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1. RESUMEN Y PALABRAS CLAVE

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad muy compleja, caracterizada
por una degeneracién progresiva de las neuronas motoras del tronco y corteza cerebral y de la
médula espinal, provocando atrofia y debilidad muscular. Es una enfermedad muy
incapacitante, de etiologia desconocida, con una elevada mortalidad y una supervivencia media
de tres afios al no disponer actualmente de tratamiento curativo.

La enfermera juega un importante papel de soporte para el abordaje de las
complicaciones que acarrea esta enfermedad, ya que este tipo de pacientes precisan de un
cuidado global tanto en el ambito hospitalario como en su propio domicilio.

Ademas, la ELA afecta emocional y psicolégicamente tanto al paciente como a la familia y
cuidador principal, siendo imprescindible prestar apoyo y atencién a cada uno de ellos,
proporcionando una serie de recomendaciones con el objetivo de adaptarse y afrontar
adecuadamente esta enfermedad, asi como mejorar la calidad de vida de los pacientes con ELA.

Palabras clave: Esclerosis Lateral Amiotrdfica, Cuidados, Calidad de vida, Cuidador.

1. ABSTRACT AND KEY WORDS

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a very complex disease, characterized by progressive
degeneration of motor neurons of the trunk, the cerebral cortex and the spinal cord, causing
atrophy and muscle weakness. It is a very disabling disease of unknown etiology, with a high
mortality and an average survival rate of three years, since it does not currently have curative
treatment.

The nurse plays an important supporting role in the management of the complications
caused by this disease, since these patients require comprehensive care in the hospital setting,
as well as in their own home.

In addition, ALS affects both the patient and the family, as well as the primary caregiver,
in an emotionally and psychologically way, being essential to provide support and care to each
one. In these way, it is needed to provide a series of recommendations aimed at adapting and
adequately addresse this disease, as well as to improve quality of life and environment of
patients with ALS.

Key words: Amyotrophic Lateral Sclerosis, Care, Quality of life, Caregiver.



2. INTRODUCCION

2.1 Situacidon actual del tema

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad neuromuscular degenerativa
gue presenta un curso progresivo y discapacitante en la que aparecen una serie de trastornos
en el enfermo que requieren la ayuda de diferentes profesionales. Al ser la tercera enfermedad
neurodegenerativa en incidencia, ha producido un gran impacto individual, social y econdmico
durante los Ultimos afios tanto en Espafa como a nivel mundial y esto ha fomentado su
investigacion (1).

En la poblacién espafiola la incidencia de la ELA es de un nuevo caso por cada 50.000
habitantes, diagnosticando entre 2 a 3 casos por dia, por lo tanto alrededor de 900 nuevos casos
de ELA al afio, principalmente a personas entre los 40 y 70 afios de edad, pero también tiene
lugar en personas jévenes y de edad avanzada, afecta en mayor proporcién a los hombres que
a las mujeres, aunque a partir de los 70 afios de edad el rango comienza a igualarse (2,3). La
prevalencia de esta enfermedad es de un caso por cada 10.000 habitantes y hoy en dia la
padecen mas de 3.000 personas en Espafia (1). Actualmente no tiene cura y Unicamente existe
un farmaco denominado Riluzol para el tratamiento de la ELA que se encarga de ralentizar el
progreso de la enfermedad y por lo tanto sus complicaciones mas frecuentes como son la
debilidad muscular progresiva, la disfagia o las alteraciones respiratorias entre otras muchas
otras, siendo necesario ayudar a los pacientes para la mayor parte de las actividades de la vida
diaria (4,5). Existe un gran impacto econdmico de la ELA debido a la discapacidad y por lo tanto
dependencia que poseen estos pacientes, los cuales precisan de continulas revisiones médicas y
tratamientos de rehabilitacion, ayudas técnicas, cuidadores y en ocasiones es conveniente la
adaptacion del hogar, todo esto conlleva a numerosos gastos en el cuidado de estos pacientes

(2).

Los avances cientificos y tecnoldgicos que se estdn produciendo en el ambito sanitario
permiten tener un mayor esperanza y posibilidades de conocer la causa de esta enfermedad y
conseguir una mejor calidad de vida para el paciente (2,6). La prevalencia de esta enfermedad
junto a la falta de un tratamiento que permita detener el progreso de la ELA obliga a que sea
necesario abordar este tema. En este trabajo, realizo una revisién del estado actual de esta
enfermedad, el conocimiento de esta patologia y la asistencia multidisciplinar involucrando a los
diferentes profesionales sanitarios, familiares y/o cuidadores en el cuidado del paciente, siendo
el papel de los profesionales de enfermeria en el seguimiento y progreso de los pacientes que
padecen esta enfermedad muy importante.

2.2 Objetivos

Los objetivos de esta monografia son:

e Definir la esclerosis lateral amiotroéfica y explicar su tipologia.

e Describir la sintomatologia y evolucién de la enfermedad desde que el paciente es
diagnosticado de ELA.

e Analizar los conocimientos y describir la atencidn integral y los cuidados necesarios que
tanto los profesionales de enfermeria como de quienes se encargan del cuidado deben
conocer con el fin de mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

e Identificar las repercusiones emocionales, psicoldgicas y el impacto de la ELA en el
paciente, familia y cuidador principal.



2.3 Estrategia de busqueda

Para la realizacion de la busqueda bibliografica he consultado diversas fuentes entre los
meses de diciembre del 2016 y enero del 2017, la primera fase de busqueda la he realizado a
través de las principales bases de datos primarias utilizadas que han sido PubMed-Medline,
Cuiden y Dialnet. Para llevar a cabo mi busqueda he utilizado como descriptores o palabras clave
los siguientes términos empleando DeCS y MeSH:

e Esclerosis Lateral Amiotrdéfica (ELA) - Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS)
e Cuidados - Care

e (alidad de vida - Quality of Life

e Cuidador - Caregiver

Combinando las dos principales palabras clave (“ALS” y “caregiver”) a través del operador
booleano AND, se obtuvieron 352 articulos. Se escogié dicha combinacién porque era la mas
amplia en cuanto a resultados mostrados. De estos, nos quedamos con 238, al descartar
aquellos cuya fecha de publicacién era previa al afio 2007. Sin embargo, en determinados
aspectos del trabajo se hacen referencia a articulos previos a este afo indicado, al tratar en
dichos articulos aspectos que en posteriores afios no aparecen. Finalmente, para incrementar la
eficacia de la busqueda bibliografica, la seleccion se ha realizado de entre 60 articulos al utilizar
como criterios de inclusion aquellos articulos escritos en castellano o en inglés y con la
posibilidad de acceder a su texto completo. De los articulos obtenidos, hemos descartado
aquellos que aportaban datos sin interés con realizacion a este trabajo. Ademas, he completado
la herramienta de busqueda mediante fuentes secundarias en la segunda fase, a través de
Google Académico, bibliotecas virtuales como la Biblioteca Virtual en Salud Espaia, siendo la
mas utilizada Scielo, y a través de referencias a partir de ciertos articulos seleccionados. Gran
cantidad de informacidon fue recogida mediante guias asistenciales como la de la ELA del
Ministerio de Sanidad y Politica Social, manuales y a través de las paginas oficiales de
organizaciones como la Asociacion Espafiola de ELA (adEla) y la Fundacién Espafiola para el
Fomento de la Investigacion de la Esclerosis Lateral Amiotréfica (FUNDELA).

