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Lista de tablas

e Tabla 1:

Criterios de El Escorial con respecto al diagnéstico de la Esclerosis Lateral

Amiotrofica:

Criterios de EI Escorial

El diagnos-
ticode ELA  Categorias de ELA
requiere:
1. Signos de Definida: MNS + MNI
MNS en tres regiones.
2. Signos de Probable: MNS +
MNI MNI en dos regiones
3. Curso pro- (MNS rostral a MNI).
qresivo Posible: MNS + MNI
en una region; MNS
en dos o tres regio-
nes (ELP).
Sospecha: MNI en
dos o tres regiones
(AMP).

Deben estar
ausentes:

1.Trastomos sensitivos
2. Disfuncion esfinte-
nana

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

6. Enfermedad de
Alzheimer

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

El diagnéstico de ELA
se apoya en;

1. Fasciculaciones en

una o mas regiones

2. EMG con cambios
=2

3. Velocidades de con-

duccion motora y sensi-

tiva normales (latencias

distales pueden estar

aumentadas)

4. Ausencia de bloqueos

de conduccion

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

MNI: Neurona motora inferior
AMP: Atrofia muscular progresiva

MNS: Neurona motora superior.
ELP: Esclerosis lateral primania.
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e Tabla 2:

Signos y sintomas de la Esclerosis Lateral Amiotrdfica:

- Signos y sintomas de lesion de las neuronas motoras

NEURONA MOTORA INFERIOR
(ESPINAL O BULBAR)

Debilidad muscular
Atrofia muscular
Fasciculaciones
Calambres musculares
Hipotonia muscular

Arreflexia

NEURONA MOTORA SUPERIOR
(CORTICAL)

Torpeza y lentitud
Espasticidad
Hiperreflexia
Reflejos patologicos

Labilidad emocional
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e Tabla 3:

Enfermedades que deben considerarse en el diagndstico diferencial de la Esclerosis

Lateral Amiotréfica.

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

carvico- aduito artrésica o lumbar de Amold -

artrosica - Neuropatia por - Siringomielia Chiari
- Malforma- bloqueos de lacon- - Tumores cervicales - Miastenia
cion de duccion aspinales, intrisecos gravis

Arnold-Chiari - Poliomielitis aguda 0 extrinsacos - Siringobulbia
- Paraparesia - Sindrome post-polic - Tirotoxicosis - Enfermedad

espastica - CIDP - Hiperparatiroidismo dea Kennady

heraditaria - Atrofia focal benigna - Déficit de vitamina B12 - Tumores del

- Paraparesia - Fasciculacionas - Intoxicacion por foramen mag-
espastica benignas plomo num
asociada a - Enfermedad de - Paraproteinemias

HTLV-1 Kennady - Sindrome para-

- Tumoras - Sindrome para- naoplésico

a nivel da neoplasico aso- - Enfermedades

tronco de ciado a procesos infacciosas (ibes,

encéfalo y/o linfoproliferativos neuroborraliosis, VIH

raquideocs - Miopatias inflama- con algunos casos
- Maifor- torias o mitocon- revarsiblas)

maciones driales - Enfermedad de

vascularas - Intoxicacién por Machado-Joseph

meduiaras plomo - Déficit de hexosami-

- Esclerosis - Déficit de haxosa- nidasa A dal aduito

multiple minidasa A - Enfermedad por
- Adrenomiglo- - Sindrome post- cuerpos de poliglu-

neuropatia radioterapia cosanos
- Latinismo - Neuralgia amiotrd- - Sindrome post-elec-

fica trocucion

HTLV-I: Virus linfotrépico de células T humanas tipo L
CIDP: Polineuropatia desmiglinizante inflamatoria cronica
VIH: Virus de Ia inmunodeficiencia humana.
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Tabla 4:

Algoritmo para el diagnéstico de la Esclerosis Lateral Amiotrdfica:

DEBILIDAD/ATROFIA MUSCULAR
AUSENCIA DE ALTERACIONES
OBJETIVAS DE LA SENSIBILIDAD

|
ZHAY SINDROME DE AFECTACION DE NEURONA MOTORA SUPERIOR?
|
5] [
1
I ¢SE DETECTA PATRON NEUROGENO ENELEMG? |
1

[ 1 ]
NO sl sl

1 I I
¢LA CONDUCCION NERVIOSA ES NORMAL?

|

[ ;LAS PRUEBAS DE NEUROIMAGEN SON NORMALES? |

g

;LA EVOLUCION ES
SUPERIOR A § AROS?

1

Miiopatia hopatica r
Latrzmo

NO

Nowroos T

¢ELLCRES
NORMAL?

Lst] |

NO |
|

Polomiolis ant. aguda
Otros antorovirus, VIH
Linforms

Encatalitis pamnooplasica
Moningits crnicas
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Lista de abreviaturas

ELA: Esclerosis Lateral Amiotrofica

SN: Sistema Nervioso

SNC: Sistema Nervioso Central

ADELA: Fundacién Espafiola de Esclerosis Lateral Amiotrofica

AD: Autosdmica dominante

AR: Autosémico recesivo

DFT: Demencia Fronto-Temporal

VNI: Ventilacion No Invasiva

CAP: Centro de Atencidon Primaria

SNG: Sonda Nasogastrica

GEP: Gastrostomia Endoscopica Percutanea

AVD: Actividades de la Vida Diaria

ABVD: Actividades Basicas de la Vida Diaria

AIVD: Actividades Instrumentales de la Vida Diaria
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1. Introduccion

Etimologicamente, esclerosis significa endurecimiento (skerdés es "endurecmiento
patologico” y osis, "enfermedad”) y hace referencia al estado de la médula espinal
en las fases avanzadas de la enfermedad. Lateral significa "al lado" y pone de
manifiesto la ubicacion del dafio en la médula espinal. Por ultimo, el término
amiotrofica significa "sin nutricion muscular” y se refiere a la pérdida de sefiales que

los nervios envian normalmente a los musculos.

La Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) es la enfermedad mas grave de un grupo de
dolencias que tienen sintomas similares y son conocidas como "enfermedades de
motoneuronas": la Atrofia Muscular Juvenil o Enfermedad de Kugelberg Welander, la
Atrofia Muscular Infantii o Enfermedad de Werdnig Hoffmann, la paralisis bulbar
progresiva, la amiotrofia focal benigna, la esclerosis lateral primaria y la atrofia

muscular espinobulbar o Enfermedad de Kennedy (1,2).

Las enfermedades de la neurona motora, descritas inicialmente por Aran y
Duchenne, se caracterizan por constituir un grupo heterogéneo de sindromes,
esporadicos o familiares, cuyo sustrato neuropatoldgico es una degeneracion de las
motoneuronas de la médula espinal, el tronco del encéfalo o de la corteza motora. La

ELA es la enfermedad de referencia dentro de este grupo de sindromes (3,1).

El sistema nervioso (SN) esta formado por células nerviosas que, segun su funcién,
se pueden clasificar en neuronas sensoriales, neuronas motoras 0 motoneuronas e
interneuronas. Las neuronas sensoriales, son células receptoras o conexiones de
receptores que conducen la informacién desde los 6rganos de los sentidos al
sistema nervioso central (SNC). Las motoneuronas transmiten la informacion desde
el SNC hasta los musculos encargados del movimiento. Estas se dividen, a su vez,
en motoneuronas centrales o superiores, que van del cerebro a la médula espinal, y
motoneuronas periféricas o inferiores, que llevan las sefiales nerviosas de la médula

espinal a los musculos. Los mensajes van desde el cerebro a la médula espinal, y

10
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desde este punto, a los musculos que realizan el movimiento. Por ultimo, las

interneuronas tienen como funcion conectar dos o mas neuronas (2).

La ELA es una enfermedad degenerativa de la heurona motora que afecta tanto a la
motoneurona superior como a la inferior. Inicialmente se manifiesta en forma de
pérdida de fuerza en las extremidades distales, aunque la aparicion de disfagia o
disartria pueden ser los primeros sintomas en caso de afeccion bulbar primaria. La
supervivencia media es de 2 a 5 afios desde el diagnostico. Se manifiesta
principalmente con debilidad muscular, amiotrofia e hiperreflexia y la principal causa
de muerte es el fallo respiratorio (4). En ninghn momento se ven afectadas las
facultades intelectuales, los 6rganos de los sentidos, el control de esfinteres ni la

funcién sexual (5).

Aunque la enfermedad sigue un curso inexorable, la calidad de vida de los
pacientes, e incluso el tiempo de supervivencia, puede cambiar de forma significativa
con una actuacion meédica adecuada. Los tratamientos que actualmente existen para
la ELA prolongan la supervivencia, aunque no evitan la progresion de la enfermedad.
Por ese motivo, ademas de continuar con las numerosas investigaciones que se
estan llevando a cabo en diferentes campos con el fin de encontrar un tratamiento
para esta enfermedad neurodegenerativa, el objetivo primordial de la atencion
médica a estos pacientes es mejorar su calidad de vida lo maximo posible. En este
aspecto, el tratamiento neurorrehabilitador —planteado desde un punto de vista
interdisciplinar— permite orientar los recursos hacia unos objetivos basicos, como
prolongar la capacidad funcional y promover la independencia (6-8), con la finalidad
de ofrecer al enfermo la mayor calidad de vida posible durante todo el proceso
asistencial. Como se sefiala en la literatura especializada, hasta que no se encuentre
un tratamiento curativo para la ELA, la rehabilitacion sigue siendo la mejor

esperanza para mejorar la salud y la supervivencia de las personas afectadas (9).

Desde el punto de vista médico, la asistencia a los pacientes con ELA debe basarse
en un buen conocimiento de la enfermedad por parte de todos los profesionales
implicados, informacién adecuada al enfermo y a sus familiares, accesibilidad a los

servicios sanitarios, provision de ayudas técnicas, tratamiento de los sintomas,

11
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indicacion oportuna de métodos alternativos a la alimentacion oral, asistencia
ventilatoria y atencién domiciliaria con ayuda del centro de salud del area del
paciente, asi como asesoramiento y apoyo hasta el final. Esta atencién global e
integral, que debe plantearse desde el momento en que se diagnostica la
enfermedad hasta su fase terminal, es en si misma el concepto béasico que define el
tratamiento  neurorrehabilitador. Este tratamiento debe llevarlo a cabo,
preferentemente, un equipo multidisciplinar (neurélogo, meédico rehabilitador,
fisioterapeuta, terapeuta ocupacional, logopeda, neumologo, dietista, psicologo y
enfermero), y ha de incluir el tratamiento farmacol6égico de base, el tratamiento
sintomético de los problemas concomitantes y el tratamiento de rehabilitacién, con el
objetivo global de prolongar la capacidad funcional de estos pacientes, promover su
independencia y garantizarles asi la mayor calidad de vida posible durante todo el

proceso asistencial.

También es importante destacar la existencia de entidades como la Asociacion
Espafiola de ELA (ADELA) (10) y diferentes asociaciones de ambito regional,
integradas por afectados de ELA y sus familiares, asi como por personas
interesadas en la enfermedad. Estas asociaciones son Utiles no sélo para dar apoyo,
sino también como fuente de informacidén permanente sobre los diferentes avances

gue puedan producirse en relacion con la enfermedad y su tratamiento (1).

