran una
sedacion paliativa.

8. En la sedacion paliativa el farmaco de eleccion es midazolam via subcutanea, junto
con morfina y butiescopolamina por las mismas vias para el alivio de la disnea y las
secreciones.
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XIl. ASPECTOS ETICOS Y JURIDICOS EN LA
ASISTENCIA A PACIENTES CON ELA

Los principales problemas éticos que se plantean en la asistencia a personas con ELA 'y
sus familias estan relacionados con la indicacion y el consentimiento de medidas de
soporte vital, por limitacion del esfuerzo terapéutico (no inicio o retirada por
considerarlas futiles), por rechazo de tratamiento (posible negativa por parte del
paciente) y la sedacion paliativa en caso de sintomas refractarios (2).

En cuanto al marco juridico debemos resaltar las normas contenidas en la Ley 41/2002 de
Autonomia del Paciente, y en la Ley 2/2010 de Derechos y Garantias de las Personas ante
el Proceso de la Muerte.

1. Informacion sobre el diagnostico y prondstico de la ELA

La dificultad para un diagndstico de certeza (ver capitulo de presentacion clinica y
proceso diagnostico) y la prudencia respecto a la informacion en caso de incertidumbre
sobre una enfermedad progresiva y grave (ver capitulo de factores prondsticos),
plantean un conflicto si se retrasa el diagnostico y es necesario informar para planificar
medidas de soporte. Ya se ha comentado en el capitulo anterior que la informacion es un
proceso gradual, no un acto Unico, donde resulta imprescindible la valoracion de las
preferencias del paciente respecto a: a) el grado en que desea ser informado; b) si quiere
participar en las decisiones respecto a sus tratamientos, c) si quiere hacer participe a su
familia, d) si prefiere no ser informado y delegar en un representante la participacion en
las decisiones y e) los posibles cambios en esas preferencias a lo largo de la enfermedad

2. Consentimiento informado(2)

El consentimiento informado debe entenderse como un proceso deliberativo, en el que
se proporciona informacion gradual al paciente para que pueda tomar las mejores
decisiones posibles, desde el respeto a sus deseos, valores y creencias. Normalmente el
consentimiento sera verbal y debera quedar registrado en un documento o en la historia
clinica.

El proceso deliberativo en la ELA esta condicionado por el prondstico de supervivencia
limitada, la necesidad de medidas de soporte vital, porque con frecuencia afecta la
capacidad de comunicacion oral, y porque puede cursar con deterioro cognitivo que
afecte a la capacidad de tomar decisiones.
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Por otro lado, el consentimiento informado requiere informacion comprensible,
voluntariedad (ausencia de coaccion) y capacidad 3. Y también hay que tener en cuenta
que en el proceso de consentimiento informado y planificacion anticipada, puede estar
presente el sesgo que los factores emocionales introducen en nuestras decisiones y
preferencias de futuro, y los cambios que se producen en las distintas fases de adaptacion
a la enfermedad 4,5. Las fases de adaptacion descritas por Kubler Ross para el cancer en
fase terminal, pueden ser superponibles a las de adaptacion a la ELA. Son las fases de
negacion, rabia o ira, pacto, depresion y aceptacion, que no ocurren necesariamente en
esa secuencia, ante lo cual se recomienda:

- Valorar reiteradamente las preferencias del paciente a lo largo de la enfermedad. El
paciente tiene derecho a cambiar cuando lo considere oportuno. La Planificacion
Anticipada de Decisiones (PAD) tiene preferencia sobre una Declaracion de VVA
realizada previamente.

- Reforzar el apoyo emocional y la comunicacion antes de tomar una decision

- Mejorar la formacion en habilidades de comunicacion 6.

Es importante determinar una posible incapacidad para decidir si se sospecha una
demencia fronto-temporal, que deberd ser analizada por profesionales expertos en
valoracion neurocognitiva (ver capitulo de neurologia), aunque una afectacion cognitiva
no tiene por qué incapacitar al paciente para dar su consentimiento y tener en cuenta sus
preferencias. En caso de duda debe primar la consideracion del paciente como capaz.

Determinar una posible incapacidad es responsabilidad del facultativo que atiende al
paciente apoyandose en la consulta a otros especialistas. Para ello se debe evaluar si
tiene dificultades para comprender la informacion, si retiene defectuosamente dicha
informacion, si no utiliza la informacién de forma ldgica, si falla en la apreciacion de las
posibles consecuencias de las diferentes alternativas, y si no logra tomar finalmente una
decision o comunicarla.

En caso de incapacidad, o si el paciente expresa su preferencia de no ser informado y
delega en otra persona la participacion en las decisiones, se recurre al consentimiento
por representacion, cuyo criterio principal debe ser el respeto a las preferencias
expresadas por el paciente previamente. Si se desconocen, se sequira el criterio de juicio
sustitutivo, es decir, lo que la representante estima que habria preferido el paciente si se
encontrara capaz (consentimiento implicito). Si se desconocen ambos, se recurre al
criterio de mayor beneficio, lo que el representante considera mas beneficioso para el
paciente, en cantidad y calidad de vida.

El consentimiento para la sedacion paliativa no necesita la firma de un documento de
consentimiento informado. Se recomienda que se plasme por escrito en la historia clinica
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(ver capitulo de Cuidados Paliativos). Existe la obligacion por parte del profesional de
consultarlo el registro de Voluntades Vitales Anticipadas, por si ya esta explicitado en el
documento (DVVA) por parte de la persona afectada de ELA.

3. Registro de Voluntad Vital Anticipada (VVA)

En Andalucia existe un registro de VVA. El paciente que quiera registrar su voluntad
puede hacerlo en uno de los puntos habilitados a tal fin en hospitales y Centros de Salud.
El Portal de Salud de la Junta de Andalucia proporciona informacion completa al
respecto.

El articulo 19 de la Ley 2/2010 de Derechos y Garantias de las Personas ante el Proceso
de la Muerte, establece los deberes que tienen los profesionales ante la VVA:

a) proporcionar informacion y asesoramiento al respecto, incluida la recomendacion,
indicacion o consejo, reflejando los deseos de la persona en relacidn a la actuacion sobre
el final de lavida, en caso de no ser capaz de decidir, b) respetar los valores e instrucciones
registradas y c) consultar la existencia de VVA en el registro y su contenido, bien sea por
via telematica o mediante una llamada a Salud Responde (telf. 902 505 060),

A medida que se agrava la situacion del paciente, no es recomendable el registro de un

DVVA vy si la PAD, registrada en la historia clinica por los profesionales que atienden al

paciente. Tanto el DVVA como la PAD debe contener las preferencias del paciente sobre

al menos cuatro cuestiones:

- Alimentacion a través de sonda (normalmente de gastrostomia),

- Ventilacion mecanica (normalmente no invasiva, excepcionalmente ventilacion
invasiva mediante traqueotomia),

- Sedacion paliativa en caso de sintomas refractarios (especialmente la disnea y
sintomas neuropsicoldgicos),

- ldentificacion de la persona que lo representara en la toma de decisiones en caso de
incapacidad.

4. Limitacion del esfuerzo terapéutico (LET) y rechazo de tratamiento (7)

La LET es un término bastante aceptado en nuestra lengua, que se refiere a la retirada o
el no inicio de medidas terapéuticas porque el profesional sanitario las considera futiles,
porque solo consiguen prolongar la vida bioldgica, pero sin posibilidad de recuperacion
funcional, y con una minima calidad de vida para el paciente. Se suele referir a la retirada
o no inicio de tratamientos de soporte vital, aunque no exclusivamente.