Finalmente, los articulos seleccionados se encuentran referenciados mediante las normas
de Vancouver utilizando el gestor bibliografico RefWorks.

2.4 Descripcion de los capitulos

Esta monografia comienza con una breve introduccion y a continuacion se encuentra
dividida en tres capitulos, los cuales voy a desarrollar brevemente:

En el Capitulo | se muestra fundamentalmente una descripcién de la esclerosis lateral
amiotroéfica (ELA) con el fin de introducir los conceptos clave acerca de esta enfermedad, en esta
parte estd reflejada su historia y la situacidén actual de la ELA en Espafia, tipologia, sus
manifestaciones clinicas, diagndstico y el tratamiento.

En el Capitulo Il se expone el papel de la enfermera en el cuidado del paciente en los
ultimos estadios de la enfermedad, proporcionando los cuidados especiales que necesitan estos
pacientes para mejorar los problemas mas frecuentes que sufren.

En el Capitulo Ill se aborda cémo vive la situacidn los propios enfermos, la familia y el
cuidador principal y las principales consecuencias emocionales que tiene la ELA en ellos.



3. CAPITULO I: La Esclerosis Lateral Amiotroéfica

3.1 Breve historia de la Esclerosis Lateral Amiotrofica

La historia de esta enfermedad comienza en el siglo XIX a través de Charles Bell, el cual
publicd un trabajo para intentar demostrar la independencia de las funciones motoras y
sensitivas, trataba sobre el caso de una paciente que comenzd con una afectacién bulbar
provocando inicialmente debilidad en el miembro inferior izquierdo, posteriormente disartriay
disfagia hasta extenderse a las cuatro extremidades, pero sin afectar en ninglin momento la
memoria y sensibilidad, a partir de este momento son muchos los investigadores que van a
formar parte de los hitos histéricos mas importantes de esta enfermedad (3,7). Sin embargo,
fue Jean-Martin Charcot (1825-1893), neurdlogo francés y profesor de anatomia patoldgica,
quien en 1874 describid las caracteristicas clinicas y patolégicas de la esclerosis lateral
amiotréfica (ELA) de manera similar a como se conocen actualmente, diferencidandola de otras
enfermedades nerviosas, y todo ello gracias a sus numerosos descubrimientos genéticos y
moleculares que han permitido tener una mayor comprensién de esta enfermedad. A partir de
este momento la esclerosis lateral amiotréfica también es conocida en todo el mundo como
enfermedad de Charcot (8).

La principal caracteristica observada al microscopio es la pérdida de neuronas tanto en
los nucleos motores del troncoencéfalo como en el asta anterior medular, sin afectar a los
encargados de los movimientos oculares. Como consecuencia a esto, se produce un tipo de
atrofia muscular denominada atrofia por denervacién, el adelgazamiento de las raices anteriores
medulares y la pérdida de gruesas fibras mielinicas en los nervios motores. Ademas, la pérdida
de células de Betz localizadas en la corteza motora cerebral y la degeneracién de sus axones
(3,7,9).

Hoy en dia no se conoce la causa de la ELA, pero son varias las investigaciones realizadas
durante afios sobre los factores que puedan llegar a estar implicados en esta enfermedad y por
lo tanto cada vez son mayores las esperanzas de conocer su etiologia. Existen numerosos
estudios sobre la aparicién y evolucién de la ELA y por ello se cree en un posible origen
multifactorial. Nuevos estudios, sefialan la participacidon del estrés oxidativo y la disfunciéon
mitocondrial en la patogenia de la ELA, al observar una disfuncién del metabolismo mitocondrial
en algunos de los tejidos de los pacientes que padecen esta enfermedad. Mutaciones como la
G93A (hSOD1-G93A), encontrada en ratones transgénicos, relacionan la actividad enzimatica
compleja de la cadena mitocondrial y su expresion proteica con la enfermedad (10,11), teorias
sobre anticuerpos que pueden dafar la funcidn de las neuronas motoras, la alteracion de la
homeostasis de las proteinas del citoesqueleto y en otras investigaciones se ha demostrado que
cantidades excesivas de un neurotransmisor denominado glutamato en el liquido
cefalorraquideo, puede ser una de las causas que provocan el desarrollo de esta enfermedad
(12,13).

Ademas, desde hace muchos afios se estan estudiando factores ambientales relacionados
con el riesgo de desarrollar la ELA, sobretodo en pacientes expuestos a pesticidas, campos
electromagnéticos o metales pesados como el mercurio y también tras la ingesta de ciertos
alimentos que poseen el aminoacido betametilamino-L-alanina, aunque no existe demasiada
certeza en ello (13,14).

Actualmente se pretende fomentar la investigacién de la ELA mediante proyectos o lineas
de investigacion con el objetivo de hallar la cura de esta enfermedad que causa numerosos
fallecimientos al afio, aunque para ello es necesario que se doten de mds recursos en la
investigacion de esta enfermedad y para llegar a conseguirlo es necesario que se involucren las
instituciones, administraciones publicas y la sociedad. Existen varias asociaciones de esclerosis
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lateral amiotréfica en Espafia financiadas Unica y exclusivamente de donaciones, la mision
principal de éstas es la mejora de la calidad de vida de las personas afectadas por esta
enfermedad y sus familias, facilitando informacidn necesaria con el fin de orientarles, brindarles
apoyo y asesoramiento para tratar la ELA, sensibilizar a la sociedad con el fin de aumentar los
conocimientos de los profesionales sanitarios como de toda la poblacidn, ademas de ofrecer
diferentes servicios de fisioterapia, psicologia y logopedia entre otros muchos otros servicios
(2,3).

3.2 Descripcién

El sistema nervioso esta formado por varios tipos de neuronas, segin su funcién se
clasifican en tres tipos, las neuronas sensitivas encargadas de enviar informacién desde los
receptores sensoriales hacia el sistema nervioso central (SNC), las neuronas motoras o
motoneuronas que conducen la informacidn desde el SNC hacia los musculos esqueléticos y las
interneuronas también llamadas neuronas de asociacion ya que conectan las neuronas motoras
con las sensitivas (15). La esclerosis lateral amiotréfica es una enfermedad neuroldgica
progresiva e incapacitante que afecta a las motoneuronas que son las encargadas de transmitir
los impulsos nerviosos a los musculos voluntarios del cuerpo para controlar el movimiento y
estan localizadas en la corteza cerebral y médula espinal (3). La Asociacion Espafiola de ELA
(adEla) define la esclerosis lateral amiotréfica como ““una enfermedad del sistema nervioso
central, caracterizada por una degeneracion progresiva de las neuronas motoras en la corteza
cerebral (neuronas motoras superiores), tronco del encéfalo y médula espinal (neuronas
motoras inferiores) ** (16).

Todo ello provoca con el tiempo una debilidad muscular y la consiguiente paralizacién de
los musculos dificultando la movilidad, respiracién, deglucidn, la comunicacién oral y por lo
tanto realizar las actividades bdasicas de la vida diaria, sin producirse afectacién en la capacidad
cognitiva, en los musculos que se mueven automaticamente, ni en los sentidos, manteniéndose
inalterados (16,17).

Figura 1. “What is ALS?” Fuente: The ALS Association. [Internet]. 2016 [citado 13 Mar 2017].
Disponible en: http://www.alsa.org/news/public-awareness/als-awareness-month/2016/what-
is-als.html



La ELA suele afectar de manera distinta a cada paciente, siendo mas comun una evolucidn
rapida de la enfermedad provocando la muerte en un tiempo menor a 3 afios desde el comienzo.
Mientras que en otros pacientes el progreso es lento, al no existir un tratamiento curativo se
pretende mejorar la calidad de vida de estos pacientes mediante medidas paliativas (1,3).