1.1 Epidemiologia

La incidencia de la ELA es bastante uniforme en la mayoria de los paises
industrializados. Se situa entre 0,4 y 2,4 casos por cada 100.000 habitantes/afio, con
una prevalencia de 4-6 casos por cada 100.000 habitantes en el mundo, y en
Espafia en un caso por cada 100.000 habitantes. En los ultimos afios se ha

observado una tendencia al aumento de estas cifras (3,11-14).

La ELA es mas frecuente en varones, en una proporcion aproximada de 1,2-1,6:1, y
suele presentarse en individuos adultos. La edad media de comienzo se sitla

alrededor de los 56 afos, y es poco frecuente que se desarrolle antes de los 40 o

12
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después de los 70. La duracion media de la enfermedad se estima en tres afios, con
una supervivencia de mas de cinco afos solo en el 20% de los pacientes y de mas

de diez en el 10%.

Existe una forma familiar que representa el 5-10% de todos los casos. Los estudios
de las formas familiares han mostrado un comienzo mas temprano de la enfermedad
(edad media: 45,1 afios), una menor preponderancia en los varones (1,2:1) y una

supervivencia mas corta (1,5 afios de media).

La ELA se presenta de modo excepcionalmente frecuente en ciertas areas del
Pacifico Este como la isla de Guam, la peninsula Kii de Japon, el oeste de Nueva

Guinea, Groote Eylenad en Australia y la region de Viluisk en el este de Siberia.

En la literatura médica se han descrito algunos factores predictivos de supervivencia,
como la edad de inicio, el sexo y la presentacion clinica (la forma bulbar respecto a
la no bulbar), asi como el tipo de progresion. La edad de inicio parece ser el factor
predictivo de mayor relevancia en lo referido a la duracion de la enfermedad, ya que
los pacientes mas joévenes tienen una supervivencia significativamente mayor
(9,15,16).

2. Etiologia

Actualmente, se desconoce la causa o0 causas que desencadenan la ELA, aunque
existen diversas hipotesis que intentan explicar el origen de esta enfermedad. Estas
hipétesis se caracterizan por poner el acento en determinados factores (genéticos,
ambientales, alteraciones en el metabolismo, etc.), aunque la explicacion que va
adquiriendo mayor aceptacion es la que afirma que la ELA es el resultado de la
combinacion de varios factores. La investigacion de las causas de la enfermedad es
de vital importancia de cara a la prevencion, diagnostico y tratamiento de esta

dolencia. Las hipotesis que intentan explicar el origen de la ELA son las siguientes:

13
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e Mecanismos genéticos.

Un 10% de los casos de Esclerosis Lateral Amiotrofica es hereditario (ELA Familiar).
Parece ser que se trata de una herencia autosdmica, es decir, que no esta ligada al
sexo, y dominante, por lo que se requiere la imperfeccién (mutacién) en un Gnico gen
para desarrollar ELA, esto quiere decir que si una persona tiene ELA hereditaria, sus
hijos tendra una probabilidad del 50% de heredar el gen defectuoso vy, por tanto,
sufrir la enfermedad.

Dentro de las hipotesis genéticas, la teoria que cobra mas fuerza es la que hace
referencia al gen SOD-1, situado en el cromosoma 21, que se encarga de codificar la
enzima “super oxido dismutasa Cu-Zn” y controlar el metabolismo del oxigeno. En
1993 se descubrié el gen SOD-1. Aunque pocas personas con ELA tienen este gen
imperfecto, su mutacién produce una enfermedad similar a la ELA esporadica. Se
dispone de evidencia cientifica, de estudios con roedores, sobre la intervencion del

metabolismo del oxigeno en el desarrollo de una enfermedad similar a la ELA.

e Factores ambientales.

Esta hipétesis surgi6 a la luz de la elevada incidencia de ELA en la Isla de Guam en
el Pacifico. Para verificar esta hipétesis, se estudiaron, entre otros factores
ambientales, las pautas alimenticias. Se observé que las personas de la zona
estudiada se caracterizaban por un estado carencial en calcio y niveles elevados de
aluminio, estado ocasionado por un aminodcido presente en una harina tipica de la
alimentacion en la isla. Las modificaciones en la dieta y de medicamentos redujeron
la incidencia de ELA en esta zona hasta alcanzar niveles similares a los de otras
areas del mundo. Ademas, la utilizacion de modelos animales, en los que se
provocaron altos niveles de aluminio y bajos de calcio, suscita un sindrome similar a
la ELA.

En cualquier caso, todavia no hay evidencia que permita relacionar la ELA
esporadica y los factores ambientales, si bien los datos epidemiologicos parecen

apuntar en esta direccion.

14
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e Alteraciones en el metabolismo.

Segun esta hipétesis, la ELA se produce por un exceso de Glutamato. Este es un
aminoécido esencial, necesario para la transmision de los impulsos nerviosos, que si
se sobrepasan ciertos niveles, pueden dafar las motoneuronas. Niveles extremos de
Glutamato originan la entrada excesiva de calcio en la célula, interrumpiendo
muchas de las funciones celulares.

En la ELA se ha observado una alteracion en el metabolismo del Glutamato, que
podria deberse al transporte inadecuado de esta sustancia lejos de las células

nerviosas, al finalizar el envio de sefales.

e Hipotesis de los Radicales Libres.
La ELA se produce, segun esta hipoétesis, por un exceso de radicales libres. Las
células liberan unos metabolitos toxicos en forma de radicales libres, que destruyen
el oxigeno que la célula utiliza para luchar contra la enfermedad. Las mutaciones del
gen SOD-1 produciria un exceso de radicales libres, causa del dafio cerebral debido

a la destrucciéon de la motoneurona.

e Hipodtesis Inmunoldgica.
El Sistema Nervioso es el responsable de la respuesta inmunoldgica que se produce
ante la lesién de las neuronas. La respuesta puede ser reparadora, eliminando las
células destruidas, o producir un dafio celular.

La ELA seria la consecuencia de una respuesta inmunolégica inadecuada.

e Deficiencia del Factor Neurotréfico.
Estudios realizados en roedores y humanos han demostrado que los factores
neurotréficos participan, en gran medida, en el crecimiento y mantenimiento de las
motoneuronas. Se han llevado a cabo ensayos clinicos para indagar si determinados
factores neurotroficos (CNTF, BDNF) retrasan la progresion de la ELA, sin que se

hayan encontrado resultados definitivos que confirmen la hipétesis.

e Alteracion del Metabolito de los Neurofilamentos.
La ELA se produciria por una alteracién de los neurofilamentos, es decir, de las

proteinas responsables del mantenimiento de la estructura de la neurona. En las

15
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motoneuronas afectadas, los neurofilamentos se acumularian en la cola de la célula,

impidiendo la transmision celular.

e Defectos en las Mitocondrias.
Las mitocondrias se encuentran en las células y estan encargadas de la produccion
de energia. La actividad que realizan las mitocondrias se relaciona con la produccion

de radicales libres que dafian la célula.

e Anomalias en el Sistema Inmune.
En muchos trastornos del sistema nervioso, se produce una alteracion del sistema
autoinmune. Basdndose en este dato, se cree que la ELA se produce porque los
anticuerpos atacan, por equivocacion, los propios tejidos y, por ello, dafarian las
neuronas motoras, interfiriendo en la transmision de las sefiales desde el cerebro

hasta los musculos.

e Virus y otros Agentes Infecciosos.

Esta hipotesis ha sido defendida durante varias décadas, si bien ain no se ha
podido identificar el agente causante de la ELA. Esta tesis defiende que la
degeneracion de las células nerviosas se produciria por la intervencion de un virus.
Asi, el VIH (virus de inmunodeficiencia humana), responsable del SIDA, causa, en
algunos casos, un sindrome similar a la ELA, y que mejora cuando se trata con
farmacos antivirales.

Otros virus y agentes infecciosos que se estan investigando son: el ecovirus, el virus
de la poliomielitis, las bacterias responsables de la enfermedad de Lyme o los

priones.

e Toxinas.
Los metales pesados, el plomo, el mercurio o el arsénico pueden atacar el sistema
nervioso y dafiar las células nerviosas. Se han apreciado determinadas situaciones
en las que las personas estaban expuestas a estas sustancias: contacto con

pesticidas, antiguos combatientes de la Guerra del Golfo, etc. (2)

16
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3. Sintomatologiay diagndstico

El diagnéstico de la enfermedad es principalmente clinico y también
electrofisiolégico.

En el afio 1990, la Federacion Mundial de Neurologia establecié los criterios
diagnésticos conocidos como criterios de El Escorial, en la reunion que tuvo lugar en
esa ciudad. Dichos criterios permanecen vigentes tras su revision en 1998, momento
en el que se establecen los criterios de arlie en los que se afladen a los criterios

clinicos pruebas de laboratorio (electromiografia, neuroimagen, etc) (17).

A pesar de esto, el diagnéstico temprano de la enfermedad sigue siendo muy
dificultoso y el tiempo que transcurre entre la aparicion de los primeros sintomas
hasta la confirmacion del diagndstico pude prologarse hasta 9-14 meses o incluso
mas segun series de diferentes paises (18,19). Las principales causas en el retraso
del diagnéstico son la falta de familiaridad de muchos médicos con la enfermedad, la
presentacion con formas inusuales, la coexistencia de otra enfermedad o los falsos
negativos antes la existencia de hallazgos neurorradiol6gicos que no justifican la

enfermedad.

Esta tardanza en el diagnostico conlleva un retraso en el establecimiento de pautas
o tratamientos no farmacolbégicos y farmacoldgicos que pudieran aumentar la
supervivencia y mejoria en la calidad de vida del paciente, asi como la posibilidad de
participar en oro tipo de estrategias como ensayos clinicos. Por tanto, una mayor
difusién de los sintomas y signos de ELA podria contribuir a un diagnostico mas

precoz y con mayor grado de certeza.

En la atencién a pacientes con ELA debieran respetarse dos principios generales:
por un lado, la necesidad de informar adecuadamente tomando en consideracién los
aspectos socioculturales y el contexto psicosocial del paciente y su familia y, por

otro, asegurar la continuidad de los cuidados.
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En cuanto al primer aspecto, algunos estudios han publicado que en la mitad de los
casos esta informacidn no se realiza de forma correcta mientras que otros
demuestran que una adecuada comunicacion facilita la confianza del paciente y
mejora sustancialmente su adherencia a los cuidados y tratamientos (20).

(Véase Tabla 1)

e Proceso diagnostico:
1. Anamnesis y exploracion fisica.
Para establecer un diagndéstico correcto es necesaria una completa anamnesis que
incluya preguntas como exposicidbn a toxicos, contactos de riesgo, sintomas
sistémicos que hagan sospechar la existencia de problemas metabdlicos u otras
enfermedades subyacentes.

A fin de disponer de otros sintomas que conduzcan a una orientacién diagnostica
correcta es importante realizar un interrogatorio dirigido con preguntas concretas

sobre sintomas que espontaneamente el paciente no suele referir:

- Los calambres musculares pueden preceder a la aparicion de la debilidad
muscular en ocasiones en meses.

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

- Aparicion de movimientos bajo la piel (fasciculaciones musculares).

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

- Existencia de antecedentes familiares de ELA.

- La labilidad emocional en estas fases iniciales suele pasar desapercibida,
por lo que se debe preguntar al paciente o a su familia si han notado que no
puede controlar adecuadamente sus emociones ante minimos estimulos

(reir o llorar).

