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Modulo 1. Introduccion ala ELA

. INTRODUCCION

La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) es una enfermedad del Sistema Nervioso Central
(corteza del cerebro, tronco del encéfalo y médula espinal). Se caracteriza porque las

neuronas degeneran y mueren.

La desaparicion de las neuronas motoras tiene como consecuencia neurodegeneracion y
atrofia muscular por lo que su caracteristica clinica principal es la debilidad muscular que

avanza hasta la paralisis, extendiéndose de unas regiones corporales a otras.

La presentacion de la enfermedad es muy variable. Puede aparecer como debilidad
muscular, alteraciones en el habla o en la capacidad de tragar (deglucién) o, con menor

frecuencia, como debilidad de los musculos respiratorios.

La progresion de la enfermedad también puede variar en cada paciente. La esperanza de
vida se estima en una media de 3 a 5 afnos, aunque hay formas de progresién mas lenta.
La ELA puede afectar adultos de cualquier edad (se ha descrito de forma excepcional una

forma infantil) pero aparece principalmente entre los 50-70 afios.

La incidencia 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 Espafia hay

aproximadamente 4.000 pacientes, 800 aproximadamente en Andalucia.

Es una enfermedad de aparicion fundamentalmente esporadica (o sea, sin causa
conocida ni antecedentes en la familia) 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 diagndstica,
imprescindible para proporcionar estos cuidados de forma precoz y para disminuir el

sufrimiento derivado de la incertidumbre.
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El segundo objetivo es conseguir que todo paciente diagnosticado de ELA sea tratado por
un equipo multidisciplinar especializado en la enfermedad y que trabaje en estrecha
colaboracion con los recursos asistenciales mas proximos al domicilio (Atencion Primaria,
Hospitales Comarcales) en una red coordinada por las Enfermeras de Enlace, también

llamadas de Gestion de Casos.

El tercer objetivo para conseguir es mejorar de forma sustancial la Asistencia Social a
estos pacientes. La rapida y devastadora evolucidn, 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, administracién y la
sociedad en su conjunto debemos unir esfuerzos para un Unico proyecto, el compromiso
de conseguir los medios necesarios y la mejor forma de organizacion para el cuidado y

tratamiento de los enfermos con ELA.

Il. SINTOMAS, DIAGNOSTICO Y EVOLUCION

Ya hemos dicho que la esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad del sistema
nervioso en la que las células nerviosas responsables de la movilidad muscular
(neuronas motoras) van degenerando y destruyéndose por lo que el estimulo nervioso

no llega a los musculos y éstos se van paralizando y atrofiando.

Puede afectar a muchos grupos musculares distintos. Por ejemplo, puede empezar
afectando a una mano o un pie, pero también puede afectar a los musculos que nos
hacen hablar o tragar (deglucion). Da igual el territorio por el que aparezcan los primeros
sintomas, con el tiempo se van afectando todos los grupos musculares, incluidos los
respiratorios como el diafragma, lo que lleva en todos los casos a una paralizacion
completa de brazos y piernas (tetraplejia), a la imposibilidad de hablar y
comunicarse por la voz, a no poder tragar por lo que el paciente tiene que
alimentarse y tomar liquidos por una sonda que va al estémago y, de forma

progresiva, a insuficiencia respiratoria que sera la causa final de muerte.
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No se afecta la sensibilidad (tacto, dolor, etc.), los movimientos de los 0jos ni el control de
esfinteres. En general se conserva la capacidad intelectual, aunque hay casos que se

acompafian de demencia.

No existe una prueba diagndstica (analisis, biopsia, etc.) para la ELA por lo que suele
tardarse bastante (varios meses) en diagnosticarse ya que se basa en los sintomas,

descartar otras enfermedades, muchos estudios neuroldgicos, etc.

La forma de presentacion y evolucion es muy variable, pero podemos

distinguir dos tipos principales:

v' Medular (clasica). Es la forma mas frecuente (60-65% de los casos). Se manifiesta
como debilidad, sin dolor, en una extremidad. Puede empezar en manos, brazos,

pies, o piernas. Se va extendiendo progresivamente a todas las extremidades.

v' Bulbar. 20% de los casos. Presentan al inicio dificultad para hablar (disartria),
dificultad para tragar (disfagia), que al principio se nota con los liquidos y
después con todos los alimentos. La imposibilidad para tragar produce una
continua salivacidn muy molesta para los enfermos (no es que se produzca mas

saliva, sino que al no poder tragar la tienen que expulsar, se llama sialorrea).