Esta enfermedad también es conocida como enfermedad de Charcot, de Stephen
Hawking, enfermedad de la motoneurona y en Estados Unidos enfermedad de Lou Gehrig en
honor al jugador de béisbol que se retird al ser diagnosticado de ELA y fallecer a los pocos afios
(16).

3.3 Tipologia

Durante afios, se han publicado varios casos de ELA que afectan desde el punto de vista
genético a varios integrantes de una misma familia, aproximadamente el 10-15% de los casos
padece la forma familiar de ELA, y de estos, en un pequefo porcentaje se conoce la causa
genética, se ha observado que los pacientes presentan un gen que se encarga de desarrollar la
enfermedad, el cromosoma 21, la mutacién de este gen produce una enzima llamada superéxido
dismutasa citosélica-1 (SOD-1) que provoca la degeneracién de las neuronas motoras al
acumularse los radicales libres y por lo tanto provocar dafios en el ADN y en las proteinas de las
células (12,18). La forma mds frecuente es la ELA esporadica, la sufren el 85-90% de los casos
en los cuales la causa es desconocida y la familia no estd afectada (2,7,16,18,19).

En la ELA familiar pueden verse afectados tanto los hombres como las mujeres en
proporciones similares, mientras que en la ELA esporadica predominan mas los hombres.
Ademas, la edad de aparicién de esta enfermedad suele desarrollarse de forma mas temprana
en la forma familiar que en la esporadica, aproximadamente unos 10 aifos antes (17).

3.4 Manifestaciones clinicas y evoluciéon

La sintomatologia es diferente en cada paciente al comienzo de la enfermedad,
distinguiendo tres formas de comienzo de la ELA, dependiendo del tipo de neurona motora (NM)
que se afecte primero y su localizacién (18).

Se pueden discernir tres regiones afectadas: la zona bulbar, cervico-braquial y lumbo-
sacra. Cada una de sus afectaciones puede manifestarse con diferente sintomatologia
dependiendo de cual sea la motoneurona afectada en el proceso: la neurona motora superior
(NMS) o la neurona motora inferior (NMI). La afectacidon de una u otra no es diferencial en la
deteccion o clasificacion de la enfermedad, pudiendo llegarse a ver una afectacién combinada
de ambas en las fases terminales de casi todos los pacientes (18).

A continuacién, muestro en la siguiente tabla los signos y sintomas de afectacién de la
ELA segun la regidn afectada y la motoneurona que degenera (18).

Region NMS NMmI

Bulbar Disfagia Disfagia
Disnea Disartria flacida
Espasmo laringeo Atrofia de lengua
Disartria espdastica Fasciculaciones de lengua o
Labilidad emocional mentoniano, masetero
Hiperreflexia mentoniana Debilidad flexo-extensién del
Reflejo nauseoso hiperactivo cuello




Disnea

Cervico-braquial  Falta de destreza Debilidad muscular
Hiperreflexia Atrofia
Signo de Hoffmann Fasciculaciones

Hiporreflexia

Lumbo-sacra Marcha espdstica Debilidad muscular
Hiperreflexia Atrofia
Signo de Babinski Fasciculaciones
Espasmos de flexion o extensidon Hiporreflexia
Clonus

Urgencias miccionales
Tabla 1. Bermejo Pareja F. Neurologia Clinica Basica. 22 ed. Madrid: Zoompin S.L; 2012. p. 429

En la mayoria de los casos los sintomas de la ELA comienzan con una debilidad en una
extremidad (afectacién espinal), generalmente de forma asimétrica en una mano, por ejemplo
al presentarse dificultades al intentar abrocharse botones o girar una llave, o en el pie al
producirse una alteracién en la marcha, dificultad al subir escaleras o tener frecuentes tropiezos
al ser muy comun el pie caido, ademas de contracciones musculares espontaneas
(fasciculaciones), atrofia muscular o debilidad en las piernas, sintomas propios de esta
enfermedad. Sin embargo, si la pérdida de neuronas se produce en el tronco cerebral (afectacion
bulbar), mas comun en las mujeres, provocara generalmente un incremento de la saliva,
disfagia, disartria y/o labilidad emocional siendo comuin su manifestacién con risas o llantos
inmotivados (3,17,18). La enfermedad ira progresando hasta que se vean afectadas todas las
neuronas motoras, debilitando varias partes del cuerpo excepto los musculos oculares que se
encuentran en la mayoria de los casos inalterados, los sentidos del tacto y oido, la capacidad
intelectual o las funciones intestinales, y a medida que las extremidades se vayan quedando
inmovilizadas puede aparecer dolor en ellas. En ocasiones, otra sintomatologia inicial de la ELA
es la dificultad respiratoria, aunque suele ser mas comun su manifestacidon de forma tardia ya
que tiene lugar la pardlisis parcial tanto del diafragma como de los musculos intercostales
(17,20).

Los pacientes presentan estos sintomas alrededor de tres afios y una minoria de ellos
viven mas de cinco, aunque la mayoria sin poder mover ninguna parte del cuerpo excepto los
ojos y provocando por ello varios sindromes de enclaustramiento. La evolucion de la
enfermedad no es igual en todos ellos y las principales causas finales de fallecimiento suelen ser
la disfagia, ya que puede provocar una aspiracidn y su consecuente neumonia por aspiracion,
embolia pulmonar o una insuficiencia respiratoria (17,20).

3.5 Diagndstico

En las fases iniciales de esta enfermedad el diagnéstico de la ELA es complejo, pues no se
dispone de ninguna prueba especifica para identificar esta enfermedad. Por lo tanto, en esta
fase se puede confundir con otras enfermedades que presentan también lesién en el tronco
cerebral o lesién focal medular en su diagndstico. En consecuencia, se puede prolongar
aproximadamente en un afio el tiempo que pasa desde los primeros sintomas hasta su deteccion
y esto provoca un retraso en el uso de tratamientos que mejoren la calidad de vida del paciente.
Sin embargo, en las fases finales, al estar mas avanzada la enfermedad, mostrando sintomas



como mutismo, disfagia, atrofias generalizadas de las extremidades con fasciculaciones o el
signo de Babinski entre otros muchos signos y sintomas (pero siempre con ausencia de
trastornos sensitivos), facilita el diagndstico (3,13). Un especialista en neurologia es el encargado
de su diagndstico y este principalmente se consigue haciendo un diagndstico diferencial,
excepto en aquellos casos donde exista evidencia del cardcter genético de la enfermedad. El
neurdlogo debe tener en cuenta la historia clinica detallada del paciente, realizar un analisis de
laboratorio, examen fisico y otras pruebas diagndsticas (18).

Con todas las citadas pruebas no se consigue un diagndstico de certeza, si no que las
mismas estdn dirigidas a descartar otra patologia que simule la misma clinica. Muchas patologias
simuladoras tienen signos clinicos patognomaénicos, es decir presentan cierta sintomatologia
gue asegura un determinado diagndstico, que son los objetivos en dicho diagndstico diferencial.
Siguiendo con este razonamiento, tanto el analisis de laboratorio como las pruebas de imagen
(como la resonancia magnética) descartarian la ELA en caso de existir otra patologia (18).