En la exploracion fisica se buscaran signos de afectacion de neurona motora
superior y/o de neurona motora inferior, debiendo explorar las cuatro regiones a las
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que se refieren los criterios diagndsticos e El Escorial (bulbar, cervical, toracica y
lumbo-sacra). En la siguiente tabla se resumen las manifestaciones clinicas de la
ELA (21-23). (Véase Tabla 2)

2. Diagnaostico electrofisiologico

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

conduccién o moderado descenso en la amplitud.

- Electromiografia: En el estudio electromiografico aparece tipica actividad
de denervacion caracterizada por aumento de la actividad de insercion,
fibrilaciones, fasciculaciones espontaneas, ondas positivas y descargas
complejas repetitivas. El estudio debe incluir musculos proximales y
distales dependientes de diferentes raices o nervios periféricos y musculos
clinicamente no afectados. Se estudiardn como minimo tres musculos por
extremidad. Estos estudios electromiograficos permiten valorar la

afectacion de la neurona motora inferior.

- Estimulacién magnética cortical: Los estudios de estimulacibn magnética
cortical permitiran valorar la afectacion de la neurona motora superior, a
través de la realizacion del umbral de excitabilidad, la valoracion del tiempo
de conduccion motora central o de la duracion del periodo de silencio. Se
trata de una técnica no invasiva, facilmente reproducible, que informa de
excitabilidad del cortex motor, especialmente del tracto piramidal. Esta
técnica es de utilidad en aquellos pacientes en los que clinicamente no

exista afectacion de neurona motora superior (24).
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3. Neurorradiologia.

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

Los estudios con la resonancia magnética (RM) para encontrar marcadores precoces
de la enfermedad han sido numerosos en los Ultimos 15 afos y si bien parecia que
la hiperintensidad del haz corticoespinal en secuencias T2 podia ser indicativa de

ELA, se ha comprobado que también esta presente en controles (25).

4. Estudio genético.

Aproximadamente un 5-10% de los casos de ELA tienen caracter familiar, por lo que
el estudio genético no es un estudio diagndstico de rutina. De entre todas las formas
familiares, un 15-20% son debidas a una mutacion en el cromosoma 21, en el gen
que codifica la SOD-1, siendo ésta la causa de ELA familiar con mutacién conocida
mas frecuente. Desde la descripcion en 1993 (7) de la relacién con dicho gen, se
han referido gran cantidad de mutaciones a nivel del cromosoma 21,
mayoritariamente con una herencia autosémica dominante (AD), aunque también
existen formas con patrén autosémico recesivo (AR). Incluso en algunos casos de
ELA aparentemente esporadica se han objetivado mutaciones en el gen de SOD-1.
(26-28)

Por ultimo, hay que resefiar los casos de ELA hereditaria que asocian otros
sindromes neurologicos, como el caso de la demencia frontotemporal (DFT) —

parkinsonismo-.(27)

e Diagnéstico diferencial:
En la siguiente tabla se expone un listado de enfermedades que deben considerarse
en el diagnéstico diferencial segin predominen unos sintomas y signos u otros:
(Véase Tabla 3)
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En la siguiente tabla se expone el algoritmo para el diagnostico de la Esclerosis
Lateral Amiotrofica:
(Véase Tabla 4)

4.  Abordaje multidisciplinar

En el tratamiento de la ELA intervienen profesionales de varios servicios sanitarios:

e Neurdlogo.
El neurdlogo es el especialista al que el médico de familia envia al paciente cuando
ve indicios de una afeccidon neuroldgica. Es el encargado de realizar todas las
pruebas que se necesitan para poder diagnosticar que se padece una Esclerosis
Lateral Amiotrofica.

e Neumologo.

Los problemas respiratorios tienen una importancia capital en el prondstico de

los enfermos con esclerosis lateral amiotréfica. Por diferentes razones estos
problemas no han tenido, hasta hace poco tiempo, un tratamiento adecuado. Por
suerte existe una tendencia al cambio que las asociaciones de enfermos y los
médicos implicados deben hacer progresar. No obstante, la intervencién de la
administracion, proporcionando los recursos humanos (actitud, conocimientos y
habilidades) y materiales (aparatos, entorno hospitalario y domiciliario) adecuados es
capital para llegar a alcanzar el nivel de calidad deseable, que no es otro que del que
disponen los pacientes con otras enfermedades que ya han sido «asumidas»
completamente por los responsables sanitarios.

La ELA va afectando progresivamente al funcionamiento de los musculos de los
afectados, de modo que, a partir de un momento determinado, pueden necesitar
ayudas para las actividades de la vida cotidiana. De igual forma que la enfermedad
afecta a los musculos de los brazos o de las piernas, también puede afectar a los

musculos respiratorios (MR). Cuando esto ocurre, es imprescindible que estos MR
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reciban las ayudas adecuadas, pues los problemas relacionados con su mal
funcionamiento pueden tener consecuencias muy graves.

El térax se representa como un fuelle. Los movimientos de la pared toracica durante
la inspiracion y la espiracién permiten la entrada de aire (con el oxigeno necesario
para vivir) y la salida (con el anhidrido carbonico que se produce en las
combustiones para obtener energia). Unos pulmones en perfecto estado no sirven
para nada si “el fuelle” no se encarga de permitir la entrada del oxigeno y la salida
del anhidrido carbonico. Y para que el térax funcione es imprescindible que los MR
puedan moverlo. Cuando éstos empiezan a fallar, el anhidrido carbénico no sale
como debe, y al acumularse en la sangre produce somnolencia, dolor de cabeza,
falta de atencion, etc. En estos casos también se queda en los pulmones, donde
ocupa un espacio que impide que entre todo el oxigeno necesario, que tiene
consecuencias como la sensacion de falta de aire, que dificulta todavia mas los
movimientos a quien puede moverse. Si estos musculos fallan el paciente va a
necesitar ayuda progresiva: durante un tiempo poco intensa y soélo durante el suefio,
pero en algunos casos puede llegar a ser continua y completa, sustituyendo
completamente a los MR. Si simplificamos, podemos decir que con la respiracion
puede pasar como con el caminar: primero baston, luego muletas, silla, silla con
motor...

Y al igual que la silla con motor sustituye completamente a los muasculos de las
piernas para que un enfermo pueda desplazarse, los modernos respiradores
eléctrico sustituyen completamente a los MR y permiten que el aire entre y salga
correctamente de los pulmones.

Otro de los problemas respiratorios con los que no encontramos es la secrecion de
mocos. Los pulmones estan en contacto permanente con el aire, y por ello estan
expuestos a que entren substancias peligrosas, entre ellas algunos gérmenes. Para
defenderse de las agresiones externas, la pared de los bronquios esta recubierta de
unos diminutos pelillos llamados cilios, sobre los que corre una delgada capa de
moco que —segregado de forma continua— va arrastrando hacia arriba las pequefas
particulas que caen encima (entre ellas los microbios), hasta llegar a la parte
superior de las vias respiratorias, donde se deglute de forma inconsciente. Este
sistema de limpieza es conocido como aclaramiento mucociliar, y mientras funciona

correctamente nos proporciona proteccion sin que nos demos cuenta de ello. Sin
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embargo, este sistema puede tener dificultades. Durante los catarros, los gérmenes
pueden provocan una inflamacion de la pared de la traquea y de los bronquios que
ademas de impedir que los cilios se muevan correctamente, también cambia las
caracteristicas del moco, que se hace muy espeso o muy liquido. Si llega esta
situacién, el aclaramiento mucociliar no cumple su funcién de subir las secreciones
hacia arriba, por lo que éstas se van acumulando hasta que un golpe de tos las
expulsa fuera. Por lo tanto, en estos casos, el fuelle —ademas de seguir manteniendo
una respiracion adecuada— tiene que hacer el esfuerzo periddico de llenar
rapidamente los pulmones de aire y contraerse después con fuerza, para que el aire
salga «a presion» en forma de tos y arrastre los esputos al exterior. No obstante, si
los MR de los enfermos con un proceso catarral fueran incapaces de realizar el
esfuerzo necesario para expectorar, pueden recibir ayudas que les permitan
conseguirlo como son la técnica del clapping (es una de las principales técnicas de
limpieza bronquial y a la vez una de las mas utilizadas en fisioterapia respiratoria. Es
una técnica de percusion pasiva cuyo objetivo es ayudar a desprender las
secreciones mucosas del arbol bronquial con el fin de aliviar la angustia que el
paciente siente al no poder respirar con total normalidad, ademas de estimular la tos)
y en casos extremos la aspiracion por sonda.

La actuacion en estos casos es vital para asegurar la vida del paciente. Para ello
habrd que informar al enfermo del tipo de problemas respiratorios que podrian
aparecer. En determinados hospitales, los neurdlogos, tras el diagnéstico remiten a
los pacientes de ELA al Servicio de Neumologia, donde reciben informacion
necesaria para conocer el alcance de los problemas y participar de forma
protagonista en la eleccidn de alternativas de tratamiento, sin la premura que impone
la necesidad de tomar decisiones rapidas.

También valoraremos la situacibn en la que se encuentra el paciente en cada
revision con el médico comprobando la capacidad para masticar, hablar y deglutir,
para toser y para respirar se realizan una serie de exploraciones en el “Laboratorio
de Exploraciéon Funcional Respiratoria”. Fundamentalmente, alli se analizan
diferentes aspectos de la capacidad de respuesta del “fuelle” para toser y para
respirar y, si es posible, se cuantifican. Esta cuantificacibn es muy importante, pues

permite situar a cada enfermo en el nivel que le corresponde de cara a elegir las
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medidas preventivas oportunas y los tratamientos necesarios si las medidas
preventivas fallan.

Si la historia clinica plantea dudas respecto a su buen funcionamiento, también se
valora objetivamente la capacidad de deglucion. La videorradiologia permite
averiguar qué pasa con diferentes texturas de alimento.

Cuando se sospecha que puedan aparecer dificultades con la llegada de un catarro
debe iniciarse el aprendizaje de las llamadas ayudas manuales para la tos, en las
que el fisioterapeuta respiratorio ensefia al enfermo y allegados cémo sacar el
méaximo partido de sus musculos y cdmo ayudarles con procedimientos muy faciles
de aprender.

Si las ayudas manuales no consiguen los resultados deseables, las ayudas
mecanicas toman el relevo.

Si los musculos respiratorios no proporcionan una ventilacion adecuada o hay datos
para pensar que la situacion puede cambiar de forma brusca, se inicia la adaptacion
a la ventilacion no invasiva (VNI).

En aquellos casos en los que “el fuelle” es incapaz de mantener la minima actividad
necesaria para permitir la respiracion, si esos musculos completamente paralizados
no se sustituyen por un respirador, la vida no puede continuar, pues la respiracion en
una funcion vital.

Para mantener la vida, la ventilacion mecénica es un procedimiento perfectamente
efectivo, ya sea combinando distintas conxiones externas entre el ventilador y el
enfermo, ya sea, cuando no existe alternativa, mediante la conexién por
tragueotomia. En los casos en que sea necesario dar este paso, el enfermo debe

haber manifestado su conformidad.

e Psicologo.
La aparicion de la ELA supone tanto para el afectado como para la familia una serie
de cambios a nivel emocional pues en la mayoria de las ocasiones se produce en el
afectado la sensacion de soledad y de exclusion tanto social como econdmica.
La ELA no afecta a la inteligencia, al juicio, a la memoria ni a los sentidos. No
provoca una alteracion psicopatolégica especifica, pero si riesgo de inducir

emociones negativas (ansiedad, depresion, etc.). Ademas es una evidencia que la
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dimension organica y la psicolégica son indisociables, por lo tanto todos los cambios
sufridos en el cuerpo, van a tener su repercusion a nivel emocional.