El resto de los tipos de ELA son menos frecuentes, pero conviene conocer que
existen:

v' Flail Arms: Es una forma poco frecuente pero muy caracteristica porque

afecta Unicamente a los brazos de forma completa. Los brazos se convierten en

dos apéndices inertes y pesados que afecta mucho a la calidad de vida del

paciente. Estos casos tienen una supervivencia mas prolongada.

v' Otras formas: Respiratoria: Se afecta el diafragma desde el inicio.
Flail Leg: como Flail ams pero afectando a las piernas. Head drop, o

cabeza caida. Muy rara.
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Cualquiera que sea la forma de presentacion que hemos descrito, con el tiempo se van
sumando todos los territorios afectados por lo que el resultado final es el mismo para

todos los enfermos.

Ill. ATENCION ALAELA. UNIDADES MULTIDISCIPLINARES

En la Esclerosis Lateral Amiotrdfica (ELA) no existe un tratamiento curativo, tiene una
esperanza de vida limitada, con gran capacidad invalidante y con unas consecuencias muy
importantes en la vida del paciente que le generan necesidad de cuidados
permanentes y cambiantes, asi como problemas emocionales y psicoldgicos. La
repercusion en las familias de las personas enfermas tanto en lo personal como en lo

social y econdmico es también un factor para tener en cuenta.

Aungue no dispongamos de farmacos curativos o que cambien realmente el curso de la
enfermedad, es muy importante desarrollar todos los cuidados sanitarios que mejoren los

sintomas y la calidad de vida del enfermo y de sus familiares.

Hay un medicamento que se da a todos los pacientes cuando se diagnostican que se
llama Riluzole. Enlentece algo la evolucion de la enfermedad, pero muy poco (de media
unos tres meses). Lo que ha cambiado sustancialmente la calidad de vida de los enfermos

de ELA ha sido la organizacion de Unidades Multidisciplinares en los hospitales.

Una Unidad Multidisciplinar significa que una serie de especialistas se organizan para
ver al paciente en una sola cita y asistirle en los sintomas y problemas que van

apareciendo.

Dado que la ELA afecta a muchas funciones del organismo y las alteraciones van
sumandose en cortos espacios de tiempo, los enfermos necesitan la asistencia de
varios especialistas lo que significaria muchas citas, tiempos de espera inasumibles,
tener que ir a distintas zonas de consulta (a veces incluso en edificios u hospitales
distantes). Hay que sumar las barreras arquitecténicas, las necesidades de

recetas, productos de ortopedia, etc.
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Las Unidades Multidisciplinares de ELA se organizan alrededor de una Enfermera Gestora
de Casos (EGC) que sera la responsable de coordinar a los especialistas, citar a los
enfermos vy facilitarles el acceso a otros especialistas, darle los medicamentos (son farmacos
que no se dan en las farmacias sino en el mismo hospital), proporcionar las recetas
para los aparatos de ortopedia que van necesitando como las sillas de ruedas,

adaptadores para el bano, etc.

Habitualmente a los enfermos de ELA se les ve en la Unidad Multidisciplinar cada 3 meses.
El paciente tiene un teléfono directo a la EGC por si tiene que contactar entre las visitas o
aparecen problemas o dudas. La EGC sera el nexo de unidn entre la asistencia hospitalaria

(donde estd la Unidad Multidisciplinar) y la Atencidn Primaria (Centro de Salud)

> UNIDAD BASICA MULTIDISCIPLINAR ELA:

NEUROLOGIA E NEUMOLOGIA ﬁ
REHABILITACION I_ ENDOCRINO ‘
SALUD MENTAL A

FISIOTERAPIA
RESPIRATORIA

ENFERMERA GESTORA
DE CASOS

Los especialistas imprescindibles para atender a un enfermo de ELA son:

v' Neurdlogia: especialista del Sistema Nervioso. Sera el responsable de
realizar el diagnostico, de comunicarselo al paciente y familiares
aclarando en lo posible las dudas y preguntas. Es el que inicia el
tratamiento con Riluzole. A lo largo de la enfermedad le va informando

por ejemplo para entrar en un ensayo clinico o hacer estudios genéticos.
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v Neumodlogia: especialista del sistema respiratorio. Su papel es muy
importante para intentar evitar y tratar las principales complicaciones
gue se dan en la ELA. La debilidad progresiva de los musculos de la
respiracion provoca que la tos, que es nuestro principal mecanismo de
defensa contra las infecciones o por ejemplo si nos atragantamos, pierda
eficacia. Hay que tener en cuenta que todos producimos habitualmente
secreciones (moco) que ayuda a limpiar la via aérea y arrastra particulas.
Si no lo expulsamos, provoca tapones e infecciones. Por eso es muy
importante que se empiece a hacer ejercicios de Fisioterapia Respiratoria
desde el inicio de la enfermedad. Esto servird para prevenir

complicaciones y retrasar la aparicidon de la Insuficiencia Respiratoria.