La LET es una indicacion médica, de la cual se debe hacer participe al paciente y/o a la
familia.
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Laindicacion de LET se basa en la consideracion de la futilidad de las medidas de soporte
vital. La definicion mas precisa de futilidad (Schneiderman, Jecker y Jonsen 8,9) es la
actuacion profesional cuya aplicacion esta desaconsejada en un caso concreto por no ser
clinicamente eficaz (comprobado de forma estadistica), no mejorar el prondstico, no
mejorar sintomas o enfermedades intercurrentes o porque produciria previsiblemente
efectos perjudiciales desproporcionados respecto al beneficio esperado para el paciente,
o sus condiciones familiares, economicas

El Rechazo de Tratamiento es otra modalidad de limitacidon de tratamientos de soporte
vital. En este caso es el paciente quien tiene la iniciativa de no iniciar o retirar las medidas
de soporte, y se lo comunica al equipo asistencial.

En ambos casos se debe informar adecuadamente al paciente y su familia de las
consecuencias de dicho rechazo y continuar la atencion con otras medidas adaptables a
su situacion.

5. Aspectos juridicos
La ley 41/2002 de Autonomia del paciente. Es el marco legal que regula en Espana los

derechos y obligaciones en materia de autonomia del paciente e informacion vy
documentacion clinica. Los articulos mas relevantes son:

Articulo 4, sobre el derecho a la informacidn. Los pacientes tienen derecho a:

- Conocer, ante cualquier actuacion en su salud, toda la informacion disponible.

- Tenerrespeto a su voluntad de no ser informada.

- Lainformacion, como regla general, se proporcionara verbalmente.

- Sedejara constancia en la historia clinica.

- Comprendera como minimo la finalidad y la naturaleza de cada intervencion, sus riesgos
y SUs consecuencias.

Articulo 5, sobre el derecho a la informacion, establece que:

- Eltitular de ese derecho es el paciente.

- También seran informadas las personas vinculadas a él, si el paciente lo permite de
manera expresa o tacita.

Cuando el paciente carezca de capacidad para entender la informacion, ésta se pondra
en conocimiento de las personas vinculadas a él por razones familiares o de hecho.

El derecho de los pacientes a la informacidn puede limitarse por la existencia acreditada
de un estado de necesidad terapéutica ("Privilegio Terapéutico”). Un abuso no justificado
de esta excepcion puede llevar a una “conspiracion de silencio”.
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Articulo 8, sobre el consentimiento informado, establece que

- Toda actuacion en el ambito de la salud de un paciente necesita su consentimiento libre
y voluntario una vez recibida la informacion y valorado las opciones posibles.

- Elconsentimiento sera verbal por regla general.

- Se prestard por escrito en caso de intervencion quirurgica, procedimientos invasivos, y
procedimientos que suponen riesgos o inconvenientes de notoria y previsible
repercusion.

- El paciente puede revocar su consentimiento en cualquier momento.

Articulo 9, considera la posibilidad de que el paciente renuncie a recibir informacion. Cuando

el paciente manifieste expresamente su deseo de no ser informado:

- Se respetard su voluntad, haciéndolo constar documentalmente sin perjuicio de la
obtencion de su consentimiento para la intervencion.

- Se otorgara el consentimiento por representacion cuando el paciente no sea capaz, a
criterio del médico responsable.

- Sicarece de representante legal, el consentimiento lo prestaran las personas vinculadas
a él por razones familiares o de hecho.

La Ley 2/2010 de Derechos y Garantias de las personas ante el proceso de la muerte.

Articulo 5 define la Limitacion del Esfuerzo Terapéutico (LET), retirada o no instauracion de una
medida de soporte vital o de cualquier otra intervencion que, dado el mal prondstico de la
persona en términos de cantidad y calidad de vida futuras constituye, a juicio de los
profesionales sanitarios implicados, algo futil, que solo contribuye a prolongar en el tiempo una
situacion clinica carente de expectativas razonables de mejoria.

Articulo 10 regula la toma de decisiones en caso de incapacidad de hecho, que se realizarg, sin
perjuicio de lo que pudiera decidir la autoridad judicial, siguiendo este orden:

- 1°por la persona designada especificamente a tal fin en la declaraciéon VVA;

- 29porla persona que actue como representante legal;

- 3°porel conyuge o persona vinculada por analoga relacion de afectividad;

- 4°porlos familiares de grado mas proximo, y dentro del mismo grado, el de mayor edad.
El ejercicio de los derechos de los pacientes en situacidon de incapacidad se hara siempre
buscando su mayor beneficio y el respeto a su dignidad. Para la interpretacion de la voluntad
de los pacientes se tendran en cuenta sus deseos expresados previamente, pero también los
que hubiera formulado presuntamente en caso de encontrarse ahora en situacion de capacidad
(Voluntad implicita).
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Articulo 21 establece deberes respecto a la LET.

El médico responsable de cada paciente limitarda el esfuerzo terapéutico cuando la
situacion clinica lo aconseje, evitando la obstinacion terapéutica.

La justificacion de la limitacion debera constar en la historia clinica.

Dicha limitacion se llevara a cabo oido el criterio profesional del enfermero responsable de
los cuidados, y requerira la opinidn coincidente de, al menos, otro médico de los que
participen en su asistencia.

La identidad de dichos profesionales, y su opinion, seran registradas en la historia clinica.
Debemos tener en cuenta otros aspectos ético-legales que, aunque comunes con otras
circunstancias, adquieren especial importancia en el final de la vida, como el derecho a la
intimidad y confidencialidad, la prestacion de cuidados paliativos integrales, la habitacion
individual o el acompafamiento.

Puntos Clave

El consentimiento informado es un proceso de dialogo, que conlleva un documento
escrito en determinados casos.

Se recomienda preguntar las preferencias respecto al grado de informacion y
participacion en las decisiones que desea el paciente. La informacion se puede
graduar. Si el paciente lo prefiere, o si no es capaz, se recurre al consentimiento por
representacion.

Habria que “demostrar” la incapacidad (sospecha de demencia fronto-temporal u
otras) mediante valoracion neuropsicoldgica del facultativo responsable, que puede
consultar a otros especialistas.

Se recomienda una planificacidn anticipada de decisiones, que podria plasmarse en
un registro de la Voluntad Vital Anticipada.

La planificacion anticipada deberia incluir: alimentacion a través de sonda,
ventilacion mecanica, sedacion paliativa en caso de sintomas refractarios,
identificacion del representante en caso de incapacidad.

Laindicacion de limitacion de esfuerzo terapéutico por parte del médico, o el rechazo
de tratamiento por el paciente, pueden incluir la retirada o el no inicio de medidas de
soporte vital como la alimentacién por sonda o la ventilacion mecanica.
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Xlll. ORGANIZACION DE LA ASISTENCIA A
LA ELA EN ANDALUCIA

En el afo 1999 se publicaron por primera vez los estandares de calidad que debian
cumplirse en la atencidn clinica al paciente con ELA (Neurology 1999). La conclusion fue
que la asistencia por un equipo multidisciplinar era la medida mas eficaz para mejorar la
calidad de vida de los pacientes y prolongar la supervivencia.

Desde entonces se han realizado multiples estudios sobre la eficacia del tratamiento
clinico en la ELA en diferentes poblaciones y centros y la conclusion sigue siendo la
misma: TODOS LOS PACIENTES DEBEN SER ATENDIDOS POR UN EQUIPO

MULTIDISCIPLINAR (Neurology 2001, JINNP 2003, Neurology 2005, ALS and other motor
neuron disorders 2004, ANN 2009, Nature Rev Neurol 2016).

Es por tanto responsabilidad de todos los agentes implicados asegurar que todo paciente
diagnosticado de ELA en Andalucia sea atendido por un equipo multidisciplinar.