La aparicion de esta enfermedad supone un cambio muy importante en la vida del
afectado, por lo que va a ser necesario todo apoyo y orientacion para poder afrontar
este cambio y superarlo.

Algo que puede servir de ayuda, tanto al afectado como a su familia, es el conocer
los diferentes estados y fases emocionales que cualquier persona va a pasar ante
una enfermedad grave. Aunque también hay que sefialar que cada persona es
Unica, por lo que pasara de forma diferente por estas fases, o incluso puede que no

pase por todas ellas.

e Fisioterapeuta.
Estos especialistas son los encargados de la reeducacion de los miembros
afectados y las minusvalias motoras que se padezcan. Estos profesionales estan
destinados a mantener la independencia, por pequefia que sea, y el bienestar del
afectado y su familia.
Los principales problemas que tratan son:

- Problemas fisicos que conlleva la ELA: alteraciones posturales del tronco y
de las extremidades; pérdida de movilidad en tronco y extremidades;
problemas respiratorios; y problemas del bulbo raquideo.

- Alteracibnes posturales del tronco y las extremidades. Los musculos
antigravitatorios son aquellos que se cansan mas rapido, la cabeza y la
espalda caen facilmente y mantener el equilibrio se vuelve mas dificil tanto
estando de pie como sentado. Los principales musculos son los tendones de
Aquiles, los flexores de la cadera, los pronadores del antebrazo y los
flexores de la mufieca.

- Pérdida de movilidad. Existe una tendencia a caer hacia delante a
consecuencia de la debilidad de los extensores de la cadera, espalda y
cuello y los pacientes caminan con la columna flexionada y los hombros y
brazos colgando hacia adelante. Los afectados con espasticidad estan
expuestos a caerse hacia atras debido a la hipertonia de los extensores y
tienden a caminar inclindndose hacia delante, algunas veces apoyandose en

los dedos de los pies.
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- Problemas respiratorios. Debido a la debilidad de los masculos respiratorios
y accesorios.

- Problemas bulbares. Cuando la ELA es de tipo bulbar, se ven afectadas el
habla y la deglucion.

- Rehabilitacion: para los afectados de ELA la rehabilitacion no es sinébnimo de
curacion pero si una forma de mantener la independencia el mayor tiempo

posible.

e Logopeda.
El Logopeda es el especialista que trabaja sobre el habla, la deglucién y la
comunicacion en general. Entre los tipos de ELA es el bulbar el que principalmente
incide desde el primer momento sobre las funciones de la comunicacion, la
deglucién y la respiraciéon. Cuando la ELA acttua sobre los érganos articulatorios se
da una disartria —problemas en la articulacién de los sonidos que evoluciona hacia la
imposibilidad para el uso de la palabra o anartria—. Segun los expertos, es
aconsejable iniciar la terapia incluso antes de la instauracién de los sintomas con
vistas a evitar un deterioro superior a lo deseable. Se realizaran ejercicios
respiratorios y su aplicacion a la voz, ejercicios de movilidad cervical y orofaringea,
trabajo articulatorio de voz y de respiracion.
El tratamiento para los afectados de ELA nunca sera de tipo rigido, ni duro; se
evitaran los esfuerzos que puedan provocar molestias 0 cansancio y siempre se
encaminara hacia el lenguaje funcional, a aquello que mejor sirva al afectado en
cada momento. Ademas no todos pueden realizar los mismos ejercicios, asi que se
deberan adaptar a las necesidades de cada afectado.
No es aconsejable realizar los ejercicios después de comer, se aconseja realizarlos
antes de desayunar o a media tarde.
Hay que insistir en que el afectado no debe sentirse cansado a la hora de realizar
cualquier ejercicio o esfuerzo ya que el resultado seria mas perjudicial que
beneficioso.

e Nutricionista.
La recopilacién de la ingesta dietética en dos poblaciones con ELA ha demostrado

gue entre el 70% y el 94% ingieren cantidades de nutrientes por debajo de las
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recomendaciones aceptadas. Ello enfatiza la necesidad de comprobar y constatar el
nivel de cumplimiento dietético.

Los distintos autores que han valorado el manejo nutricional de los pacientes con ELA
coinciden que es mandatorio un manejo nutricional especifico. En primer término,
debe identificarse aquellos pacientes que pueden desarrollar importantes problemas
nutricionales. En esta fase se debe evaluar la ingesta espontanea de alimentos, la
pérdida de peso y el estado de las reservas magras y grasas. Se considera que una
pérdida de peso superior a 10% respecto al peso habitual, una desnutricion en grado
leve-moderada o una ingesta de alimentos inferior al 70% de las recomendaciones
diarias estimadas, justificarian una actuacion nutricional activa. En este primer
contacto con el enfermo se debe valorar también el grado de disfagia anotando la
severidad de la misma y el tipo de afectacion muscular. Welnetz describe de una
forma practica como caracterizar la disfagia y mantener de forma adecuada el estado
de hidratacion y nutritivo. Destaca que el aporte de liquidos es importante, pues
reduce las complicaciones infecciosas urinarias, el estrefiimiento y fluidifica las
secreciones. Entre las recomendaciones de Welnetz y las difundidas por las

asociaciones cientificas, destacariamos como mas importantes:

Mantener al paciente derecho con angulacion de 90°, cabeza recta y barbilla
ligeramente hacia delante. Permanecer en dicha posicion al menos 30
minutos después de las comidas.

- Comer despacio y con mas frecuencia (4-6 comidas/dia). Ingerir solidos y
liquidos secuencialmente.

- Ajustar la consistencia de los alimentos, utilizar estimulantes de reflejos, y

servir la comida muy fria o muy caliente.

- Utilizar ayudas, suplementos y técnicas de estimulo de la deglucion.

e Terapéuta ocupacional.
La intervencion del terapeuta ocupacional tiene como objetivo mejorar la calidad de
vida del enfermo y su adaptacion al entorno a través de mantenimiento de su
autonomia e independencia en la realizacion de las actividades de la vida diaria,
durante el maximo tiempo posible, valiéndose para ello de las ayudas técnicas
necesarias. En un primer momento el terapeuta evalla las caracteristicas fisicas y

los intereses del enfermo asi como el entorno familiar y social en el que se
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desenvuelve, con el fin de determinar la necesidad de ayudas técnicas y
adaptaciones en el hogar que van a ayudar al enfermo a desenvolverse con la
maxima autonomia y seguridad dentro de sus posibilidades. En este sentido es muy
importante tener en cuenta no tanto las limitaciones de la persona como sus
capacidades y estimularlas al maximo.

Las ayudas técnicas se incorporan a la vida de la persona gradualmente de acuerdo
con sus necesidades, con el fin de no crear dependencias innecesarias. Estas
ayudas no suelen ser bien recibidas por la persona afectada, sin embargo son
fundamentales para proporcionar la autonomia y la independencia bésica para no
tener que depender de la ayuda continua de otros. Pero sobre todo, proporcionan al
enfermo un mayor confort y bienestar, haciéndole, de alguna manera, la vida mas
facil, ayudandole a superar muchas de las barreras y obstaculoscon los que se
encuentra en el dia a dia. La terapia ocupacional, en su objetivo de fomentar y
mantener el desarrollo de las actividades de la vida diaria, de acuerdo con las
posibilidades del enfermo y dentro de la maxima normalidad, interviene no sélo a
nivel individual sino también con la familia. Interviene, sobre todo, con los familiares
implicados en el cuidado y atencién al afectado de ELA, asesorandoles y
orientdndoles en la eleccion de las ayudas técnicas y adaptaciones en el hogar, y
entrenandolos en el manejo de las mismas, favoreciendo una mas rapida

adaptacion.

e Trabajador social.

El Trabajador Social tiene como objetivo favorecer la insercidén social y el acceso a
los distintos recursos y servicios que tanto el afectado como sus familiares pueden
necesitar, una vez diagnosticada la enfermedad. Lla labor de este profesional sera
informar, orientar y derivar en su caso, faciltando el acceso a los recursos
disponibles, que le permitan una mayor calidad de vida.

- Beneficios legales.

- Recursos Aociales.

- Pensiones y ayudas.

- La Ley de Dependencia.
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Entre estos recursos nos centraremos en el mas importante, La Ley de
Dependencia.

La Ley de Dependencia fue aprobada el 14 de Diciembre de 2006 y aporta
novedades importantes en relacibn a los servicios sociales. En términos
legislativos se denomina como la Ley 39/2006, del 14 de Diciembre, de
Promocion de la Autonomia Personal y Atencion a las personas en situacion de
Dependencia, pretende favorecer la autonomia de las personas que no pueden
valerse por si mismas por encontrarse en situacion de dependencia y de sus
cuidadores.

La Ley aporta como novedoso el reconocimiento oficial de “Dependencia”,
entendiendo como tal “al estado de caracter permanente en que se encuentra una
personas que, por razones de su edad, enfermedad o discapacidad..., precisan
de la atencion de otra/s personas para realizar actividades basicas de la vida
diaria...”

Diferenciamos por tanto entre tener una “discapacidad”, y ser “dependiente”. La
persona puede padecer una discapacidad fisica, psiquica, mental o sensorial y no
por ello necesitar de otras personas para sus actividades cotidianas.

La Ley introduce un derecho subjetivo que reconoce una serie de servicios y
prestaciones econdmicas, para todas aquellas personas que precisan de ayudas
por su fala de autonomia, una vez sean aloradas como personas con un grado de
dependencia.

En nuestro caso, la ELA es una enfermedad neuromuscular que a medida que va
avanzando en sus distintos grados, el paciente tendra una mayor dependencia y
por lo tanto una menor autonomia.

Los Grados de dependencia estipulados por la Ley son los siguientes:

Grado 1 o dependencia moderada: Personas que necesitan ayuda para realizar
varias actividades basicas de la vida diaria, al menos una vez al dia.

Grado 2 o dependencia severa: Personas que necesitan ayuda para realizar
varias actividades béasicas de la vidad diaria dos o tres veces al dia, per no
requieren el apoyo permanente de un cuidador.

Grado 3 o gran dependencia: personas que necesitan ayuda para realizar varias
actividades basicas de la vida diaria varias veces al dia y, por su pérdida total de

autonomia, necesitan el apoyo indispensable y continuo de otra persona.
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En cada uno de los grados de dependencia se estableceran 2 niveles, en funcién
de la autonomia de las personas y de la intensidad del cuidado que requieran.

La ley contempla dos tipos de prestaciones: servicios y prestaciones econémicas.
Las prestaciones econOmicas y los servicios son incompatibles entre si, a

excepcion de la tele asistencia (para personas que no estan en residencia) (28).

e Atencion primaria.

El papel del equipo sanitario (médico y enfermero) en la atencién primaria a los
pacientes con ELA viene determinado por su funcién de puerta de entrada del
paciente al sistema sanitario, por la continuidad y la longevidad de la atencién que
puede ofrecer y por el ambito en el que desarrolla su actividad, que hace posible la
atencion domiciliaria y extrahospitalaria a estos pacientes, lo que permite prolongar
Su autonomia y la permanencia en su ambito familiar.