Sin embargo, la principal prueba en el proceso diagndstico es la electromiografia (EMG),
gue analiza la contraccién muscular y la inervacién de sus fibras. Gracias a este protocolo se
consigue diferenciar entre patologia del nervio periférico (incluyendo las neuronas motoras
afectadas en la ELA), de la unidon neuromuscular (como la miastenia gravis) o de la propia fibra
muscular, que abarca patologia como las miopatias. Cuando en la EMG se observa afectacion de
la fibra muscular por su propia patologia, se podria descartar el diagndstico de ELA (18).

Ademas, puede ser necesario la realizacidn de otras pruebas como biopsias musculares
(cuando se sospecha de una miopatia), analisis moleculares y del liquido cefalorraquideo a
través de una puncion lumbar (6).

Debido a la mencionada dificultad en su identificacion, la Federacion Mundial de
Neurologia establecié en 1994 unos criterios diagndsticos denominados criterios de El Escorial
(Anexo 1) que fueron modificados en el afio 2000 a través de los llamados criterios de Airlie
(Anexo Il), en estos criterios se considera preciso que se encuentren signos de afectacion en la
NMS y NMI, la confirmacién del caracter progresivo y la exclusién de otros diagndsticos
alternativos (3,18).

3.6 Tratamiento (13,18,20)

En la actualidad, no existe tratamiento curativo de la enfermedad. Esta patologia tiene,
por consiguiente, un prondstico fatal con una supervivencia media de 3 afios. Sin embargo, esto
no significa que los pacientes no sigan ningun tipo de tratamiento. Estrategias combinadas entre
nuevos farmacos (como el riluzol, mencionado mas adelante en este mismo apartado) y medidas
de soporte, proporcionan un tratamiento paliativo de la enfermedad. A pesar de ello, tan solo
actuan mejorando la sintomatologia y no tienen efecto en la evolucién ni en la prolongacién de
su supervivencia.

Recientes estudios proporcionan mejores resultados en supervivencia que en afios
anteriores, lo que no indica una relacién directa con el tratamiento farmacoldgico, sino con los
cuidados y medidas de soporte, asi como con las variaciones en otras enfermedades
concomitantes de dichos enfermos con ELA.

Resultados publicados no han conseguido mostrar efectividad en ninguno de los
siguientes tratamientos, tales como: inmunodepresores, inmuno-potenciacién, plasmaféresis,
radiacion de los ganglios linfaticos, antagonistas del glutamato, factores de crecimientos
nervioso, farmacos antiviricos ni otras clases de farmacos. Todos los mencionados estudios se
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realizaron sobre modelos animales, principalmente ratones transgénicos, y por lo tanto, se
ponen en duda sus conclusiones ante los enfermos con ELA.

En las etapas tempranas de la enfermedad, y mientras no muestren sintomas, los
enfermos deben continuar con su vida diaria normal. Es cuando aparecen los sintomas, cuando
se aplica sobre ellos tratamientos especificos. De este modo, el principal sintoma con
tratamiento farmacoldgico dirigido es la espasticidad. Farmacos como el baclofeno y la
tizanidina pueden ser efectivos mejorando la movilidad, objetivdndose en la resolucion de la
marcha atéxica. En casos mas avanzados, infusiones subaracnoideas de baclofeno a través de
una bomba lumbar serian mas utiles. La salivacién excesiva, o sialorrea, se puede aliviar con
sulfato de atropina, glucopirrolato o amitriptilina, todos ellos farmacos antimuscarinicos.

El conjunto de estos tratamientos se recoge por la Academia Estadounidense de
Neurologia como recomendaciones basadas en la evidencia en el tratamiento a largo plazo de
estos enfermos.

A pesar de todos estos avances, las medidas de soporte siguen siendo el principal
tratamiento de estos pacientes, a pesar de no aumentar su supervivencia.

3.6.1 Nuevas perspectivas de tratamiento (18,20)

El riluzol es, hoy en dia, el fairmaco mas empleado en el tratamiento de la ELA. Es el Unico
farmaco aprobado por la Food and Drug Administration para el tratamiento de esta patologia.
Los estudios y articulos publicados sobre el fdrmaco han concluido que prolonga algunos meses
la vida de los pacientes, pero no ejerce ningun efecto sobre su calidad de vida. Por otro lado, en
el estudio publicado por Bensimon et al. sobre el mismo farmaco concluyé no mas de tres meses
en dicho aumento de la supervivencia, confirmdndose en estudios de seguimiento posterior y
haciendo que el beneficio del mismo sea bastante reducido. De esta forma, y a pesar de su
relativa mejoria en los pacientes, no se ha incorporado como tratamiento estandarizado de base
en los pacientes con ELA, quedando su aplicacidn a criterio del neurdlogo.

En determinados casos concretos de la enfermedad, se pueden observar una
concomitancia con procesos linfoproliferativos, objetivindose anticuerpos contra GM-1 o la
MAG. De este modo, y solo en estos casos concretos, es posible la aplicacién de una terapia
inmunodepresiva como la inmunoglobulina intravenosa.

Otros farmacos adicionales pueden anadir algin efecto a anteriores terapias, sin
embargo, todas estas afirmaciones carecen de aprobacién cientifica. De este modo, se han
usado sustancias como interferones, hormonas liberadoras de tirotroponina e incluso veneno
de cobra, en adyuvancia con el riluzol, para mejorar su efecto, sin haberse obtenido ningun
resultado concluyente de su efectividad.
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4. CAPITULO II: El papel de la enfermera en el cuidado del paciente en los

ultimos estadios de la enfermedad.

La rapida evolucién de la ELA obliga a la necesidad de prestar al enfermo una atencién de
calidad en cada etapa de la propia enfermedad, sobre todo en los estadios finales, con el
objetivo de proporcionar una mejor calidad de vida en su ultima fase.

Los pacientes presentan una enfermedad degenerativa e incapacitante, dificil de manejar
y por ello en un breve periodo de tiempo se les van a ir incrementando sus limitaciones,
precisando un cuidado global y la ayuda de un equipo multidisciplinar que se encargue de
atender a los pacientes tanto en el hospital como en su domicilio. Distintos profesionales
componen este equipo, tales como el equipo de enfermeria, un neurdlogo/a, neumélogo/a,
fisioterapeuta respiratorio, logopeda, nutricionista, trabajador/a social y rehabilitador,
aportando cada uno de ellos unas funciones especificas y necesarias para tratar a estos
pacientes. Ademads de una atencion por parte de los distintos profesionales, los pacientes
también necesitan apoyo emocional por parte de la familia, amigos y de las personas encargadas
del cuidado del paciente (21).

El personal de enfermeria forma una parte esencial en este equipo interdisciplinario,
destacando el importante papel de soporte y apoyo al enfermo que da el equipo de enfermeria
a los pacientes y familiares. El objetivo principal de la atencion al enfermo de ELA consiste en
identificar el tipo de ayuda que necesita el paciente en cualquier etapa de la enfermedad con el
fin de facilitar una mejor adaptacién del paciente a cada nueva situacion (5,13).

En las fases avanzadas de esta enfermedad los tratamientos van dirigidos a proporcionar
medidas de soporte al enfermo, principalmente a la funcién respiratoria y nutritiva (5,13).

El seguimiento adecuado de estos pacientes en los uUltimos estadios de la enfermedad se
realiza principalmente por parte de la enfermera de Atencién Primaria, el papel de la atencidn
de enfermeria en este ambito es la deteccidn precoz de las complicaciones propias de la ELA, el
control de los signos que alteren la calidad de vida en la fase terminal a través de un tratamiento
sintomatico, asi como el apoyo y la atencidon domiciliaria a estos pacientes (5).