1.Caracteristicas de la atencion multidisciplinar a la ELA

La atencion multidisciplinar debe llevarse a cabo por diferentes especialistas, que no
especialidades, ya que deben ser profesionales identificados, por su formacion, su
experiencia y su implicacion con la enfermedad.
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Para proveer atencion especializada integral, a personas afectadas por ELA se debe

contar con:

Enfermeria Gestora de Casos Hospital: imprescindible como eje del
funcionamiento de la Unidad a todos los niveles

Neurologia

Neumologia

Rehabilitacion

Fisioterapia Motora y Respiratoria

Nutricion / Digestivo

Salud Mental

Cuidados Paliativos

Trabajo Social Hospital

Con la cooperacion necesaria, a tiempo parcial o completo, de los siguientes

profesionales:

Psicologo con formacion en Neuropsicologia
Neurofisiologia clinica

Genética

Logopedia

Terapia ocupacional

Cuidados Criticos y Urgencias Hospital y Prehospitalario
Asociaciones de Pacientes

En coordinacion con:

Enfermeria Gestora de Casos Comunitaria
Equipos de Hospitalizacion Domiciliaria
Medicina de Familia y Comunitaria
Trabajo Social Comunitario

Empresa Terapias Respiratorias

La atencidn multidisciplinar se debe realizar en un régimen de cita Unica en un espacio

expresamente habilitado para ello. De esta forma el paciente sera evaluado por todos los

especialistas necesarios en un espacio Unico. La EGC coordinara la atencion de los

especialistas y las otras funciones descritas en capitulos previos.

Es recomendable que los diferentes especialistas registren su evaluacion en una hoja de

evolucion comun en la Historia Digital (habilitando a tal efecto un episodio de consulta

especifico para la ELA). De esta forma, se evitan evaluaciones reiterativas y al paciente
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se le da un Unico informe de consulta que recoge la valoracion e indicaciones de todos los
especialistas.

2.0rganizacion de las Unidades de ELA en el SSPA

El objetivo de este documento es adaptar las recomendaciones establecidas a la
distribucion geografica de nuestra comunidad auténoma y a la estructura actual del
SSPA. de la manera mas eficiente posible.

Nuestra Comunidad Autdnoma tiene una poblacion numerosa y en una gran extension
geografica, lo que puede dificultar la accesibilidad a las Unidades de ELA.

Por otra parte, disponemos de una red de Centros Sanitarios con multiples niveles:
Hospitales Regionales, de Especialidades, Comarcales y CHARES que pueden facilitar
la atencion asistencial pero que hacen imprescindible potenciar la coordinacidn y tener
en cuenta algunas carencias como el que la mayoria de Hospitales Comarcales no
cuenta con Neurologia entre sus especialidades.

La propuesta de organizacion en nuestra Comunidad Autonoma para la atencion a los
pacientes con ELA que nos parece mas racional y eficiente con los recursos actualmente
disponibles debe contar con:

A. Una Unidad de ELA de Referencia en Andalucia, con designacion de CSUR
(Centros, Servicios y Unidades de Referencia del Sistema Nacional de Salud) y ERN
(European Reference Network) de Enfermedades Neuromusculares (EURONMD).
Las funciones de esta Unidad son:

a) Apoyo al diagnoéstico. Todos los pacientes con ELA en Andalucia tendran la
posibilidad de acudir, al menos una vez a lo largo del proceso asistencial, para
ser evaluados de forma presencial (diferente a 2° opinion).

b) Diagndstico genético y consejo genético (ELAs familiares)

c) Valoracion Neuropsicoldgica, esencial para la deteccion precoz de la
demencia Frontotemporal y otros trastornos cognitivos.

d) Asesorar a Atencion Primaria y Comarcales en la organizacion de la

asistencia a la ELA, estableciendo una via de contacto continuo y fluido,

potenciando la telemedicina.

e) Formacion de profesionales de otros centros que vayan a formar parte de un
Equipo Multidisciplinar.

f) Valoracion y coordinacion de los ensayos clinicos, asesorando al resto de
Unidadesy a la Asociacion.
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g) Hoja Clinica en Diraya COMUN en toda Andalucia. Proponemos una hoja de
registro normalizada que facilite el registro y explotacion de datos.

h) Garantizar junto con la Consejeria de Salud la aplicacion de una guia
asistencial comun, asi como su difusion y actualizacion para que sea una
herramienta Util y dinamica

i) En cada uno de los centros donde se trata adecuadamente a los pacientes con

ELA existen de forma continua iniciativas y experiencias de innovacion

particulares, muchas de las cuales merecen ser incorporadas a la practica clinica

habitual del resto de Unidades. La Unidad de Referencia tendria como una de sus
funciones valorar el impacto de las iniciativas locales y, en caso de resultar de

cumplir criterios de calidad y de utilidad para la comunidad ELA, difundirlas e

implantarlas.

B. Garantizar al menos una Unidad de ELA con Equipo Multidisciplinar completo por
provincia: una Unidad en TODOS los Hospitales Regionales y en el principal
Hospital de Especialidades de la provincia donde no exista Hospital Regional.
Estas Unidades Provinciales tendran como referente a la Unidad de ELA de
Referencia en Andalucia.

Estos equipos multidisciplinares deben configurar una Unidad con todos los

efectivos. El equipo nuclear debe reunirse de forma periddica, siendo recomendable

que también lo haga el equipo ampliado. Se estableceran acuerdos formales entre

las Unidades y los distintos profesionales para garantizar el acceso de los pacientes a

todos los servicios necesarios.

C. Equipos multidisciplinares para el seguimiento del tratamiento en los Hospitales
Comarcales, una vez el paciente ha sido diagnosticado en su Unidad de ELA
Provincial correspondiente. Los especialistas de estos equipos tendran como
referente a su correspondiente Unidad de ELA Provincial.

Es recomendable que en los Hospitales Comarcales / de Especialidades se organice la
atencion a los enfermos de ELA de forma similar a las UM Provinciales con el equipo
de especialistas necesario para la asistencia al paciente cerca del domicilio:
Neumologia, Nutricion, Fisioterapia, Cuidados Paliativos.

Este equipo estara coordinado también por la EGC y debe trabajar en estrecha
colaboracion con el equipo de Atencion Primaria. La EGC tendra acceso directo y
fluido a la EGC de la UM Provincial y al Centro de Referencia.

Una vez iniciado el sequimiento las visitas se realizaran como minimo cada 3 mesesy
deberan ser en acto Unico.
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3. Circuito del paciente

Dependera del tipo de hospital que le corresponda por zona. En cualquier caso, siempre
incluira al menos una visita en la Unidad de ELA Provincial correspondiente, aunque el
seguimiento lo haga en su Hospital Comarcal. El tener una valoracion en el principal
hospital de la provincia y el constatar que sus médicos responsables estaran en contacto
continuo con la Unidad Provincial a través de la EGC, disminuiria el temor e insequridad
l6gicos ante el diagndstico de ELA, una enfermedad de prondstico fatal sin tratamiento
disponible.

Fase I: Todo paciente que consulte a su MAP o cualquier otra especialidad (Medicina
Interna, ORL, Traumatologia, Neumologia, etc) con alguno de estos cuadros sindromicos
debera ser derivado con caracter preferente al Servicio de Neurologia que le
corresponda:

1. Disartria / disfagia progresiva

2. Debilidad progresiva + hiperreflexia (si se dispone de una RNM normal) 3.
Debilidad progresiva + atrofia muscular + fasciculaciones objetivadas por el
médico

4. Insuficiencia respiratoria restrictiva de causa desconocida

5. Datos de afectacion de neurona motora difusos en EMG

Resaltamos el término PROGRESIVO. Si los sintomas se han iniciado de forma aguda no
corresponden a un proceso compatible con ELA

A estos pacientes se les designara con un CODIGO ELA desde el momento de la primera
derivacion, que dara preferencia para la consulta y para las pruebas complementarias,
estableciendo un periodo maximo de espera de 1 mes tanto para la visita con el
Neurdlogo como para la realizacion de cualquier prueba. El objetivo es garantizar la
equidad, accesibilidad y el diagndstico precoz.