También tiene un importante papel en informar al paciente de la propia enfermedad.
Hay que tener en cuenta que la informacién debe ser un proceso continuo y dada la
proximidad del médico de familia al paciente y la longitudinalidad de la atencion que
presta, este profesional se constituye en un interlocutor privilegiado. En este sentido,
y dada las particularidades prondsticas de esta enfermedad, la informacion que se
debe dar a los paciente incluiria el caracter progresivo y definitivo de los trastornos
motores, la ausencia de tratamiento curativo y hacer especial hincapié en los
aspectos positivos de la enfermedad como son la ausencia de dolor, la ausencia de
trastornos de esfinteres y de sensibilidad, y sobre todo, la existencia de tratamientos
sintométicos y de soporte que incluye el manejo efectivo de los problemas
respiratorios. También se le deberia informar de los ensayos terapéuticos en marcha
y que el prondstico de la enfermedad es muy variable (29).

En cuanto al diagnéstico en atencion primaria, podemos decir que la baja incidencia
y prevalencia de esta enfermedad, la inespecificidad de los sintomas iniciales, la
ausencia de un test diagnostico especifico y la necesidad de pruebas diagnosticas
no accesibles desde el nivel de atencion primaria, son factores que pueden producir
demoras para alcanzar un diagnéstico de esta patologia, El rigor de los criterios
diagnaosticos con el propasito de evitar o reducir al minimo los falsos positivos puede

ser también un factor que justifique los retrasos diagnosticos (30). Puede pensarse
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que un diagndstico temprano en una enfermedad de las caracteristicas de la ELA no
aporta ningun beneficio. Sin embargo, existen razones que aconsejan “mejorar “el
diagnostico precoz de esta enfermedad porque:

1. El diagnostico temprano puede incrementar la probabilidad de iniciar
precozmente terapias neuroprotectoras que puedan minimizar el deterioro
neuronal. E ha visto que la supervivencia en adultos jévenes (<45 afios) es
significativamente mejor que en los de mayor edad (31).

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

3. Prolonga, o puede hacerlo, la autonomia del paciente facilitando que siga
realizando las AVD. Si realizar alguna intervencion en los primero estadios
de la enfermedad puede retrasar o enlentecer el desarrollo de la
enfermedad, seré bienvenida.

4. Evita o reduce los errores diagndsticos y los tratamientos innecesarios.
Finalmente, hay razones psicolégicas como la angustia, ansiedad y malestar que se
generan al no disponer de un diagnostico preciso en una enfermedad que el propio
paciente observa que progresa y que afecta a su calidad de vida. Y también razones
éticas como es el derecho del paciente a conocer el diagndstico y prondstico de su
enfermedad y a elaborar o disefiar los planes para su vida (32).

En cuanto a la atencién por parte del personal de enfermeria desde la atencion
primaria, es una intervencion tanto de apoyo emocional como educacional tanto al
paciente como a la familia y sus cuidadores. El profesional tiene que ser empético,
es decir, ponerse en la piel del paciente e intentar comprender lo que le pasa,
porque una enfermedad de estas caracteristicas limita mucho al paciente por lo que
el apoyo tanto de todo el equipo profesional como de su familia es clave.

En cuanto a la intervencion enfermera se explicard en otro apartado como actuara
en un caso de ELA, con los diagnésticos y actividades que realizara e instruira a la

familia y cuidadores para el domicilio del enfermo.
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5. Apoyo emocional y psicologico en la ELA

Uno de los aspectos que mas entristecen y duelen es pensar los motivos por los que
afectan una enfermedad tan dura. Si ya es dificil asumir una patologia como esta,
pensar “por qué me ocurre esto a mi’, “quién me ha mandado esto”, “sentirse
culpable por estar enfermo” es muy doloroso y en ciertos momento mas devastador
que la propia enfermedad. Podriamos decir que la respuesta que cada uno
encuentre serd la mejor, segun sus vivencias y creencias, sera la buena desde el
puntos de vista moral, ético o religioso pero no debemos olvidad que su causalidad

es desconocida y no podemos culparnos por ello.

En muchas ocasiones alivia el hecho de poder hablar de estos temas, buscando
nuevas creencias que ayuden a quitar parte del peso moral, que a veces se le da a

la enfermedad.

Durante todo el proceso de la ELA, atravesamos distintas etapas, y estas deben
servir para aprender, para poner en juego el potencial y los recursos de cada uno y

para hacerse, si cabe, mejor persona.

Llegar a esto no es facil, porque aunque, en general, todos sabemos que la actitud
con que la personas afectada de una enfermedad, su actitud ante ella es
fundamental. Suele ocurrir que llegar a la postura adecuada, cuando es uno el que la
padece, no es nada facil. Se hace necesario transitar muchas etapas en el camino y
es tentador quedarse estancado en alguna de ellas. La primera etapa que se vive es

resistirse al diagnéstico, alo bastante recurrente en su proceso.

Es importantisimo, no llegar a entrar en este juego tan autodestructivo. Todas estas
etapas (ira, depresién negacion...), son las que suelen ocurrir por lo general en un
proceso de enfermedad, para poder llegar a lo Unico que sirve de verdad: ACEPTAR
lo que a uno le esta pasando para afrontarlo y poner en juego todos los recursos
posibles. Es preciso dejar claro que estas etapas de rabia, ira y frustracion son parte

de un proceso natural y no patolégico.
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Hay que buscar el camino hacia la aceptacion, y en este camino, uno de los
aspectos que que hay que hacer entender al paciente que mas le beneficia es
buscar lo que puede aprender en estas condiciones y disfrutar de lo que si puedes

hacer en cada momento.

Existe un libro, “Martes con mi viejo profesor”, escrito por el alumno de un profesor
de sociologia afectado de ELA, que refleja las conversaciones que ambos
mantuvieron durante los ultimos mese de la enfermedad de este. En el libro cuando
el profesor es preguntado acerca de cdmo consigue aceptar una enfermedad tan
dificil como la ELA, responde: “He tomado una decision profunda desde el dia que
sali de la consulta del médico con esta espada suspendida sobre mi cabeza. Me
pregunté: ¢voy a consumirme, desaparecer y retirarme del mundo como hace la
mayoria de la gente o voy a sacar el mejor partido posible al tiempo que me quede?
Y me respondi que iba a vivir, o al menos a intentarlo, tal como quiero: con dignidad,
con valor, con humor y con compostura. Algunas mafianas lloro mucho y estoy de
duelo por mi mismo. Algunas mafanas estoy muy enfadado y muy amargado...Me
entrego a estas emociones, me doy un bafo en ellas...Pero no permito que duren
demasiado, les pongo un limite y les pongo un nombre y me digo esto es dolor, esto

es enfado y no voy a dejar que me atrapen,... Después me digo: QUIERO VIVIR.”

En este sentido, debemos entender que el paciente también necesita momentos de
pelea y de dolor, cada uno expresandolo de la forma o manera que mejor sabe; para
después, salir a buscar aprendizajes nuevos, maneras de seguir adelante. Un reto
importante que debe marcarse es disfrutar de muchos aspectos de la vida que nunca
se habian planteado por ser personas demasiado ocupadas o simplemente porque

no eran capaces de apreciarlas.

Culturalmente todo nos ensefia que tenemos que ser autbnomos e independientes
como un gran valor, pero apenas se escucha nada de la importancia que tiene el
saberse reconocer los limites con humildad y dignidad, estos se tratan con desdefio
como si no tuviéramos derecho a tener limitaciones, cuando por nuestra condicion

humana es lo mas cercano que tenemos, padezcamos una enfermedad o no (33).
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6. Objetivos

e General.

- Informar al personal sanitario para conseguir que éstos puedan transmitir
una mejor informacion a enfermos y sus familiares, dando asi una mejor

calidad de vida a pacientes diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrofica.

e Especificos.

- Conseguir con la informacion facilitada en el estado inicial de la enfermedad,
disminuir el nivel de ansiedad del paciente.

- Conseguir con la informacion facilitada mantener el maximo tiempo posible
la autonomia del paciente, para que éste pueda realizar las Actividades de la
Vida Diaria.

- Conseguir que el paciente afronte todos los problemas que conlleva la
enfermedad.

- Preparar lo mejor posible al paciente para el deterioro progresivo de sus
extremidades.

- Conseguir con la informacién facilitada, en un estado inicial de Ila
enfermedad, la aceptacion de ésta.

- Conseguir con la informacion facilitada, en un estado avanzado de la
enfermedad, la disminucion del nivel de ansiedad en el paciente.

- Conseguir con la informacién facilitada, a lo largo de la enfermedad, adecuar
lo maximo posible el hogar para el riesgo de caidas y para algunas de las
Actividades de la vida diarias, adaptandose a los recursos disponibles del
paciente.

- Conseguir con la informacion facilitada, en un estado avanzado de la
enfermedad, evitar la aparicién de Ulceras por presion debidas a su reducida
movilidad.

- Conseguir con la informacion facilitada, en un estado avanzado de la

enfermedad, una adecuada expulsidon de secreciones (34,35).
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7. Metodologia

En primer lugar se identificara a la poblacion diana de esta intervencion, siendo el
objetivo, todos los pacientes y sus familiares o cuidadores, de la provincia de Lérida,
incluyendo todas sus comarcas (Val D’Aran, el Pallars Sobira, I'Alta Ribargorza, el
Pallars Jussa, I'Alt Urgell, la Cerdanya, la Noguera, el Solsonés, el Bergueda, el
Segria, el Pla d’Urgell, I'Urgell, la Segarra y les Garrigues), que sean diagnosticados
de Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA). Entre los criterios de exclusion se
encuentran los profesionales de asistencia hospitalaria y por tanto todas aquellas
personas que padecen ELA y se encuentran hospitalizadas, ya que esta intervencion

va dirigida especialmente para los Centros de Atencién Primaria (CAP).

En segundo lugar se identificara a los profesionales que va dirigida. Abarcara a
todos los trabajadores de enfermeria que puedan tener, en el presente o en el futuro,
cualquier tipo de contacto con pacientes que padezcan esta enfermedad. Lo méas
comun es que los profesionales que tengan mas posibilidades de coincidir con este
tipo de pacientes son los de Centros de Atencidon Primaria, por lo que esta
intervencion ira dirigida a todos los profesionales de enfermeria que presten sus

servicios a algun CAP de la provincia de Lérida.

El objetivo de la intervencion es informar a los profesionales sobre la ELA para que
en un futuro puedan aplicar estos conocimientos a un paciente que padezca esta
enfermedad, para que éste pueda tener la mejor calidad de vida posible con la ayuda

del equipo multidisciplinar y la gente que le rodee.

En un primer momento, esta intervencion se pensé para abarcar el territorio de la
ciudad de Lérida, pero después de una busqueda bibliografica en distintos
buscadores (Pubmed, Medline) y el contacto con alguna de las asociaciones de ELA
de Espafa (ADELA), pude ver la baja incidencia de casos (1/100.000 por afio en
Espafia), por lo que se llegd a la conclusion de que esta intervencion no iba a servir

de mucho si no se ampliaba el espacio territorial. Entonces se decidié agrandar el
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terreno a toda la provincia de Lérida, con perspectivas de si funcionaba bien,

expandirlo a toda la comunidad catalana.