Aparte de todos los cuidados que la enfermera realiza, es clave informar al paciente de la
propia enfermedad, incluyendo la ausencia de tratamiento curativo, pero teniendo en cuenta la
existencia de tratamientos sintomaticos y de soporte. Cuando la enfermedad va avanzando es
fundamental la atencién domiciliaria, observando la evolucion de la enfermedad y la pérdida
progresiva de la autonomia del paciente hasta que se convierten totalmente dependientes (3,5).

En la mayoria de los casos, como se menciona anteriormente, debido a la situacién clinica
de estos pacientes, los cuidados se llevan a cabo en el propio domicilio. Sin embargo, en
ocasiones también se realizan intervenciones en el hospital y es necesaria la ayuda de la figura
de la enfermera de respiratorio, aportando los cuidados de enfermeriay la educacién al paciente
sobre la enfermedad que padece, realizacion de pruebas de la funcién pulmonar vy
proporcionando ayuda en los cambios de canula de traqueostomia (21).

En Catalufia, el Hospital Universitario de Bellvitge se considera de referencia desde el afio
2009 en la atencidn a los pacientes con ELA a través de un equipo multidisciplinar, integrado por
varios profesionales que intervienen en cada etapa de la enfermedad ofreciendo una mayor
supervivencia con la mejor atencidon y calidad de vida. La persona afectada debe pertenecer a la
Unidad Funcional de ELA, a través de la cual el equipo multidisciplinar valora y realiza un
seguimiento a cada paciente, mediante revisiones trimestrales en el hospital y visitas
domiciliarias. Ademas, en estas unidades se realizan otras funciones como la coordinacién con
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diversos servicios o centros y la atencién y seguimiento de los ingresos hospitalarios, con el fin
de conseguir una atencién integral del paciente (22).

Uno de los miembros que componen este equipo es la enfermera de enlace, la cual
ademas de estar en contacto directo con Atencidn Primaria, realiza varias funciones como son
el control y la valoraciéon de sintomas, atencidn de los ingresos hospitalarios, control de posibles
infecciones o heridas, realizacién de pruebas, control de la medicacién y apoyo a urgencias (22).

El equipo de enfermeria es fundamental para asegurar la continuidad de los cuidados,
realizando un adecuado seguimiento. La valoracién al paciente es imprescindible para decidir la
necesidad de trasladar al enfermo al hospital, y es de gran importancia trabajar en equipo junto
a los demas profesionales. Las enfermeras deben tener una comunicacién abierta y efectiva con
el equipo de neumdlogos respecto a cualquier cambio que pueda producirse en el paciente, y
sobre todo en aquellas situaciones agudas que requieran la ayuda de otros profesionales (21).

Ademas, en los ultimos estadios de la enfermedad, los pacientes estan muy fragiles y, en
la medida de lo posible, el equipo de enfermeria lleva a cabo una serie de intervenciones,
aportando tratamientos sintomaticos, tratamientos paliativos y otras actividades encaminadas
a mejorar la calidad de vida del paciente y minimizar las incapacidades (18,21).

Otra de las competencias importantes que realiza este equipo es asesorar y apoyar a la
familia en la continuidad de los cuidados y complicaciones que aparezcan, estableciendo una
adecuada relacién con la familia y cuidadores. Es imprescindible formar a las familias y, de una
manera mas amplia al cuidador principal, acerca de los cuidados basicos que deben prestar, y
proporcionar consejos y apoyo a los familiares con el objetivo de que acepten la enfermedad y
tengan conocimientos previos a la aparicion de diversos problemas (3).

Una parte fundamental en dichos cuidados consiste en el control de determinadas
funciones vitales basicas que la enfermedad impide que el paciente realice con normalidad,
influyendo en las fases avanzadas, tanto en la supervivencia como en el bienestar del propio
enfermo. Las funciones a las que estos cuidados hacen referencia son la respiratoria y la
nutritiva, fundamentales para el control de la evolucién del paciente. Estos cuidados son
prioritarios, pero no excluyentes, lo que quiere decir, que un paciente con ELA que reciba estos
tratamientos no tiene por qué dejar de recibir los otros tratamientos por parte de enfermeria
mencionados con anterioridad en este trabajo. A continuacién, pasaremos a desarrollar las
técnicas especificas y la labor de la enfermera en cada uno de estos ambitos.

4.1 Medidas de soporte en la funcidn respiratoria

La dificultad respiratoria es la complicacién mds grave y suele ser la principal causa de
muerte en un paciente con ELA. Se produce una atrofia de la musculatura que interviene en la
respiracion provocando fatiga, retencién de secreciones, respiraciones profundas o dificultad
para toser. Con el tiempo, a estos pacientes les disminuye la capacidad pulmonar causando
dificultad para respirar y, por lo tanto, insuficiencia respiratoria, siendo fundamental realizar
pruebas de funcidon pulmonar periédicamente como la espirometria o gasometria arterial
(13,23).

En el enfermo con ELA puede verse afectado la musculatura espiratoria, que produce una
tos ineficaz, mientras que si se afecta la musculatura inspiratoria principalmente aparece
insuficiencia respiratoria. Ademas, hay que tener en cuenta que la debilidad muscular produce
alteracion en la calidad del suefio y disnea, y esto provocara sintomas diurnos secundarios (24).
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Desde el comienzo de esta patologia, los cuidados de enfermeria van enfocados a
asegurar un adecuado aporte calérico para que el paciente se encuentre con menor fatiga y
fomentar el uso del inspirémetro y la realizacién de ejercicios respiratorios. También hay que
facilitar la tos a estos pacientes y para ello se aconseja la fisioterapia respiratoria, realizando un
drenaje postural y percusidn en la pared tordacica, muy util cuando hay dificultad para respirar
ya que permite movilizar y eliminar las secreciones (25).

Es comun en estos pacientes presentar episodios agudos de disnea, y los cuidados de
enfermeria que se llevan a cabo segln prescripcion médica en el paciente consciente consistiran
en: colocar al enfermo en posicién de Fowler o de 452 en la cama, administrar oxigenoterapia
con el fin de mantener buenas saturaciones de oxigeno, monitorizar y tomar las constantes
vitales, canalizar una via venosa periférica, administrar tratamiento farmacoldgico segin orden
médica y vigilar sus posibles efectos adversos, asi como informarle de la importancia del reposo
absoluto y la ensefanza de técnicas respiratorias. En el caso de que el paciente este inconsciente
se procederd a la retirada de cuerpos extraiios de la via aérea, aspirar secreciones en el caso de
qgue sea necesario, colocarle la canula orofaringea y/o iniciar el protocolo de Reanimacion
Cardiopulmonar (RCP). A los pacientes con ELA, a pesar de ser considerados enfermos
terminales por el prondstico nefasto de su enfermedad, se les realiza maniobras de reanimacién
en caso de parada cardiorrespiratoria como cualquier otro enfermo, asegurando su posterior
ventilacién, excepto en aquellos pacientes que tengan un documento con la orden de no
reanimar (25,26).

Ademas, la prevencion de infecciones respiratorias es muy importante y se recomienda la
vacunacion antigripal anualmente y la antineumocdcica, asi como evitar el contacto con
personas enfermas con el objetivo de ayudar a prevenir complicaciones secundarias asociadas
(23,25).