Fase Il: Hoja de derivacion llega a Neurologia General (NG) de su zona y sera citado con
una demora maxima de 1 mes. Una vez visto en NG, se solicitaran pruebas
complementarias, que se identificaran también con el CODIGO ELA y se realizaran con
una demora maxima de 1 mes.

Como minimo debe solicitarse:
* EMGYyYENG: debe incluir conducciones sensitivas y motoras y estudio de aguja
de musculos proximales y distales en MMSS y MMII.
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* RNM: craneal y cervical siempre. Ahadir dorsal si la afectacidn es exclusiva de
MMII

* HC a Neumologia: pruebas de funcion respiratoria para detectar una posible
afectacion restrictiva

* Analisis con CK (puede aumentar levemente por la denervacion)

»  Otras pruebas a criterio del Neurdlogo.

Se revisaran los resultados de nuevo en NG, asegurando que todos los resultados estan
en la Historia Clinica Digital (DAE), si no es posible, proporcionaremos una copia de la
prueba e informe en mano a todo paciente con Codigo ELA. La revision de pruebas no
sera posterior a 1 mes desde su realizacion.

Si se confirma el diagndstico derivar a Unidad de ELA Provincial donde sera citado en el
plazo maximo de 1 mes.

ATENCION PRIMARIA
Medicina Interna Detecciénde:
Traumatologia 1. Disartria / disfagia progresiva
ORL 2. Debilidad progresiva + hiperreflexia (si se dispone de una RM normal)
Neumologia 3. Debilidad progresiva + atrofia muscular + fasciculaciones objetivadas por el médico
Digestivo 4. Insuficiencia respiratoria restrictiva de causa desconocida
Neurofisiologia 5. Datos de afectacién de motoneurona difusos en EMG

Max 1 mes
DERIVACION A
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
RO TR  cooeoma
-RNM Max 1 mes
-FvC
-CK
Max 1 mes Resultados en Historia Digital!
Gestora de
Casos v'Hospital Regional: Unidad de ELA

UNIDAD ELA PROVINCIAL
Cédigo ELA : plazo < 3 meses

Seguimiento v"Hospital Comarcal: Equipo
cada 3 meses Multidisciplinar

Fase Ill. En la Unidad de ELA Provincial el paciente sera visto en un plazo maximo de 3
meses desde la asignacion inicial de Codigo ELA. En la Unidad se confirmara el
diagnostico, se completara el estudio, si lo requiere, con nuevas pruebas y se valoraran
todos los aspectos susceptibles de ser tratados por el Equipo Multidisciplinar. Se pautara
el tratamiento sintomatico indicado.
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Si el hospital del area del paciente es un Comarcal, la derivacion a su hospital de area

para continuar sequimiento se realizara siempre a través de la EGC, que programara las

visitas en acto uUnico.

Fase IV. El paciente podra ser derivado para valoracion en la Unidad de Referencia de

Andalucia bien a requerimiento propio o a iniciativa de la Unidad Provincial por cualquier

motivo que se considere relacionado con aspectos clinicos, especialmente valoracion

neuropsicoldgica, estudio genético o dudas en el diagnostico.

Ademas, se realizara sequimiento de pacientes que participen en ensayos clinicos y se

extraeran muestras bioldgicas para mantener en el Biobanco.

UNIDAD DE
ELA PROVINCIAL

Hospital Regional/
Especialidades

Neurélogo
Neumologo
Nutricién
RHB/ Fisioterapia NM
Fisioterapia respiratoria
Paliativos
Psicélogo
Logopedia
Terapia Ocupacional

(Un dia de consulta/semanal)

EQUIPO MULTIDISCIPLINAR
& > Hospital Comarcal
+ Neurdlogo
Neumdlogo
En WEB SAS: .
= Profesionales identificados Nutricion
=Cita Unica / Espacio Unico RHB/ Fisioterapia
= Tfno contacto de Gestor@ Casos Paliativos

= Hoja seguimiento COMUN en
DIRAYA
(Cddigo ELA/ Guia ELA adjunta)

Frecuencia consulta: segin

UNIDAD ELA DE REFERENCIA
ANDALUCIA (CSUR)

+ Neuropsicélogo
+ Biobanco
+ Investigacion traslacional

+ Comité evaluacion terapias
(Dos dias consulta/semamales

demanda
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4. Registro

La documentacion, codificacion y registro de enfermedades son tareas que,
especialmente en las enfermedades de baja prevalencia, nos permiten:

° tener datos fiables sobre la epidemiologia e historia natural de la enfermedad,

° conocer la carga sanitaria y social que suponen para una poblacidn,

° disefar circuitos de atencion a las personas afectadas,

° evaluar la calidad de la atencion prestada,

© desarrollar programas de prevencion, control o investigacion de la enfermedad.

En relacidn con la ELA estas tareas se concretan en:

Codificacion y documentacion: Tanto las historias clinicas como los informes de alta
deben reflejar de manera clara, especifica y no ambigua, el diagndstico de ELA y otros
necesarios para la codificacion en CMBD; también deben incluirse otros diagnosticos o
procedimientos si ayudan a comprender el proceso del paciente. El objetivo es facilitar la
recuperacion de datos. El cddigo CIE-9 para ELA es 335.20. El cddigo CIE-10 para ELA es
G12.2. Cumplimentacion del CMBD al alta hospitalaria.

Cumplimentacion Diraya

En Atencion primaria se cumplimentaran adecuadamente en Diraya las variables codigo
CIE-9 que completaran con el cédigo 335.20, Diagndstico_CIEg en la que buscaran
“Esclerosis Lateral Amiotrofica” y la variable Diagndstico Juicio Clinico que
cumplimentaran manualmente indicando el diagndstico que motiva la consulta, pero
siempre afadiendo que se trata de un paciente afecto de ELA.

También, si esta disponible, se cumplimentara Diraya hospitalizacion, consultas externas
y urgencias.

Registros hospitalarios/Unidad de Referencia

La Unidad de Referencia del SSPA debe disponer de un registro de pacientes con ELA
atendidos en ella. Este registro debe estar actualizado, disponible y accesible para su
consulta.

El registro debe estar en el ambito de los sistemas de informacidn del hospital. De
manera transitoria, cualquier archivo actual en formato electrdonico debe estar bajo las
medidas generales de sequridad informatica y de proteccion de datos del hospital. El
registro debe contener toda aquella informacion imprescindible y relevante que facilite
la consecucion de los objetivos arriba planteados.

5. Recomendaciones / Areas de Mejora
* Creacion de un Cddigo ELA que se adjudicaria al paciente desde que hay una
sospecha diagnostica.
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Obijetivo: llegar a alcanzar una demora diagndstica maxima de 3 meses desde la
primera sospecha hasta la confirmacion del diagnostico y acceso a una Unidad
Multidisciplinar (UM).

Disponer de un listado actualizado de los profesionales de las UM Provinciales y
del Centro de Referencia y facilitar el teléfono de contacto de la Gestora de Casos
de cada centro. Objetivo: Cualquier profesional que tenga dudas, las trasmitira a
su Unidad de Referencia a través de la EGC.

La Historia Clinica Digital comun debe ser la herramienta que facilite la
implementacion y sequimiento de estos protocolos y que sean lo mas interactivos
posible.

Seria funcion del Centro de Referencia mantener actualizada esta informacion,
asi como la creacion de una hoja especifica para la ELA que facilitaria el registro,
seguimiento y analisis de los datos

Asegurar el funcionamiento en régimen de cita Unica / espacio Unico para todos
los Equipos y Unidades Multidisciplinares independientemente de su nivel de
complejidad

XIV. INDICADORES DE CALIDAD, DIFUSION
Y REVISION DE LA GUIA

1. Calidad de la asistencia en la atencion de la ELA. Se considera que la asistencia es de

calidad si es accesible y equitativa para los pacientes y sus familias, adaptada a sus

necesidades, y proporciona una mejoria en todos los aspectos de su atencion fisica,

psicologica, emocional, social y profesional, de manera que puedan desarrollar su
proyecto vital de forma plena y satisfactoria para sus expectativas.