Para realizar este proyecto, durante los meses de Octubre y Noviembre se realizo
una revision bibliografica lo mas reciente posible, utilizando buscadores como
Google académico, Pubmed, Medline, Metacercador de la Udl, etc. Ademas también
se contacto con asociaciones de ELA (ADELA) y se buscaron protocolos y guias

sobre los cuidados de esta enfermedad.

En la extensa revision bibliogréafica llama la atencion la cantidad de informacién que
hay sobre este tema, ya que es una enfermedad que tiene una prevalencia muy baja
y no se ha hallado la cura contra ella. Sin embargo, después de contrastar la
informacion en los distintos articulos todos coinciden en lo mismo, no hay diversidad
de opiniones, lo que hace pensar que aun gueda un largo camino hasta encontrar la

cura contra la Esclerosis Lateral Amiotrofica.

Los descriptores introducidos para la busqueda de toda la informacién del marco
tedrico fueron términos generales como “Amyotrophic Lateral Sclerosis”, “Esclerosis
Lateral Amiotrofica” y poco a poco se fue viendo todas las variables que iban
surgiendo de los diferentes articulos, como la etiologia, sintomatologia, abordaje
multidisciplinar, etc.... con lo que asi se pudo ir desarrollando el marco tedrico.
Luego se buscaron descriptores mas concretos como “intervencion”, “protocolos”,
“cuidados”, “actividades”, “guias”, “enfermeria”, etc. mas enfocados a la realizacion

de la intervencion.

Una vez recopilado el marco teérico, se marcaron los objetivos y los resultados que
se esperaban obtener una vez llevada a cabo la intervencién. También se realizé
una encuesta, la cual serad pasada a los centros una vez cada seis meses, para
evaluar si dicha intervencidon ha tenido éxito (seran periodos de un afio debido a la

baja incidencia de la enfermedad).

36



e . . . 7O ‘
Programa de atencién a pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA): . U x Universitat de Lirsda
. .z . . .z . . Facubiat &' Infermeria
informacién para el personal sanitario de los Centros de Atencién Primaria W i

Para finalizar este proyecto, una vez recogidas las encuestas y evaluada la
intervencion, se sacaron unas conclusiones a partir de los resultados de éstas y de si

los objetivos propuestos habian sido cumplidos o no.

8. Intervencion

Una vez diagnosticada la enfermedad, se ha de mantener una atencion continuada
al paciente y su familia por parte de todo el equipo de salud. Desde ese momento es
necesario que desde todos los niveles asistenciales se les transmita que no van a
estar solos desde el momento del diagnéstico hasta el final de la enfermedad, lo que

les permitira afrontar mejor los dificiles cambios que se van a producir en su vida.

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

tiempo posible.

El objetivo de la atencion de enfermeria es identificar qué tipo de ayuda requiere el
paciente y su familia para planificar las intervenciones educativas que contribuyan a
su adaptacion a la nueva situacién de salud. Para ello habra que valorar los distintos
requisitos de autocuidado de la persona, identificar los diagndsticos de enfermeria
mas frecuentes y seleccionar las recomendaciones de autocuidado que deben seguir

el paciente y su familia para mejorar su calidad de vida.
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e Mantenimiento de un aporte suficiente de aire.
La complicacibn mas grave en el paciente de ELA es el deterioro gradual de los
musculos que intervienen en la respiracion. A medida que estos musculos se
debilitan, el acto automatico de respirar se hace consciente y requiere mas energia.
Si bien los signos de disfuncion respiratoria no son frecuentes en los estadios
iniciales de la enfermedad, pueden presentarse en cualquier momento de la
evolucion, por lo que deben tratarse precozmente para prevenir las posibles
complicaciones respiratorias. La enfermera tiene que estar atenta a los sintomas y
signos que indican un deterioro de la funcidn respiratoria, principalmente de la
disnea, de la ortopnea, de la somnolencia, de la disminucién del nivel de alerta, de
los edemas maleolares, de la taquipnea y de la participacién de los musculos
accesorios y, con igual importancia, de las dificultades para expulsar las secreciones

respiratorias.

La informacioén insuficiente o inadecuada sobre los problemas respiratorios y las
posibles formas de afrontarlos pude hacer que muchos de los enfermos miren hacia

el futuro a través de un sentimiento de profundo miedo.

A partir de un momento de la evolucion de la enfermedad puede ser necesaria la
ventilacion mecanica y las ayudas para la tos, que pueden llevarse a cabo en el
domicilio bajo la direccion de una Unidad especializada y mediante el adecuado

entrenamiento del paciente y sus cuidadores.

Actividades de enfermeria:

- Clapping: es una técnica de percusion pasiva que se emplea en fisioterapia
respiratoria para limpieza bronquial, la cual estd basada en dar un palmoteo
por parte del terapeuta con las manos huecas sobre la pared toracica. El
movimiento de la mano se debe imprimir a partir de la mufieca y no del codo,
dejandola relajada consiguiendo golpes secos, ritmicos y suaves, asi como
también debera usar toda la fuerza del cuerpo para realizar la técnica, por lo
que éste debe adoptar una postura Optima para no fatigarse. En cuanto a la
posicion del paciente, habitualmente se le realizara el clapping en decubito
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lateral, y es importante que el enfermo esté relajado y que la técnica no sea

dolorosa.

- Posicién corporal: para facilitar la respiracion, es conveniente que mantenga
el tronco con una inclinacidon de aproximadamente unos 30°, sobre todo a la
hora de dormir, por lo que se informara a la familia para hacer los cambios
arquitectonicos oportunos como levantar el cabezal de la cama o

incorporarse con algun tipo de cojin o almohada.

Los diagnosticos de enfermeria correspondientes a este problema, con sus

respectivas actividades serian los siguientes:

Patrén respiratorio ineficaz
- Evitar ambientes contaminantes.
- No fumar.

- Evitar prendas ajustadas que dificulten la respiracion.

Intolerancia a la actividad

- Distribuir las actividades programando periodos de descanso para evitar la
fatiga.

- Usar ayudas técnicas para facilitar las actividades de la vida diaria.

- Evitar el sobrepeso.

- Mantener una dieta de textura blanda, evitando alimentos hipercaldricos, es
decir, alimentos que contengan hidratos de carbono; y también se tratara de
evitar los alimentos flatulentos.

- Evitar el estrefiimiento (intentar la maxima movilizacion del paciente).

Déficit de conocimientos en relacion
con la ventilacion mecanica
- Explicar el funcionamiento del ventilador y la forma de colocarse la
mascarilla. En caso de que por la flacidez de la musculatura de la cara se
produzca una caida de la mandibula con apertura de la boca, sobre todo

durante el suefio, puede sujetarse la mascarilla con una cinta.
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- Explicar cuidados de la ventilacibn mecanica como la proteccion de las
zonas de presion de la mascarilla o la realizacion de enjuagues bucales.

- Revisar periédicamente el ventilador para evitar cualquier fallo de éste.

¢ Mantenimiento del aporte suficiente de agua y alimento.
El progresivo deterioro del la musculatura que interviene en la deglucién hara que el
paciente de ELA encuentre dificultad a la hora de masticar y tragar alimentos. La
disfagia que es otro de los mayores problemas de la ELA, incluye la regurgitacion de
los liquidos, con el consiguiente riesgo de broncoaspiracion, por lo que repercutira
negativamente en una correcta alimentacion y un adecuado estado nutricional. Son
frecuentes la pérdida de peso y la malnutricion que contribuirdn a empeorar la fatiga,

como consecuencia de la atrofia muscular y del deterioro de la funcién respiratoria.

Para garantizar la continuidad de los cuidados, se deben valorar las necesidades de
ayuda del paciente en lo referente a la nutricion. Inicialmente se le asesorara sobre
el contenido de una dieta saludable, teniendo en cuenta las preferencias del
paciente, y se le indicara las mejores formas de preparacion culinaria que pueden
favorecer la ingestion de los alimentos cuando se presenten problemas de disfagia y
sialorrea (excesiva produccién de saliva). También se le recomendaran medidas
para evitar la broncoaspiracion. Asimismo, sera importante que se realice un
seguimiento y control del peso para valorar la necesidad de complementar la dieta

con suplementos nutricionales.

Cuando los problemas de disfagia se hacen mas evidentes se debera consultar con
un nutricionista, que sera el encargado de identificar las necesidades nutricionales
del paciente y valorar si es viable alimentar al paciente por sonda nasogastrica
(SNG) o preferentemente la realizacibn de una gastrostomia endoscopica
percutanea (GEP) que, ademas de ocasionar menos problemas estéticos y
psicoldgicos, garantiza una menor incidencia de episodios de broncoaspiracion y
evita las lesiones por presiéon que suele ocasionar la sonda nasogastrica cuando se

mantiene durante periodos prolongados de tiempo.
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En este momento, las numerosas dudas que les surgiran al paciente y a los
familiares tienen que ser resueltas con ayuda de los especialistas en nutricion,
quienes le indicaran el método y la dieta mas adecuada a su situacién. También es
fundamental el apoyo educativo de la enfermera, adiestrandoles en el manejo del
equipo de administracion enteral y asesorandoles en los cuidados que se derivan de

este tratamiento.

Con relacioén a este apartado, se plantean varios diagnosticos de enfermeria con sus

correspondientes actividades:

Alteracién de la nutricion por defecto
- Control y seguimiento del peso para detectar posibles pérdidas.

- Dieta variada y con aporte energético suficiente:
= La carney las aves proporcionan proteinas, vitamina B, hierro, zinc y otros
minerales.
= El pescado blanco o azul contiene proteinas y tiene un menos contenido
graso que la carne.
= Los huevos aportan proteinas, vitamina B y hierro.
» Laleche y sus derivados proporcionan proteinas, calcio, fésforo y vitaminas
Ay D. Se deben consumir preferentemente desnatados o semidesnatados.
= Las legumbres deben formar parte de la dieta al menos tres o cuatro veces
por semana, dada sus riqueza en proteinas, carbohidratos, fibra, vitaminas
y minerales.
= El pan, los cereales, el arroz, y la pasta son una buena fuente de energia,
fibra, proteinas, minerales y vitamina B.
= Las frutas y verduras aportan a la dieta vitaminas, minerales y fibra. Se
deben consumir entre cuatro y cinco raciones diarias.
= Lagrasay los azucares, especialmente los de elaboracion industrial, deben
limitarse.
- Aumentar el numero de tomas de alimento a 6-8 al dia con porciones de

menos cantidad para facilitar la digestién y evitar la fatiga.
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Preparacion culinaria que facilite la deglucion: se intentard4 evitar los
alimentos con capacidad de disgregarse en la boca, siendo preferibles los de
consistencia blanda y homogénea.

Aporte suficiente de liquidos, aproximadamente de unos 2 litros al dia.

Suplementos dietéticos para mantener un aporte caldrico suficiente.

Alteracion de la mucosa oral y nasal
Higiene bucodental después de cada comida.
Enjuagues bucales frecuentes.
Sujecion de la sonda nasogéstrica con esparadrapo y rotacion del punto de

sujecion para evitar lesiones por presion.