A medida que la enfermedad avanza y el enfermo nota sensacion de falta de aire
(disnea) al moverse o nota que al tumbarse se asfixia (ortopnea) es sefial de que el
diafragma esta débil. En ese momento se puede empezar tratamiento con aparatos
que ayudan a respirar a través de una mascarilla nasal. Se llama Ventilacion No

Invasiva y normalmente se usan unos aparatos que se llaman BiPAP.

Cuando este tratamiento no es suficiente significa que la enfermedad ha llegado a su
final (la paralisis respiratoria es incompatible con la vida). En ese momento se
puede realizar una Traqueotomia si el paciente lo ha solicitado. Hacer una
traqueotomia significa hacer un agujero en el cuello para conectar un respirador
directamente a la traquea. Se llama Ventilacion Invasiva. Puede prolongar la
vida del paciente, pero hay que informarle bien ya que la enfermedad seguira

progresando de forma implacable.

v Nutricion / Digestivo. Son los responsables de mejorar la alimentacion del
enfermo de ELA. Evitar la desnutricidon y tomar las medidas necesarias cuando el
paciente ya no puede tragar. La dificultad para tragar (disfagia) es uno de los
sintomas mas frecuentes y molestos en la ELA. Al principio se presenta como
dificultad para tragar liquidos por lo que hay que darle al enfermo los liquidos con unos
polvos que lo espesan. Lo que mejor traga el enfermo de ELA son los alimentos
densos, pastosos y homogéneos (lo peor es la mezcla de texturas: sélido con liquido

como una sopa de fideos p.ej). Tolera bien tipo natillas, yogur o pures bien pasados.
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Con el tiempo ya no puede tragar practicamente nada y hay que colocar una
sonda que va directamente al estdmago (Gastrostomia Percutanea o PEG) por

donde se administra todo el alimento y liquidos que el enfermo necesita para vivir.

Ya hemos dicho que, en la ELA, la sialorrea se produce fundamentalmente por la
disminucién en la capacidad de tragar y contener sus propias secreciones (no por
exceso de la saliva). Ademas, al estar afectados los musculos de la cara, no
pueden sellar los labios y no pueden contener la salida de la saliva. Hay
medicamentos para disminuir la cantidad de saliva que se produce, pero tienen

efectos secundarios y no siempre son efectivos.

v Rehabilitacion. Los médicos de rehabilitacion junto a los Fisioterapeutas de la
parte motora (se llaman asi para diferenciarlo de la Fisioterapia dirigida especialmente
a la respiracion) son los que ayudan a prevenir complicaciones derivadas de la
debilidad y atrofia muscular. Ayudan al enfermo a compensar las limitaciones
mediante ejercicios o ayudas ortopédicas de forma progresiva y siempre
pensando en que el paciente conserve en lo posible una vida activa y

autonoma.

También ayudara al enfermo y sus familiares a adaptar el entorno del domicilio

evitando las barreras arquitectonicas, adaptando el bafo, etc.

Otro papel importante ser3, junto a los Logopedas, para mejorar la comunicacion oral
0, cuando sea necesario, mediante sistemas alternativos de comunicacion (SAACs,

ver modulo 3).

CONCLUSIONES:

Son muchos los profesionales implicados en la atencién a los pacientes con ELA. Hemos
visto los principales en el &mbito sanitario, pero en los ultimos afos, las Unidades

Multidisciplinares han ido ampliando las redes de atencion para cubrir en lo posible la mayor
parte de necesidades que van surgiendo: Servicios de Urgencia, Hospitalizacion Domiciliaria,

Cuidados Paliativos, etc.

También se han ido creando alianzas con las estructuras sociosanitarias dado que la
enfermedad repercute de forma brutal sobre la situacion laboral y econémica del
paciente y de sus cuidadores: Trabajo Social, Asociaciones de Pacientes, etc.

De todos estos temas se hablara en los siguientes modulos.
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