* Medida de la satisfaccion de los usuarios. Aunque en la calidad de la asistencia

pueden concurrir diversos aspectos como los cientifico-técnicos, es importante valorar la

calidad conociendo la satisfaccion de los afectados. La Unidad de Referencia de ELA del

SSPA vy, a ser posible, las Unidades Multidisciplinares Provinciales, contaran con una

encuesta de satisfaccion. La cumplimentacion se realizara una vez al afo, coincidiendo

con una revision. La Unidad de Referencia es responsable de la elaboracion de este
indicador.

* Indicadores de calidad. Es responsabilidad de la Unidad de referencia elaborar e

implementar aquellos indicadores que permitan asegurar una adecuada planificaciony
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gestion de los recursos sanitarios disponibles para la atencion de las personas con

ELA y sus familias, de manera que se pueda garantizar la alta calidad de la asistencia

y su accesibilidad en condiciones de equidad.

» Estos indicadores seran elaborados anualmente y podran ser incluidos en el
Contrato Programa Consejeria-SAS y SAS-Hospitales. Los indicadores se adaptaran a las
Unidades segun su nivel asistencial y composicion.

2. Revision

Como ya se ha dicho, la Guia Asistencial de ELA debe ser una herramienta practica. Util y
dindmica, elaborada para ayudar a los profesionales sanitarios, a los pacientes y a sus
cuidadores.

Para conseguir estos objetivos es imprescindible su actualizacion periddica cuya
coordinacion sera responsabilidad de la Unidad de Referencia.

Cualquier variacion sustancial en las recomendaciones clinicas de la Guia sera informada
por medio de los canales de difusidn de la misma.

3. Difusion

Se advierte laimportancia de que toda la organizacion conozca esta Guia Asistencial para

la ELA. Sera necesario realizar un esfuerzo adicional y proceso activo para su difusion y

conocimiento. Se sugieren las siguientes estrategias, a implementar segun las

competencias de cada nivel de responsabilidad.

* Remision del documento a: Direcciones Gerencia de Areas de Gestidn Sanitaria,
Hospitales y Distritos, Delegaciones Provinciales de Salud y EE.PP. para difusion en su
area.

* Remision del documento a: responsables sanitarios gestores y planificadores,
profesionales sanitarios y unidades clinicas directamente implicadas en la asistencia de
estos pacientes.

* Remision del documento a las Universidades colaboradoras con el Plan de Atencion a
Personas Afectadas por Enfermedades Raras de Andalucia en el Master de
Enfermedades Raras y otros cursos.

» Comunicacion sobre la estrategia y remision del documento a FEDER.

* Remision del documento a Sociedades Cientificas y Asociaciones de pacientes de ELA.

* Difusion a través del Gabinete de prensa.

* Inclusidn en la pagina de Enfermedades Raras en el portal web de las Consejerias de
Salud y Bienestar Social.

* Inclusion en la Biblioteca de Publicaciones del SAS. Acceso a través del enlace de
Publicaciones de la pagina web del SAS.

* Publicidad en redes corporativas (intranet) y boletines electronicos (IntereS@5).

* Inclusidon en las actividades de formacion continuada de los centros hospitalarios
(cursos, seminarios, talleres).
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* Inclusidn en los programas de sesiones clinicas de las UGCs.
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ANEXOS

Vil.

Escala ALS FRS modificada: Amyotrophic Lateral Sclerosis
Functional Rating Scale

Escala ALS CBS: Screening Cognitivo Conductual en ELA

Fases clinicas ALS-MITOS

Escala CNS- LS: Escala labilidad emocional

EAT-10: Eating Assessment Tool

Recursos Sociales y Ayudas existentes en el Sistema Publico
Andaluz.

Triptico Dispositivos de ayuda a la comunicacion

142



L%

Documento de Consenso para la
Atencion a los pacientes de
Esclerosis Lateral Amiotréfica

Anexo |. Escala ALS FRS (Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale)

modificada

1. COMUNICACION
4. Los procesos del habla son normales
3. Alteraciones del habla detectables
2. Discurso inteligible con repeticiones
1. Discurso  oral combinado con
comunicacion no verbal
0. Pérdida del habla util
2. SALIVACION
4. Normal
3. Exceso discreto pero evidente de saliva en
la boca, puede tener babeo nocturno
2. Exceso moderado de saliva, puede tenerun
discreto babeo
1. Exceso importante de saliva con algun
babeo
0. Marcado babeo, requiere un uso constante
de panuelos
3 DEGLUCION
4.habitos alimenticios normales
3. Inicio de problemas de alimentacion,
ocasionalmente asfixia
2. Cambios en la consistencia de la dieta
1. Necesidad de alimentacion
complementaria por sonda
0. Alimentacion exclusivamente enteral o
parenteral
4. ESCRITURA
4. Normal
3. Lenta o descuidada: todas las palabras son
legibles
2. No todas las palabras son legibles
1. Capaz de sujetar el lapiz, pero no puede
escribir
0. No puede sostener el lapiz

5a. CORTAR ALIMENTOS Y MANEJAR
CUBIERTOS

(pacientes sin gastrostomia)

4. Normal

3. Algo lento y torpe, pero no necesita
ayuda

2. Puede cortar la mayoria de los
alimentos, aunque de manera torpe y
lenta, necesita un poco de ayuda

1. Los alimentos deben ser cortados por
alguien, pero aun puede alimentarse
lentamente o necesita ser

alimentado

o. Necesita ser alimentado

b. CORTAR ALIMENTOS Y MANEJO DE
UTENSILIOS

(escala alternativa para pacientes con
gastrostomia)

4. Normal

3. Torpe, pero capaz de realizar todas las

manipulaciones de forma independiente

2. Necesita alguna ayuda con cierres y
sujeciones

1. Proporciona poca ayuda al cuidador

0. Incapaz de realizar ningUn aspecto de
estas tareas

6. VESTIDO E HIGIENE

4. Independiente y autocuidado completo

3. Independiente y de autocuidado completo

con esfuerzo o disminucion de la eficiencia

2. Ayuda ocasional o necesidad de métodos

alternativos

1. Necesidad de ayuda para el autocuidado
0. La dependencia es total
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Z- GIRARSE EN LA CAMA Y AJUSTARSE

11. ORTOPNEA

ROPA DE LA CAMA

4. Normal

3. Algo lento y torpe, pero no necesita
ayuda

2. Puede girar solo o ajustar las sabanas,
pero con mucha dificultad

1. Puede iniciar la accién, pero no girar o
ajustar las sabanas solo

o. Dependiente total

8. DEAMBULACION

4. Normal

3. Inicio de problemas para la
deambulacion

2. Camina con ayuda

1. Movimiento funcional no

deambulatorio

0. No hay movimiento Util de las piernas
9. SUBIR ESCALERAS

4. Normal

.Lento

. Inestabilidad leve o fatiga

. Necesita ayuda

. No puede realizar la tarea

10. DISNEA

4. Sin disnea

3. Disnea que se produce al caminar

2. Disnea con uno o mas de los siguientes:
comer, banarse, vestirse (actividades de
la vida diaria)

1. Disnea en reposo, dificultad para
respirar cuando esta sentado o acostado
o. Dificultad importante para respirar,
considerando el wuso de asistencia
respiratoria mecanica

o r N W

4. Sin ortopnea

3. Alguna dificultad para dormir por la
noche debido a la falta de aliento, no utiliza
de forma habitual mas de dos almohadas .
2. Necesita mas de dos almohadas para
dormir

1. Unicamente puede dormir sentado.
o.Incapaz de dormir.

12. INSUFICIENCIA RESPIRATORIA

4. Sin insuficiencia respiratoria

3. Uso intermitente de BiPAP

2. Uso continuo de BiPAP durante la noche

1. Uso continuo de BiPAP durante el dia y la
noche

0. Ventilacion mecanica invasiva con intubacion
o traqueotomia

144




E

Documento de Consenso para la
Atencion a los pacientes de
Esclerosis Lateral Amiotréfica

Anexo Il. Escala ALS CBS: Screening Cognitivo Conductual en ELA

Screening Cognitivo Conductual en ELA

ALS CBS
Identificacion: Fecha nacimiento: Sexo:
Fecha del test: Escol (anos): ALSFRS:
Inicio ELA: CVF:

Forma de inicio: bulbar, ES, El, tronco, respiratoria (sefale una)

O Marcar si las respuestas del paciente son por escrito, adjuntar hoja.