Déficit de autocuidado: alimentacion
Ayudas técnicas para el manejo de los utensilios de alimentacion
(engrosador de mangos, cubiertos con mango anatémico, adaptadores de
platos).
Manejos y cuidados de la nutricion enteral por SNG. Se explicara a la familia
o cuidadores la siguientes consideraciones:
Posicion del paciente sentado para evitar reflujo de alimentos.
Comprobar la correcta ubicacion de la sonda: aspirar con una jeringa una
pequefia cantidad de jugo gastrico o introducir a presién 10 o 20 ml de aire
y con un fonendoscopio situado en el estbmago comprobar la entrada del
mismo. Si al aspirar el contenido es superior a 100 ml querra decir que no
se ha digerido bien y habra que volver a introducirlo por lo que habra que
retrasar la siguiente toma.
Introducir la soluciébn de forma lenta, ya que si lo hiciéramos rapido
podriamos provocar intolerancia, espasmos o vomito por reflujo.
Si se administran medicamentos habra que triturarlos para evitar que la
sonda se obstruya.
En las maniobras de conexion y desconexion se pinzara la sonda para
evitar la entrada de aire al estbmago.

Administrar una pequefia cantidad de agua después de cada toma.
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= La nutricién enteral puede venir presentada en una solucién preenvasada
gue se conecta a un sistema de goteo, cerrando previamente la pinza del
sistema. Posteriormente, se cuelga el recipiente en un pie de goteo y se
exprime la camara de contro de gotas llenandola hasta la mitad. Se vuelve
a abrir la pinza para purgar el sistema y se vuelve a pinzar. Finalmente, se
conecta el sistema a la sonda y se regula el ritmo de infusion para que la
solucion pase a una velocidad uniforme. Una vez finalizada la infusion, se
lava la sonda introduciendo una pequefia cantidad de agua y se pinza la
sonda.
- El manejo y cuidados de la gastrostomia sera igual que la de la SNG, pero
hay que tener en cuenta que es una sonda que atraviesa la pared abdominal
por lo que habra que lavar con agua y jabon y tapar con unas gasas para

evitar su contaminacion.

e Cuidados asociados a los procesos de eliminacién
La ELA no suele alterar el control nervioso de los esfinteres responsables de la
eliminaciéon vesical y/o intestinal, pero debido a otros factores como puede ser la
inmovilidad, el escaso aporte de liquidos, una dieta pobre en fibra, la medicacién o

incluso factores psicolégicos.

Quizas el problema méas frecuente con el que se encuentra un paciente es el
estrefiimiento, lo que entendemos como un patron de eliminacién superior a 2 0 3
dias o cuando las heces son escasas 0 excesivamente secas. Sin embargo en
algunos pacientes pueden presentar todo lo contrario, es decir, incontinencia fecal
como consecuencia de episodios de diarrea, que pueden deberse a dietas
inadecuadas, especialmente si se ingieren alimentos con muchas especias o azucar.
También es frecuente este problema cuando se empieza la nutricion enteral, hasta

que el paciente se acostumbra, por lo que su instauracion debe ser gradual.

El patron de eliminacion vesical esta condicionado fundamentalmente por la ingesta
de liquidos, resultando a veces complicado para el paciente de ELA asegurar un
aporte de liquidos suficiente debido a la disfagia. También algunos de los farmacos

prescritos, como los anticolinérgicos o los antidepresivos, favorecen la retencion
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urinaria. Sin embargo, el principal problema que pueden presentar las personas
afectadas de ELA es la incontinencia urinaria funcional, ocasionada como
consecuencia del deterioro de la movilidad y de las barreras ambientales que le

dificultan el acceso al cuarto de bafo.

Enfermeria tendra que prestar atencion a estos aspectos y valorar las necesidades y

barreras que el paciente pueda presentar en su entorno.

Las actividades para estos problemas serdn mas educacionales con respecto al

paciente y a la familia.

Estrefiimiento
- Mantener un horario regular de defecacién, preferiblemente después de
desayunar o comer para aprovechar el reflejo gastrocolico.
- Beber suficientes liquidos.
- Alimentos ricos en fibra.
- Introducir alguna rutina para favorecer la defecacion.
- Evitar el consumo de laxantes, enemas 0 supositorios sin prescripcion

médica.

Incontinencia fecal

- Observar la etiologia de la diarrea como cambios en la dieta o la instauracion
de la nutricion enteral.

- Introducir alimentos astringentes (limén, arroz, zanahoria).

- Beber suficientes liquidos para evitar la deshidratacion.

- Evitar liquidos muy frios 0 muy calientes, ya que estimulan el peristaltismo.
Las bebidas con diarrea también favorecen la diarrea.

- Extremar la higiene perianal para evitar la irritacion cutanea. Aplicar una
crema protectora o hidratante.

- En caso de impactacion fecal, se puede usar un enema de limpieza y si no

se consultara con enfermeria para su extraccion manual.

44

3
» U x Universitat de Liesda

/ Facultat &' Infermeria



e . . . 7O ‘
Programa de atencién a pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA): . U x Universitat de Lirsda
. .z . . .z . . Facubiat &' Infermeria
informacién para el personal sanitario de los Centros de Atencién Primaria W i

Incontinencia urinaria: funcional

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

- Evitar beber liquidos después de la cena.

- Extermar la higiene de la zona vesical.

- Utilizar ropa comoda y facil de quitar, asi como la utilizaciébn de compresas o
absorventes para evitar manchar la ropa.

- En el caso de que lo anterior no funcione se procedera al sondaje vesical. En
este caso se ensefiardn los cuidados para mantener la permeabilidad de la
sonda y evitar infecciones.

- Retirar obstaculos que dificulten el acceso del paciente al cuarto de bafio
(alfombrillas, muebles) y hacer las adaptaciones oportunas en éste
(barandillas, inodoros elevados), teniendo en cuenta los recursos del

paciente.

e Mantenimiento del equilibrio entre actividad-reposo
Sin duda alguna, de todas las manifestaciones que puede presentar esta
enfermedad, la que mas le va a afectar tanto a su dependencia como a su estado
emocional es el trastorno de la movilidad. Por lo que habra que valorar el impacto del
deterioro neuromuscular en la vida del paciente y su dependencia para realizar las
actividades basicas de la vida diaria (ABVD), para lo que se puede utilizar el indice
de Barthel (Anexo 1). La puntuacion total de maxima independencia es de 100 y la

de maxima dependencia es de O.

También se debe evaluar las capacidades del paciente para realizar las actividades
instrumentales de la vida diarias (AIVD) (Anexo 2). La puntuacién de maxima

independencia es de 8 y la de maxima dependencia es de 0.

La valoracion de la capacidad funcional de la persona afectada de ELA resulta
fundamental para determinar las recomendaciones de autocuidado encaminadas a
fomentar la independencia y a evitar Is efectos de la inmovilidad como las

contracturas y deformidades, debidas a acortamientos musculotendinosos que
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limitan la movilidad articular, o las Ulceras ocasionadas por la constante presion

ejercida sobre una superficie como la cama o la silla de ruedas.

Por otra parte, también habra de valorarse el patron descanso-suefio del paciente,
ya que ademas de su efecto regulador y reparador sobre el organismo, es

fundamental para el bienestar psicolégico.

Las actividades de enfermeria que habra que tener en cuenta y que habra que

ensefiar a su cuidador seran las siguientes:

Trastorno de la movilidad fisica

- Mantener una buena alineacion corporal, tanto sentado como en la cama.

- Fomentar la deambulacion.

- Ahorrar energia y evitar esfuerzos innecesarios.

- Evitar que el cuidador supla al paciente en las actividades de autocuidado
gue todavia puede hacer.

- Ensefar a utilizar los dispositivos de deambulacién.

- Fomentar la realizacion de ejercicios prescritos por el fisioterapeuta para
mejorar la deambulacion, la fuerza muscular, la coordinacion y el equilibrio.

- Ensefar al cuidador a levantar y acostar al paciente en la cama.

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

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

= Poner una almohada en la parte externa del muslo para evitar la rotacion
de la cadera.

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

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

» Realizar movilizaciones de los miembros inferiores para evitar contracturas

y deformidades de la articulacion.

46



e . . . 7O ‘
Programa de atencién a pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA): . U x Universitat de Lirsda
. .z . . .z . . Facubiat &' Infermeria
informacién para el personal sanitario de los Centros de Atencién Primaria W i

Riesgo de deterioro de la integridad cutanea

Valorar diariamente el estado de la piel.

Lavar el cuerpo con agua y jabon neutro.

Secar bien, especialmente los pliegues cutaneos.

Hidratar bien la piel.

Aplicar soluciones aceitosas en las prominencias oseas y masajear al
aplicar.

Proteger las zonas susceptibles de ulcerarse (talones, tobillos, sacro, codos,

escapulas y cabeza)

Cuando el paciente este encamado prevenir Ulceras por presion:
= Cambios posturales cada 3-4 horas.
= Mantener la ropa de la cama bien estirada, sin arrugas.
= Si se puede, es preferible tener un colchén antiescaras para alternar los
puntos de presion.

En caso de que se produzca alguna Ulcera por presién la enfermera

determinara el grado y los cuidados que requiere.

Alteracién del patron del suefio
- Programar un horario regular para los periodos de suefio.
- Vaciar la vejiga antes de acostarse.
- Procurar un ambiente tranquilo.
- No irse a dormir con el estbmago muy lleno.

- Intentar relajarse lo maximo posible con un ambiente tranquilo.

e Mantenimiento del equilibrio entre la soledad y la interaccion social.
Para las personas afectadas de ELA resulta muy preocupante la pérdida poco a
poco del habla ya que los musculos maxilo-faciales se van debilitando poco a poco

con esta tragica consecuencia.
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Los logopedas pueden ensefiar al paciente técnicas especiales para conservar la
energia y mejorar el habla, aunque también existen otros medios alternativos de

comunicacion.

La intervencion de enfermeria consistira en apoyar en esta nueva dificultad para el

paciente y recomendar unas pautas para mejorar la comunicacion.

Deterioro de la comunicacion verbal

- Procurar un ambiente tranquilo.

- Hablar despacio, utilizando frases cortas y sencillas.

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

- Emplear técnicas no verbales para reforzar el mensaje verbal.

- Utilizar recursos alternativos como escritura, tableros alfabéticos o
simbdlicos, ordenador.

- Lafamilia y el cuidador deberan animar al paciente a que hable reforzando lo

gue dice con mensajes verbales y no verbales.

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

La dependencia progresiva de un paciente de ELA también influird a la hora de

hacer sus cuidados de aseo e higiene personal, asi como de vestido. Para una

persona el verse bien con respecto a su imagen es muy importante, ya que puede

repercutir en el aspecto psicologico del paciente.

Mientras sea posible, el paciente debe mantener la maxima autonomia posible en
estos cuidados, aunque mas adelante necesite la ayuda de su familia o cuidadores,

quienes procuraran que el ambiente sea lo mas seguro y agradable para él.

La valoracién de la capacidad de autocuidado del paciente y e ayuda de la familia
determinara las recomendaciones que la enfermera tendra que darles para que
realizar el bafio en la cama y ayudar al paciente a vestirse, resulten tareas lo mas

faciles posibles.

48



e . . . 7O ‘
Programa de atencién a pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA): . U x Universitat de Lirsda
. .z . . .z . . Facubiat &' Infermeria
informacién para el personal sanitario de los Centros de Atencién Primaria W i

Déficit de autocuidado: bafio/higiene
- Preparar el material necesario: palangana para el agua, esponja, una toalla
para la cara y otra para el cuerpo, cremas protectoras, peine, cepillo de
dientes, dentrifico, etc.
- Realizar el lavado comenzando por la cabeza, brazos, manos, torax,

abdomen, piernas, pies, espalda y genitales.