A medida que avanza la enfermedad es necesaria una vigilancia continuada de la funcién
respiratoria, al no ser suficiente la administracidn de oxigeno y el tratamiento farmacoldgico en
los pacientes con ELA, a partir de ese momento es preciso recurrir a la ventilacion mecdnica
(VM), bajo la previa valoracidn de un médico y decision de la familia (20).

4.1.1 Ventilacion no invasiva

El procedimiento generalmente utilizado en los pacientes con ELA es la ventilacidn
mecdnica no invasiva (VMNI), es un tipo de soporte ventilatorio artificial de presién positiva,
encargado de proporcionar una mejor ventilacion alveolar sin necesidad de intubacion
endotraqueal, reduce el ritmo de deterioro de la funciéon pulmonar, mejora la calidad de vida, la
funcién cognitiva y la supervivencia retrasando la traqueostomia durante meses o afios (23,25).

En el caso de la VMNI, se utiliza un dispositivo que permite la conexion de la tubuladura
del respirador al paciente. Hoy en dia, las interfases ventilador-paciente mas utilizadas son las
mascarillas oronasales o faciales que permiten que la ventilacion sea mas efectiva durante la
noche (25).

Hay dos formas de controlar el soporte ventilatorio en pacientes con dificultad
respiratoria: regulando la presién o regulando el volumen. Si regulamos la presidn, estariamos
hablando del método BiPAP (sistema de bipresion positiva) cuya presidn es continua en los dos
niveles de la via aérea. Por otro lado, si regulamos el volumen, tratamos con sistemas de soporte
denominados “ciclados por volumen” cuyo volumen inspiratorio es el que es constante, pero la
presion positiva es intermitente (3,23,25).
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Principalmente existen dos modos principales de regulacion por presién, CPAP y BiPAP,
siendo la asistencia ventilatoria mas utilizada por estos pacientes la BiPAP (ventilacion con dos
niveles de presion), al comprobar que mejora la calidad de vida ya que permite que los pacientes
duerman mejor y disminuye la somnolencia durante el dia al favorecer el descanso de la
musculatura respiratoria y aumentar el volumen minuto. Este dispositivo crea dos niveles
diferentes de presién intratoracica, uno inspiratorio (IPAP) que proporciona el descanso
muscular, y el otro espiratorio (EPAP) que mejora la oxigenacion (25).

Sin embargo, los ciclados por volumen son mas utiles cuando la VMNI se realiza mediante
dispositivos bucales, se administran farmacos que producen relajacion muscular o deprimen el
centro respiratorio y cuando la enfermedad estd en sus estadios finales. Aunque el dispositivo
mas eficaz varia segun el paciente, el ideal es aquel que consigue su funcion bioldgica de la
manera mas confortable (3).

El momento mds apropiado de comenzar a utilizar la BiPAP es al primer signo de retencién
de diéxido de carbono, se observa facilmente al manifestarse en el enfermo dolor de cabeza por
las mafanas, pesadillas, alteraciones del suefio y somnolencia durante el dia. La indicacién se
produce con sintomas de hipoventilacion nocturna o dificultad respiratoria, identificando
ademas alguno de los siguientes:

- Gasometria diurna con Pco;>45 mmHg.
- Estudio pulsioximétrico nocturno con una saturacién < 88% durante 5 minutos.

- Presion inspiratoria maxima < 60 cm de H,0 o FVC < 50% (27,28).

Los cuidados de enfermeria generales llevados a cabo en un paciente con VMNI son entre
otros, tranquilizar e informar al paciente de cada técnica a realizar, monitorizar y registrar las
constantes vitales (T2, TA, FR, FCy Sat0;) y aliviar el dolor administrando tratamiento analgésico
pautado por el médico (27,28).

Existen unos cuidados especificos de enfermeria a realizar en este tipo de paciente, que
son los siguientes:

- Eleccidon del modelo de interfase mas adecuado para cada tipo de paciente,
mediante una medicién de la mascarilla permitiendo una buena fijacion sobre la
cara sin producir lesiones tisulares y evitando las fugas. Depende del dispositivo
utilizado, existe riesgo de Ulceras por presidon en las zonas de presién de la interfase,
sobre todo en el puente de la nariz y en mayor frecuencia con las mascarillas
oronasales, siendo necesario una valoracidon de forma continuada, asi como elegir
aquella interfase mas adecuada para el paciente.

- Comprobar el funcionamiento del sistema ventilatorio antes de su utilizacién.

- Informar al paciente y familiares sobre el procedimiento a realizar, colocar la
mascarilla ajustandola de forma adecuada a la cara del paciente.

- Verificar la modalidad respiratoria utilizada, los pardmetros del ventilador y la
ausencia de fugas.

- Colocar y mantener al paciente en posicidn de Fowler o con una inclinacidn de 452
en la cama.
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- Proporcionar periodos de descanso durante la VMNI, retirando la interfase al menos
15 minutos cada 6 horas.

- Mantenimiento de la via aérea, a través de lavados nasales y aspiracién de
secreciones.

- Contribuir al apropiado aporte de liquidos por via oral y/o intravenosa, asegurando
una ingesta hidrica adecuada.

- Realizar una adecuada higiene bucal.

- Prevenir complicaciones asociadas al uso de VMNI, como momentos de agitacion
debido al disconfort que presentan estos pacientes (27,28).

Ademas, hay que aportar unos cuidados especificos en el ventilador, como lavar la
interfase diariamente, comprobar el volumen administrado y registrar los pardmetros del
ventilador, colocar humidificacion activa o pasiva, comprobando paulatinamente la
temperatura y el agua del sistema en el caso de humidificacidon activa y cuando se utilice los
aerosoles es preciso retirar la humidificacion ya que podria disminuir su eficacia (3,24).

Otro dispositivo imprescindible y realmente eficaz que ha permitido mejorar la atencién
de las vias respiratorias en los pacientes con ELA, es el denominado Asistente de tos”. La
dificultad para respirar unido a la falta de fuerza, hace necesario la ayuda de este dispositivo que
se encarga de insuflar los pulmones mediante presién positiva para posteriormente emplear
presidn negativa con el objetivo de limpiar la via aérea de las secreciones broncopulmonares. Se
recomienda la utilizacidn al menos dos veces al dia (25).

4.1.2 Ventilacion mecanica invasiva

En pacientes con ELA, sobre todo en aquellos que se encuentran en fases avanzadas de la
enfermedad, llega un momento que su diafragma deja de funcionar correctamente, siendo
dificultosa la respiracién y, precisan la ayuda del BiPAP durante todo el dia, y no solo durante la
noche. Por lo tanto, cuando el BiPAP es utilizado entre 20-24 horas al dia, es cuando van a
requerir el uso de ventilacién mecanica permanente a través de la intubacidn endotraqueal o
traqueostomia (25).

Antes de instaurar la VMI hay que tener en cuenta la decisién del paciente y su entorno,
siendo de gran importancia informar sobre las consecuencias a largo plazo que se pueden
producir al vivir en un estado de inmovilidad y dependencia (20).

La neumonia asociada a ventilacién mecanica (NAVM) es la infeccion nosocomial mas
frecuente en las unidades de cuidados intensivos y para prevenirla es de gran importancia
reforzar la seguridad en las UCI mediante una serie de recomendaciones del Proyecto Neumonia
Zero (NZ) del Ministerio de Sanidad, cuyo objetivo principal es reducir la tasa media estatal de
NAVM. Este proyecto consiste en la aplicacidon de un paquete de medidas basicas de obligado
cumplimiento y otro de medidas especificas altamente recomendables, en estas ultimas no se
exige su cumplimiento, pero si se recomiendan con el fin de que sean valoradas para conseguir
su posterior implantacién (29,30).