Atencién:

a. Ordenes: le indicaré que cumpla unas cuantas ordenes sencillas. Escuche bien lo que le diré. (si
el paciente no es capaz de senalar con el dedo lo puede substituir con los ojos, brazo u otros).
1. Senale/indique con el dedo el techo y luego senale a su izquierda. Ermores Q___1+
2. Toquese la espalda, senale el techo y después cierre el puno. Marca 1 0

b. Suma mentallenguaje: /e diré unas frases. Quiero que me diga el numero de silabas que hay en
cada frase. Por ejemplo ‘la mesa” tiene 3 silabas. Repetir cada frase esta permitido una vez.
1. El perro ladra. (5) Respuesta: Ermores Q___1+
2. Manana hara mucho sol. (8) Respuesta: Marca 1 0

(Marcar 0 siresponde en >20s en cualquiera)
c. Movimiento ocular: sacadico y antisacadico.
# sacadas correctas de 8: /8 Marca: 8/86=1 puntos <7/8=0 puntos

# antisacadas correctas de 8: /8 Marca: 8/8=2 puntos , 7/8=1 puntos, <6/8=0 puntos

/5

Concentraciéon:

Voy a decirle algunos numeros. Después, quiero que los diga al revés, en orden inverso. Por ejemplo,
si digo 3-6 usted tiene que decir 6-3. (Si se hace por escrito no permita que el paciente se salte una
serie. Parar la prueba despues de dos errores consecutivos)

Cormrecto Incorrecto Correcto Incormrecto
29 (9-2) . . 7-8-6-4 (4-6-8-7) . .
6-4 (4-6) - o 5-4-1-9 (9-1-4-5) . .
3-7-2 (2-7-3) . . 8-2-5-9-3 (3-9-5-2-8) - .
5-8-1 (1-8-5) . . 5-7-6-3-9 9-3-6-7-9) . .

Puntuacién = maxima serie correcta.

/5
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Seguimiento:

a. Meses: Por favor, diga los meses del aflo al revés, empezando por diciembre. (Pon un ciculo

en las omisiones, repeticiones y emores).

Diclembre, Noviembre, Octubre, Septiembre, Agosto, Jullo, Junio, Mayo, Abrii, Marzo, Febrero,

Enero.

b. Alabeto. Por favor, diga o escnba el alfabeto. (marcar emores no corregidos, omisiones o

intrusiones)

ABCDEFGHIJKLMNOPQRSTUVWXYZ.

c. Altemancia. Por favor, quiero que alteme letras y numeros, empezando por 1-A y después
2B, 3-C y asi hacia delante. Continue desde aqui hacia delante hasta que yo le diga basta.

(marca cualquier error en la sene)

4D, 5E, 6-F, 7-G, 8-H, 94, 10J, 11K, 12-L, 13-M

Emores Q__1__+2
Marca 2 1 0

Emores Q1
Macca 1 0

/5

Inicio y recuperacién: Diga o escriba tantas palabras como pueda que empiecen por la letra F, tan
rapido como pueda, en 1 minuto. (Ver normas) No se pueden decir’escrbir nombres de persona,
lugares o numeros. Por favor no utilice la misma palabra con terminaciones diferentes. Marcar

repeticiones o wolaciones de las normas.

- 9. 17. correctas 212 12-8 <8 <4
2. 10. 18. Marcar: 3 2 10
- 8 1. 19. mas
4. 12. 20.
5. 13. erores Q1 2
6. 14 Marcar. 2 1 0
7. 15.
8. 16.
/5
PUNTUACION TOTAL: /120
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Cribado Cognitivo Conductual en ELA

ALS CBS
Cuestionario Conductual a familiares/cuidadores de pacientes con ELA.

Estas preguntas se refieren a posibles cambios que & cuidador ha notado desde el inicio de los
sintomas de ELA. En la medida que sea posible, los cambios no han de tener relacion con la
debilidad fisica. Per ejemplo, |a pregunta 1 interroga sobre el interés en activdades. Sila persona
ha dejado de jugar a tenis pero parece interasada en el tenis (p.ej. habla del tenis, lo mira en la
T.V.) entonces se debe marcar el 3, sin cambios.
Sila persona siempre ha tenido el rasgo en cuestion margue 3, sin cambios.
Comparando con antes del inicio de la ELA, el/la paciente:

Sin Pequefios Cambios Grandes

Cambics. Cambi Y Cambi
1. ¢Muestra menos interés en asuntos/ewentos que 3 2 1 0
acostumbraban a ser imporantes?
2. ;Muestra menos emoOCiONes 0 Parsce menor su 3 2 1 0
respuesta emocional?
3. (Parece mas agradable o complacido que en &l 3 2 1 0
pasado con menos preocupaciones?
4. ;No piensa bien las cosas antes de actuar? 3 2 1 0
5. ¢ Se muestra mas retraido con los demas pero no 3 2 1 0
triste?
6. ;Muestra distraccion o confusion mas faciimente? 3 2 1 0
7. ¢Tiena menos habilidad para hacer frente a la 3 2 1 0
frustracion o al estrés?
8. ;Muestra menos preocupacion gue antes con los 3 2 1 0
sentimientos o los problemas de los demas?
9. ;Se enfada o seimta mas fGcdmente que antes? 3 2 1 0
10.; Parece mas sarcastico o mas infantil que antes? 3 2 1 0
11. ;Come mas o muestra una nueva preferancia por 3 2 1 0
una comida nueva? (p.ej. dulces)
12. ;Tiene mas problemas para cambiar de opinidn o 3 2 1 0
para adaptarse a nuewvas situaciones?
13. ;Muestra menos juicio o0 mas problemas para 3 2 1 0
tomar decisiones cormectas? (relativo a segundad,
finanzas, etc.)
14. ¢ Tiene menos conciencia de problemas obvios o 3 2 1 0
cambios, o los niega?
15. ;Tiene nuevos problemas en el lenguaje: 3 2 1 0
decir una palabra incorecta mas frecuentemente,
nuesas palabras o mencs habilidad para deletrear?

Puntuacié final: /45
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Las preguntas siguientes se refieren a sintomas actuales, no a cambios en el tiempo.