Deficit de autocuidado: vestido
- Utilizar ropa ancha y comoda, facil de quitar.
- Sustituir botones por velcro.
- Evitar prendas que aprieten y dificulten la respiracion.
- Utilizar ayudas técnicas: calzador con mango largo, abrochabotones...

- Ayudar al paciente a vestirse y ensefiar técnicas para facilitarle que se vista.

Riesgo de lesion
- Acondicionar el cuarto de bafio: plato de ducha sin bordillo, inodoro elevado,
alfombras antideslizantes.
- Acondicionar el hogar: retirar muebles o adornos innecesarios, evitar encerar

suelos y colocar alfombras.

Un diagndstico como la ELA, supone tanto para el paciente como para su familia
asumir muchas limitaciones a las que el ser humano no esté preparado. Por ello el
enfermo tendrd que ir aceptando poco a poco la enfermedad con todo lo que
conlleva. El profesional de enfermeria aqui tiene mucho trabajo que hacer, apoyando
al paciente tanto fisicamente como emocionalmente e instruyendo a la familia en
todos los cuidados posibles para que éste tenga la mejor calidad de vida posible.
(10)(34-38)
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0, Evaluacion de la intervencion

Una vez sea realizada la intervencion, se valoraran sus efectos producidos tanto en
el personal de enfermeria como en la poblacién diana. Para ello se pasard una
encuesta a todo el personal de enfermeria de los Centros de Atencion Primaria de la

provincia de Lérida, los cuales hayan tenido algun caso de ELA.

Esta encuesta se pasara una vez cada seis meses debido a la baja incidencia de la
enfermedad, para valorar si los objetivos marcados por la intervencion se han podido
cumplir, y por tanto, comprobar si dicha intervencién ha sido un éxito o un fracaso.
(Anexo 3)

10. Discusion

El proyecto, es una intervencion destinada a todo el personal de enfermeria que
tenga una minima posibilidad de tener contacto con un paciente diagnosticado de
Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA). El objetivo es que el profesional pueda tener
toda la informacién necesaria para su transmisién tanto al enfermo como a la familia,
para que éste tenga la mejor calidad de vida posible, es decir, facilitar al paciente y
cényuges la informacion tanto de las consecuencias que conlleva la ELA como de
los cambios que van a tener que hacer en sus vidas (tanto en lo personal como en lo

material) para que su familiar este lo mejor posible.

No obstante, esta informacién es complicada de transmitir y mas cuando el paciente
esta recién diagnosticado, ya que éste entra en una fase de duelo para intentar
aceptar lo antes posible su enfermedad, por lo que habra que medir mucho las
palabras que se le dirdn e ir haciendo varias sesiones para ganarse la confianza del

paciente y asi, introducirle toda esa informacién necesaria para su salud.

La unica labor, y muy importante, de enfermeria frente a esta enfermedad es el
apoyo emocional tanto al enfermo como a la familia, ademas de toda la informacion

gue se les pueda transmitir, ya sea para derivarlos a otros especialistas tales como
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el psicélogo, el nutricionista, el fisioterapeuta, etc, como para darles el mejor consejo
posible. El enfermero/a en este caso tiene un papel muy importante ya que es el
profesional que va a estar siempre ahi, haciendo el seguimiento del paciente desde
el primer dia hasta el dltimo. Los demas profesionales intervendran en momentos
puntuales pero el que tiene que ganarse su confianza, estar ahi cuando lo necesite,
para informarse o para cambiar cualquier aspecto de su vida, incluso cuando
necesite acudir a otro profesional serd personal de enfermeria el que tenga

atenderle.

El profesional sanitario tiene que tener en cuenta que es una enfermedad muy
complicada, y que tanto el paciente como los familiares en muchos de los casos,
pasan por distintas etapas antes de llegar a aceptar su enfermedad. Por esto habra
que tener un tacto especial a la hora de comunicar la informacion, e ir haciéndolo
poco a poco ganandose su confianza hasta poder transmitirla de una manera u otra
para que el enfermo pueda tener la mejor atencién por parte de todos (tanto de
profesionales sanitarios como familiares y amigos), y asi, hacer que pueda disfrutar

del tiempo que le quede de vida, lo mejor posible.

11. Conclusiones

e La ELA es una enfermedad neurodegenerativa irreversible, la cual, una vez

diagnosticada el paciente tendra que aceptar su destino.

e EIl aspecto mas importante en un paciente diagnosticado de ELA es el apoyo
emocional que pueda recibir tanto por parte de su familia como de los distintos

profesionales que intervienen en el proceso de la enfermedad.
e Enfermeria desarrolla un papel fundamental a la hora de apoyar e informar a este

tipo de pacientes y sus familias, ya que va a ser el Unico profesional que estara

con el paciente desde el diagndstico de la enfermedad hasta su fin.
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e Debe haber una buena compenetracion multidisciplinar para realizar el mejor

tratamiento, y asi fomentar lo maximo posible la autonomia del paciente.

e La funcién de enfermeria respecto a la ELA es una actividad paliativa, la cual

tendra que buscarse el apoyo de familiares y/o cuidadores.
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13. Anexos

e Anexo 1:Valoracion de las Actividades de la Vida Diaria:

INDICE DE BARTHFL
ACTIVIDADES BASICAS DE LA VIDA DIARTA

- Totalmente ndependiente 10
Comer - Necesita avuda para cortar came, pamn, efc 5
-  Dependients 0
-  Independiente. Entra ¥ sale solo del bano 5
Lavarse -  Dependients 0
-  Independiente. Capaz de ponerse v quitarse la ropa, 10
Vestirse zbotonarse, atarse los zapatos
- Mecesita avuda 5
-  Dependients 0
- Independiente para lavarse la cara, las manos, peinarss, 3
Areglarse afeitarse, magqullarse, ate
- Dependiente 0
- Continente 10
Deposiciones - (Oeasiopalments alzun epizodio de meontinencia o pecesita | 3
avuda para administrarse supositonos o lavativas
- Incontmente 0
-  Continente o es capaz de cuudarse la sonda 10
Miccion -  Ocasionalments, max un episodio de mmconhnencia en 3
24h necesita ayuda para cudar la sonda
- Incontinente 0
-  Independiente para 1r al WiC, quutarse v ponerse la ropa 10
Uzar el ratrete - Mecesita ayuda para r al WC, pero se hmpma solo ]
- Dependiente 0
- Independiente para ir del sallon a la cama 15
Trasladarse - Mmima ayuda fisica o supervision 10
- ran avuda pero es capaz de mantenerse sentado sin avuda | 5
-  Dependiente 0
-  Independiente, camma solo 30 metros 15
Deambular - Mecesita ayuda fisica o supervision para cammnar 50m 10
-  Independiente en silla de medas, sin avuda 5
-  Dependients 0
- Independiente para subw ¥ bajar escaleras 10
Ezcalones - Mecesita ayuda fisica o supervision ]
-  Dependiente 0
TOTAL
Valoracion de la meapacidad funcional:
104 Total independencia (s1endo 90 la maroma puntuacion 51 el paciente usa
silla de ruedas)
&l Dependancia lave
35-55 Dependencia meoderada
20-35 Dependencia severa
20 Dependenca total
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e Anexo 2
Valoracion de las Actividades Instrumentales de la Vida Diarias:

Anotar con la ayuda del cuidador principal, cual es Ia simacion concreta personal del paciente, respecto a
estos 8 items de actividades imstrumentales de la vida diaria

A CAPACIDAD PARA USAR EL TELEFONO Puntos
Utliza ¢l teléfono a iniciativa propia, busca v marca los numesos, eic
Marca unos cuantos numeros bien conocidos 1
Contesta &l teléfono pero no marca
No usa el teléfono
IR DE COMPRAS
Realiza todas las compras necesarias con independencia
Compra con independencia pequeBas cosas
Necesitz compafiia para realizar cualquier compra
Completamente incapaz de ir de compras
PREPARACION DE LA COMIDA
Planea, prepara y sirve las comidas adecusdas con mdependencia
Preparz Ias comidas si se le dan Jos ingredientes
Calienta y sirve las conudas pero no mantiene una diets adecuada
Necesita que 32 l2 prepare y sirva la comuda
CUIDAR LA CASA
Cuida la casa solo o con ayuda ocasional (g). Trabajos pesados)
Realiza tareas domésticas ligeras como fregar o hacer cama
Realiza tareas domesticas ligeras pero no puede mantener
un nivel de limpieza aceptable 1
Necesita ayuda en todas las tareas de 1a casa 1
No participa en ninguna tarea domestica 0
LAVADO DE ROPA
Fealiza completaments &l lavado de ropa personal 1
Lava ropa pequeta 1
Necesita que ofro se ocupe del lavado 0
MEDIO DE TRANSPORTE
Viaja con independencia en transportes publicos o conduce su coche 1
Capaz de 0rganizar su propio ransporte en taxi, pero
1o usa wansporte publico
Viaja en transportes publicos si le acompaRa otra persona
Solo viajz en taxi o automovil con ayuda de omos
No viaja
RESPONSABILIDAD SOBRE LA MEDICACION
Es responsable en el nso de la medicacion, dosts y horas correctas
Toma responsablemente la medicacion si se le prepara con anficipacion
en dosis preparadas
No a5 capaz de responsabilizarse de su propia medicacion
CAPACIDAD DE UTILIZAR EL DINERO
Maneja los asuntos financieros con independencia, recoge
¥ Cconoce sus ingresos 1
2. Maneja los gastos conidianos pero necesita ayuda para ir al banco,
grandes gastos, etc 1
3. Incapeaz de manejar el dinero 0

ocCo® - o -

oo

WA e B LI0  y  WPD b de 9
L

[NRE_ Rl Nl o FVIN

OO

PR P00
Q. -

Maxima dependencia: 0 puntos

Tndenendsncia tarsl | nnntns
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e Anexo 3:
La encuesta que pasaremos por los CAP de la provincia de Lérida sera la siguiente:

*La puntuacion ira de peor a mejor, es decir, el nimero 1 sera la peor valoracién y el

namero 5 o el 3 la mejor.

1. A partir de la informacion suministrada al paciente y su familia, ¢se ha
conseguido disminuir el nivel de ansiedad del enfermo?
1-2-3-4-5

2. A partir de la informacion suministrada por la intervencion al paciente y su
familia, ¢se ha conseguido que el paciente tenga una buena aceptacion de la
enfermedad?
1-2-3-4-5

3. Con las actividades propuestas en la intervencién, ¢se ha conseguido
mantener intacta la integridad de la piel?
1-2-3

4. Con la informacién suministrada por la intervencién al paciente y a su familia,
¢,se ha conseguido que el paciente mejore su dieta?
1-2-3

5. Con la informacion suministrada en la intervencion, ¢se ha conseguido que el
paciente, en un estado avanzado de la enfermedad, sea lo mas autbnomo
posible en las AVD?
1-2-3-4-5

6. Con la informacion suministrada en la intervencion, ¢se ha conseguido que el
paciente, en un estado avanzado de la enfermedad, haya aprendido recursos
para expresarse con claridad?
1-2-3-4-5
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Con las actividades propuestas en la intervencion, ¢se ha conseguido que el
paciente tenga un buen patrén del suefio?
1-2-3-4-5

Con la informacién suministrada en la intervencion, ¢se ha conseguido
ensefar de la mejor forma posible a familiares/cuidadores del enfermo, a
mover al paciente de la forma mas adecuada, asi como de sus cambios
posturales?

1-2-3
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