El papel que realiza el personal de enfermeria es clave para prevenir esta complicacion
infecciosa y las medidas preventivas que se deben llevar a cabo en estos pacientes son las
siguientes:
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¢ Maedidas basicas de obligado cumplimiento (29,31).

- Formacién continuada y entrenamiento apropiado de los profesionales sanitarios
en el manejo de la via aérea, siendo esencial la utilizacion de diferentes medidas de
barrera, tales como mascarilla o guantes estériles al realizar la aspiracion de
secreciones bronquiales en un tiempo menor a 15 segundos, la manipulaciéon
totalmente aséptica de las sondas desechables, hiperoxigenar a pacientes
hipoxémicos antes, durante y después de realizar el procedimiento, entre otras
muchas intervenciones.

- Realizar una adecuada higiene de manos antes y después de manipular la via aérea,
junto a la utilizacién de guantes.

- Mantener un nivel éptimo de presion del balén del tubo endotraqueal, entre 20 y
30 cmH;0, comprobarlo antes de lavar la cavidad bucal con clorhexidina.

- Realizar la higiene de boca por aspiracién, con clorhexidina 0,12-0,2% cada 6-8
horas, manteniendo la presidon del neumobalén y con la cabecera de la cama
elevada.

- Mantener la cabecera de la cama a 302 y realizar los cambios posturales oportunos,
evitando la posicion del paciente en decubito supino a 09, siempre que sea posible.

- Limpiary realizar los cambios de canula de traqueostomia cuando sea necesario.

- EBvitar los cambios programados de humidificadores y tubuladuras y tubos
traqueales, ya que estos pueden ser vias de entrada a microorganismos.

e Medidas especificas altamente recomendables (29,31).

- La aspiracidon continua de secreciones subgldticas con el objetivo de evitar su
adherencia sobre el neumobalén.

- Realizar la descontaminacion selectiva del tubo digestivo (DDS) mediante la
administraciéon de antibidticos en la via digestiva, como medida profilactica en la
prevencion de infecciones enddgenas primarias y secundarias, por orden médica.

- Administracidn de antibidticos sistémicos profilacticos como la cefuroxima o
amoxicilina clavuldnico durante las primeras 48 horas para prevenir neumonias
precoces durante la intubacién en aquellos pacientes con disminucién del nivel de
consciencia.

Actualmente es habitual administrar la ventilacién mecanica domiciliaria (VMD) de forma
temprana, con el objetivo de que se lleve a cabo una buena adaptacion progresiva del paciente
y familia hasta que tenga lugar el fallo ventilatorio y para prevenir una insuficiencia respiratoria
aguda inesperada (24).
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4.2 Medidas de soporte en la funcidn nutritiva.

La ELA tiene una gran repercusion en el estado nutricional de los pacientes que la
padecen, afectando desde las fases tempranas de esta patologia. Existen muchos factores que
contribuyen al deterioro nutricional en ellos, como son la pérdida de apetito ocasionada por la
disfagia, depresion, la atrofia y paralisis bucofaringea o el hipermetabolismo (33).

En los primeros estadios de la enfermedad, las modificaciones dietéticas son muy
importantes con el objetivo de retrasar los signos de desnutricién, asi como prevenir las
complicaciones de la disfagia. En todas las visitas se debe llevar a cabo un buen control
nutricional y valorarle de forma continuada. Las recomendaciones dietéticas a las personas
afectadas y a sus familiares con el fin de incrementar la ingesta en ellos son diversas, deben
evitarse alimentos secos que puedan llegar a provocar atragantamientos y facilitar aquellos de
facil masticacion y deglucion, preparar las comidas con una buena consistencia, por ejemplo
mediante la utilizacidn de espesantes en las dietas o proporcionar alimentos hipercaléricos,
entre otras medidas (31,32).

Finalmente, la mayoria de estos pacientes con el tiempo requieren un soporte nutricional
por medio de sondas nasogastricas o a través de la gastrostomia endoscdpica percutdnea (PEG),
cuyo fin sea aumentar la ingesta caldrica y por lo tanto aumentar la calidad de vida y
supervivencia al prevenir las aspiraciones recurrentes y la deshidratacién (25). El equipo de
enfermeria utiliza y facilita a los cuidadores unas pautas para el correcto cuidado de la SNG, los
cuidados de enfermeria en este caso son los siguientes:

- Comprobar la ubicacion de la SNG antes de introducir alimentos a través de ella. El
mejor método es mediante la introduccién de unos 20 cc de aire a presidn con una
jeringa por la sonda, y con un fonendoscopio situado a nivel del epigastrio
comprobar su entrada.

- Pinzar la sonda de alimentacidn cuando se produzca la conexién y desconexidn, para
evitar que el aire entre al estdmago.

- Efectuar una exhaustiva higiene de boca y de fosas nasales para la prevencion de
infecciones.

- Mantener al paciente sentado o semisentado durante Ila alimentacion y
posteriormente, para evitar que los alimentos refluyan.

- Vigilar el correcto funcionamiento de la SNG, especialmente controlar que no se
produzca obstruccidon en la sonda, para ello es importante triturar y diluir la
medicacidn, y siempre que se den alimentos, a continuacién introducir una pequefia
cantidad de agua.

- Mouvilizar la sonda para prevenir lesiones en la nariz (23).

El momento mds adecuado para la colocaciéon de la PEG es antes de que se produzca una
gran pérdida de peso (5-10%), no haya tos eficaz y/o antes de que la capacidad vital (VC) sea
menor del 50%, al no estar en ese momento comprometida la funcién pulmonar (3,33,34).

La insercién de la sonda de gastrostomia es llevada a cabo por el personal médico
mediante tecnologias laparoscépicas y radioldgicas, teniendo en cuenta en todo momento la
decisién tanto de la persona afectada como de sus familiares a su cargo. También hay que
proporcionar informacién y asesoramiento sobre el cuidado de la PEG; una de las medidas
relevantes a instruir es la importancia de una adecuada higiene en la manipulacidn de la sonda,
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asi como la comprobacién de contenido gastrico previo a la toma que le corresponde a cada
paciente (23,35,36).

4.3 Otras medidas de soporte (23,25).

Aparte de conocer las grandes complicaciones respiratorias y nutritivas que llegan a
aparecer en estos pacientes y sus respectivas medidas para solventarlas, existen otros signos y
sintomas que son necesarios conocer y tratar en los Ultimos estadios de la enfermedad.

La menor ingesta de liquidos, la dieta y/o la inmovilidad ocasionada por la enfermedad
provocan el estreiiimiento, siendo esta la complicacion gastrointestinal mds frecuente en las
personas afectadas de ELA. El personal de enfermeria se encarga de asesorar y aconsejar tanto
a los pacientes como a los familiares o cuidadores principales durante todo el progreso, y sobre
todo antes de recurrir a los tratamientos farmacoldgicos, los cuales seran utilizados en mayor
medida en las etapas terminales de la ELA.

La debilidad muscular y posterior inmovilidad, hace que sea necesario informar a medida
gue progresa la enfermedad de diferentes tipos de ayudas para la movilizacidn fisica, con la
finalidad de que el paciente conserve, en la medida en lo que sea posible, algo de independencia
y seguridad. Las ayudas utiles en ellos son los bastones, a continuacién, los andadores vy
finalmente las sillas de ruedas.