Piensa que su familiar: 1) NO
» ¢Parece deprimido la mayoria de los dias? () ()
« ;Parece angustiado la mayoria de los dias? () ()
» ;Parece extremadamente fatigado la mayoria de los dias? () ()
» ;Llora o rie inesperadamente? () ()
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Anexo lll. Fases clinicas de ALS-MITOS

(Chio A, Hammond ER, Mora G, et al. Development and evaluation of a clinical staging system for
amyotrophic lateral sclerosis. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2015;86:38-44)

Table 1 Functional domains and stages

ALSFRS domain Item

Score

Movement (walking/seif-care)t 8
Wall

g"‘%

and hygiene

AR

Breathing? 10

~8 g

{
§

:
I |

4 Normal

3 Early ambulation difficulties

2 Wakks with assistance

1 Non-ambulatory functional movement only
0 No purposeful leg movement

4 Normal function

3 Independent and complete seif-care with effort or decreased efficdency
2 Intermittent assistance or substitte methods
1 Needs attendant for self-care

0 Total dependence

4 Normal eating habits

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

4 None

3 Oceurs when walking

2 Occurs with one or more of. eating, bathing, dressing

1 Occurs at rest, difficulty breathing when either sitting or lying
GWMMMMWW

3mmudmm

2 Continuous use of NIPPV during the night

1 Continuous use of NIPPV during the night and day

0 Invasive mechanical ventilation by intubation or tracheostomy
Functional domains lost

None

1 domain
2 domains
3 domains
4 domains
Death

NPO, rothing by mouth.

*Staging determined by the sum of functional score of 1 for each domain.
1Where two ftems were used, scoring was based on either or both item scores as indicated.
ALFSRS, Amyotrophic Lateral Scherosis Functional Rating Scale; ALS-MITOS, Amyotrophic Lateral Sclerosts Milano-Tering Staging: NIPPY, nasal intermittent positive pressure ventilation;
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Anexo IV. Escala CNS- LS: Escala labilidad emocional

Escala de Labilidad del Centro de Estudios Neurologicos

(CNS-LS) para el trastorno de la Afeccion Pseudobulbar (PBA)

La Escala CNS-LS es un breve cuestionario (de siete puntos) que el paciente contesta por si mismo y que
brinda una medida cuantitativa de la frecuencia percibida de episodios de PBA. La CNS-LS ayuda a los
médicos a diagnosticar de modo preciso PBA. Un puntaje de 13 o mas en la escala de CNS-LS puede ser
sugestivo de PBA. El tratamiento de PBA es un componente importante en el manejo integral de los
pacientes con enfermedades o dafios neurologicos.

Fecha de la evaluaclon: Iniclales del paciente:

Instrucciones: Utilizando la escala a continuacion, por favor escriba en el area de respuestas el nimero
que mejor describa el grado en que cada una de las siguientes situaciones lo describen a usted
DURANTE LA ULTIMA SEMANA. Conteste solo un nimero por cada pregunta.

lo siento la
Nunca Rara vez lo siento losiento con  mayor parte
lo siento losiento  ocasionalmente  frecuencia del tiempo
| 1 2 3 4 5 |

Preguntas de evaluacion Respuestas

1 Algunas veces me siento bien en un momento y luego me pongo a llorar por algo
sin importancia o sin motivo alguno.

2 Otras personas me han dicho que me pongo contento con mucha facilidad o que
me causan gracia cosas que no son realmente graciosas.

3 Me pongo a llorar muy faciimente.

4  Siento que cuando trato de controlar mi risa, con frecuencia no puedo hacerlo.

¢ Hay veces en que no estoy pensando en ninguna situacion divertida o graciosa,
pero de repente me dominan los pensamientos de cosas graciosas o divertidas.

6 Siento que cuando trato de controlar mi lianto, con frecuencia no puedo hacerlo.

7  Me dominala risa facilmente.

Puntaje total:

La escala CNS-LS ha sido validada en pacientes con ALS y MS.
Este cuestionario no tiene la intencion de sustituir una consulta o un concejo medico profesional.

Referencia: Moore SR, Gresham LS, Bromberg MB, y col. A seli-report measure of effective lability. J Neurol Neurosurg Psychiatry. 1997,63:80-03
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Anexo V. Eating Assessment Tool (EAT-10)

El EAT-10 le ayuda a conocer su dificultad para tragar.
Puede ser importante que hable con su médico sobre las opciones de tratamiento para sus sintomas.

Responda cada pregunta escribiendo en el recuadro el nimero de puntos.
¢Hasta que punto usted percibe los siguientes problemas?

1 Mi problema para tragar me ha llevado a perder peso 6 Tragar es doloroso

(1)-nhot'nptoblerm ?-nhg‘mpmblema

2 2

: ] : ]

4 = es un problema serio 4 = es un problema serio
2 Mi problema para tragar interfiere con y 4 El placer de comer se ve afectado por

mi capacidad para comer fuera de casa mi problema para tragar

?-mm ?-nhgl'mpmblema

2 2

: N : ]

4 = es un problema serio 4 = es un problema serio
3Wlmdoomwmmmm 8Cutmdotnoo.h°omldaupooaonml

0 = ningun problema e

; ?-mpmblum

3 2

4 = es un problema serio D 3 D

4 = es un problema serio

41ho¢a6ldoomomnounommom 9 Toso cuando como

(1)-mptoblenn ?-nlnov.hpmbm

2 2

: . : H

4 = es un problema serio 4 = es un problema serio
51|'mputllumwpmmuﬂnfzom 10mum

?-mpmblema ?-nhgt’npmblema

2 2

2 ] 2 ]

4 = es un problema serio 4 = es un problema serio

Sume el nimero de puntos y escriba la puntuacion total en los recuadros. DD
Puntuacién total (maximo 40 puntos)

Si la puntuacion total que obtuvo es mayor o igual a 3, usted puede presentar problemas para tragar de manera
eficaz y segura. Le recomendamos que comparta los resuitados del EAT-10 con su médico.

Referencia: Belafsky et al. Validity and Reliabilty of the Eating Assessment Tool [EAT-10). Annals of Otology Rhindlogy & Laryngology. 2008; 117 (12x919-24.
Burgos R, et al. Traduocion y validacion de la versidn en espafol de la escala EAT-10 para despitae de la distagia. Congreso Nacional SENPE 2011,
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Anexo VI. Recursos Sociales y Ayudas existentes en el Sistema Publico Andaluz.

1.  Certificado de Discapacidad es importante en los pacientes afectos de ELA dado
gue es un requisito imprescindible para acceder a otros tipos de ayuda.

Este certificado se tramita en los Centros de Valoracidn y Orientacion, dependientes de
las Delegaciones Territoriales de la Consejeria de Igualdad y Politicas Sociales. Es de
suma importancia que el paciente aporte un informe médico y psicoldgico donde se
especifique el tipo de deficiencia que presenta y sus repercusiones funcionales y de
dependencia, asi como las repercusiones psicoldgicas que le pueda causar la enfermedad
dado que todos estos déficits influyen en el grado de discapacidad. Con un grado igual o
superior al 33%, la persona ya tiene acceso a algunos beneficios fiscales. Su resolucion
tiene una duracidn de 6 a 8 meses en la mayoria de los casos de manera que la situacion
del paciente ya habra cambiado y en muchas ocasiones ya serd innecesaria.

2. Transporte. Para solicitar esta ayuda es necesario estar en posesion del Certificado
de Discapacidad y debe existir dificultad en la movilidad o una movilidad reducida.
a. Tarjeta de Aparcamiento. Se solicita en el Centro de Valoracion vy
Orientacion de cada provincia. Duracion del tramite, 6 a 8 meses.
b. Placas de aparcamientos para personas con discapacidad enla puerta del
domicilio. Su tramitacion es costosa, depende de cada
localidad.

3.  Validacion de la Inspeccion de Servicios Sanitarios de Informe para la obtencion de
licencia de estacionamiento provisional. Lo tramita el médico de familia. Su duracién es
de 1 afo y tiene la misma validez que la tarjeta que expide el centro de Valoracion y
Orientacion. Su tramitacion debe ser inferior a un mes, aunque tarda varios meses.

4. Ayuda a Domicilio. La gestionan los Servicios Sociales municipales. No todas las
localidades y provincias ofrecen este recurso. Es escaso en cuanto al nUmero de horas
ofrecidas, (2h al dia) y el personal que lo realiza no est3, en la mayoria de los casos, ni
formado o informado en la atencidn a un paciente con ELA. Una vez concedida la Ley de
la dependencia, este recurso se retira.

5. LeydelaDependencia: Ley de Promocion de la Autonomia Personal y Atencion a
las personas en situacion de dependencia (Ley 39/2006, de 14 de diciembre).

La tramitan los Trabajadores Sociales de Centros de Salud, de los Servicios Sociales
Comunitarios y de los municipios.
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Esta ley acoge el conjunto de dispositivos asistenciales, prestaciones economicas y
ayudas destinadas a la promocion de la autonomia personal y la atencion a las personas
en situacion de dependencia.

Dentro del catalogo de Servicios en Andalucia, el paciente con ELA se podria
beneficiar de:

* Servicio de Teleasistencia.

* Servicio de Ayuda a Domicilio. En el mismo se distinguen la atencion de

las necesidades del hogar y los cuidados personales.

Las horas de ayuda a domicilio dependen del grado de dependencia otorgado.
Grado |I. maximo 20 horas / mes Grado Il. Entre 21y 45 horas /mes Grado lll. Entre
46y 70 horas [mes.

* Servicio de Centro de Dia para personas con discapacidad.
* Servicio de Atencion Residencial para personas con discapacidad.

La situacion real en la Comunidad Andaluza es que para conseguir la valoracion y
que se otorgue el grado de dependencia pueden pasar bastantes meses (en
algunos casos puede superar el afno).

El grado de dependencia se otorga segun la necesidad de ayuda para realizar
actividades basicas de la vida diaria, o la necesidad de apoyo parala autonomia
personal. Esta valoracidn se apoya en la situacion funcional en el momento de la
evaluacion, sin tener en cuenta el diagnostico de ELA y el caracter evolutivo de
esta enfermedad en corto espacio de tiempo.

Sinose concede el grado Il (gran dependencia) la persona afectada debe solicitar
una revision de grado lo que supone una nueva espera para poder acceder a
servicios acordes con sus necesidades (p.ej. un aumento de horas de ayuda a
domicilio).

En cuanto a los Centros de Dia o Residencias no suelen reunir condiciones de
infraestructura ni de dotacion de personal formado para atender a las
necesidades de pacientes afectos de ELA.

6. Teleasistencia. Se solicita a través de la Ley de Dependencia o servicios privados

7. Ayudas para la Adecuacion Funcional Basica de la vivienda, propia o zonas

comunitarias. Se ofertan de forma anual por los Ayuntamientos o Administracion y
estdn sujetas a un limite de ingresos para su solicitud tan bajos que pocas personas
pueden solicitarlo.

Subvenciones Individuales para Personas con Discapacidad. Esta ayuda es para la
compra de productos (audifonos, camas articuladas, cuantia econdémica para pagar
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desplazamientos, etc.), la convocatoria es anual y el requisito es que los ingresos
sean muy escasos.

9. Tarjeta Dorada de RENFE. Es una tarjeta de duracion anual con descuentos entre el
25% y el 40% para las personas con discapacidad, con un grado de discapacidad
reconocido igual o superior al 65% y acompanante.

10. Servicio de Ambulancias. De cobertura hospitalaria cuando hay disponibilidad de
ambulancias. La Cruz Roja también cuenta con este servicio de forma altruista.

11. Pensiones.

* Pensiones por Invalidez. Pension que otorga el Instituto Nacional de la

Seguridad Social (INSS) para personas en edad laboral pero que por
enfermedad o discapacidad no pueden trabajar.
Desde que la persona afecta de ELA no pueda trabajar se le debe
recomendar que solicite la valoracion por el Equipo de Valoracion de
Incapacidad (EVI) sin tener que agotar el plazo de incapacidad temporal
dado que su enfermedad no es subsidiaria de mejora sino que al contrario
va a evolucionar en el tiempo hacia una discapacidad severa lo que es
importante hacer constar en los informes médicos para que sirvan de
orientacion al equipo evaluador con vistas a que al paciente se le
reconozca una Gran Invalidez (supone el cobro del 150% de la base de
cotizacion de su empleo) lo antes posible.

* Pension no Contributiva. Se solicitara a personas que no han cotizado el
numero de afios minimo establecido (frecuente en personas con ELA de
edades jovenes) o que no han llegado a cotizar nunca. Para ello deben tener
el certificado de Discapacidad y tener reconocido una discapacidad igual o
superior al 65%.

Lleva consigo prestacion econdmica, asistencia médico-
farmacéutica gratuita y servicios sociales complementarios.

* Pension por Jubilacion: En los pacientes con ELA mayores de 65 afnos
contaran con su pension de jubilacion, la misma que cobraban antes de
padecer la enfermedad.

12. Complemento para titulares de pension no contributiva que residan en una
vivienda. Para personas que acrediten carecer de vivienda en propiedad y tener como
residencia habitual, una vivienda alquilada a propietarios que no tengan con él
relacion de parentesco hasta tercer grado.
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Enlaces de interés:
* Servicios y prestaciones para personas con discapacidad

http://www.juntadeandalucia.es/organismos/igualdadypoliticassociales/areas/discapacidad/prestaciones.html

* Ley de Dependencia:

http://www.dependencia.imserso.gob.es/dependencia_oi/index.htm

* Subvenciones Adecuacion Funcional Basica de Viviendas concedidas durante el
mes de ENERO DE 2017

http://www.juntadeandalucia.es/fomentoyvivienda/portal-eb/web/areas/vivienda/subvenciones_adecuacion_basica
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Documento de Consenso para la
Atencion a los pacientes de
Esclerosis Lateral Amiotréfica

Anexo VII: Triptico Dispositivos de ayuda a la comunicacion)

Para facilitar la comunicacién

« lon siempre © mano un o
1 o) oy, boreto

* Establece un c6digo de signos que conop Y
mps 'hre|woyo¢numcodepenonas

posibles on lo fomila

rubolos corca dcl entorno corde la
» pueda dogil W mroda
e

* Hetale con norma\dod sngrmv y 30 tockeos

ontonds

e B lumos nompo

Como dirigirse a una persona
con ELA cuando pierde

el habla

. Y al

- M 1

* Hatlar moldad &

& Hocer Jur e | =

Desde EA Andobcio, te mnlormomos,
asesoramas y voloramos sobre qué Sistema
de Comunicacion es el més adecvado para
I y. segin los capacidades que tienes en
este momento. También tenemaos un servicio
de Préstomo de Sistemas de Comunicacién
que cedemos a los socios en conceplo de
préstamo.

LiéGmanos, podemos
ayudarte

Hogee Yegon do los Royes
Cl Fray hidoro do Sevlo »* 1. plena 2. OF 200
41009 Sewila

954 343 447
625 300 700

T A0 A e gmod com

K3 2 Avdotioo Awcocion

B} oo andokeia

PATRCCINA

BBVA

Comumcacnon
_con pacientes

deE LA,

Andalucia

Ligmanos

podemos
ayudarte

WwWwWenonoou

CONTROL
CON LA CABEZA

EVA Facial Mouse APK a

Ra¥n kooal pora

(., SmartNav

Ratén por Webcam

Tkl PCEYE A
lobil PCEYE M

.TABLEROS

s [ [ )
£ i

157

Ventajas de una buena
comunicacion

oFlyrmie expioscr cosess. sontivientay

sAlteraciones en of asindo de anmo de ofectdaos
y fombares, H clectado 1e slente insequ n
Missck

‘pelddu del rol ‘cnﬁor alectado el 1
endido cor vy no parbcpor en i fora
de docisones ded nidleo famfiar

o Aislomiento de o persona ton BLA

s parhiopor en |

Aglomanto / evicr aesgos

Dok de wbwas

rogwrdad y modo

i

Fristroadn y onguho

Cansoncio

fristora o rricbidad






	1PORTADA
	ELA5 de marzo