Hay que tener en cuenta la necesidad de fomentar la realizacion de ejercicios para
mejorar el equilibrio y mantener la coordinacién, con ayuda de un fisioterapeuta y la
importancia de aconsejar al cuidador principal o familiares los métodos mas eficaces para la
realizacion de las transferencias a los pacientes. Una complicacién derivada de la inmovilidad
fisica es la aparicién de Ulceras por presidn, para prevenirlas es necesario informar al cuidador
de la importancia de examinar la piel del paciente diariamente, realizar cambios posturales
regularmente, aconsejar la utilizacién de un colchdn de presiéon alternante y mantener la ropa
de cama sin arrugas.

Ademas, la debilidad muscular, inmovilidad fisica, sialorrea, alteraciones respiratorias o el
dolor, entre muchos otros factores, provocan alteraciones en el suefio. El papel del personal de
enfermeria consiste en identificar aquellos factores que interfieran en el suefio, y dar una serie
de recomendaciones que mejoren la calidad del suefio, como por ejemplo elevar el cabecero de
la cama para mejorar la respiracion.

A medida que progresa la enfermedad, es importante informar sobre numerosos
dispositivos que suelen ser de gran ayuda para la alimentacion y movilidad, como pueden ser
los utensilios con mangos gruesos, vasos con doble agarre, sillas de ruedas que faciliten la
entrada a la ducha o collarines para mantener erguida la cabeza. En cuanto a la comunicacion,
hoy en dia hay grandes descubrimientos; ordenadores que funcionan al movimiento de los ojos,
programas para comunicarse por el ordenador o tableros de comunicacion.
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5. CAPITULO IlI: Consecuencias emocionales y psicoldgicas en el enfermo,

familiares y cuidador principal

5.1 Repercusiones emocionales de la ELA

Actualmente la ELA es considerada una de las enfermedades mas raras que existen tanto
en Espaiia como en el resto del mundo, y afecta desde la confirmacién del diagnéstico al propio
enfermo y cuidador principal, el cual se encarga de prestar los cuidados capaces de satisfacer
las necesidades de la persona, permitiendo que viva con una mejor calidad de vida (37).

Antes de recibir el diagndstico de ELA, las personas afectadas acuden a diferentes
especialistas y a numerosas pruebas, y durante esta etapa ademads de no recibir ningin
tratamiento, viven con dudas, miedo y gran incertidumbre este proceso. Uno de los momentos
mas duros por los que tiene que pasar el enfermo, es el instante en el que los profesionales
médicos le informan sobre la enfermedad que padece, siendo esta incurable. Estos
profesionales deben comunicar el diagndstico con especial tacto, ya que es un momento muy
delicado tanto para el paciente como para la familia y puede influir en el afrontamiento y
aceptacion de la enfermedad (37).

La ELA afecta de diferente modo a cada persona, impactando en mayor medida a los mds
jévenes (3). Al aparecer de forma repentina, se produce un cambio muy brusco en los estilos de
vida, adaptar la vivienda a sus necesidades, interrumpir el trabajo o aprender a depender
fisicamente de un cuidador, son algunos de ellos. Esto conlleva a grandes preocupaciones fisicas
y psicoldgicas, ya que nadie esta preparado para que le detecten una enfermedad crénica, y
especialmente conocer que es una enfermedad discapacitante, que avanza de forma rdpida, sin
tratamiento curativo y que provoca bastantes limitaciones fisicas, adaptaciones y cambios
(25,38).

Cada paciente atraviesa diferentes etapas de afrontamiento, en cada una de ellas
aparecen nuevos sintomas, como ansiedad durante todo el progreso de la ELA, sensaciones de
soledad y sentimientos de miedo, frustracién o estrés. El personal sanitario debe intervenir en
todas las fases por las que pasa el enfermo y familiares. La primera es la fase pre-diagndstico,
en esta etapa se sospecha de la enfermedad, y los enfermos y familiares buscan mecanismos de
defensa para enfrentarse a ella. La segunda es la fase aguda, en ella se produce el diagndstico
con certeza, y por lo tanto se enfrentan a una situacién muy dificil, en la cual los profesionales
de la salud son un pilar bdsico durante esta etapa, prestan apoyo y les facilitan toda la
informacidn necesaria acerca de la enfermedad. La fase crénica es aquella donde los pacientes
requieren evaluacion y educacion continuada, aunque en las etapas tempranas de la
enfermedad los pacientes suelen continuar con sus propios estilos de vida, es necesario
proporcionarles estrategias para afrontar las situaciones que se vayan presentando, con el fin
de que acepten vivir con esta enfermedad y posean una buena calidad de vida. Por ultimo, la
fase terminal, en esta etapa las personas afectadas necesitan que le sean suplidas todas las
necesidades bdsicas y es importante que afronten de la mejor forma posible que se acerca el fin
de la vida (39,40).

Sin embargo, la ELA no solo afecta al propio enfermo, sino también a los familiares y al
cuidador principal. Una vez que es diagnosticada la enfermedad, se produce un gran impacto
emocional en ellos y aparecen sentimientos como depresidn, tristeza, miedo, ansiedad o
sentimientos de culpa, pero a medida que pasa el tiempo, la mayoria de las familias buscan
informacidn acerca de esta patologia para atender adecuadamente al paciente en cada etapa
de la enfermedad, conseguir un buen afrontamiento y asi poder ayudarle de la mejor forma
posible (41-43).
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Los familiares son un elemento clave al implicarse en el cuidado del paciente la mayor
parte del tiempo, ya sea en el domicilio o en el hospital, proporcionando un apoyo incondicional
en todo el progreso de la enfermedad. Mientras que la figura del cuidador principal, ademas de
ser un elemento clave, es imprescindible, ya que es el encargado de satisfacer las necesidades
fisicas y emocionales, y cuidar durante la dltima etapa de la vida. Por lo tanto, también se
encuentra altamente afectado emocionalmente ante esta nueva situacién. Generalmente, el
cuidador principal suele ser una persona de la familia y del género femenino (37,44).

En la mayoria de las ocasiones se produce una gran modificacién en la vida del cuidador,
al establecerse un vinculo de dependencia total con el paciente. El cuidador principal suele
atender en su propio domicilio a la persona afectada, al asumir el cuidado mayoritariamente por
parte de la familia, puede llegar a abandonar su trabajo o reducir la jornada laboral, al tener que
realizar un cuidado de forma permanente y continuado, asi como realizar una adaptacion del
hogar (3,25).

Normalmente, la ELA provoca grandes alteraciones emocionales en la familia, entorno y
persona que asume el rol de cuidador principal:

- Repercusiones emocionales: en la mayoria de las ocasiones el diagndstico de ELA
provoca alteraciones psicoldgicas, como negar la realidad, miedo, estados
depresivos, incertidumbre, angustia, estrés, sentimientos de culpa o tristeza al
producirse un gran impacto emocional en ellos. En ocasiones, estas respuestas son
necesarias para una mejor aceptacién de la enfermedad.

- Repercusiones dependientes de la comunicacidn: algunas familias optan por la
conspiracion de silencio o llamado también pacto de silencio, consiste en un acuerdo
entre el personal sanitario y familiares para no comunicar la gravedad sobre su
situacion al propio enfermo, con el fin de evitar asi su sufrimiento.

- Repercusiones por alteracion del funcionamiento familiar: es habitual que los
familiares piensen que lo mds adecuado sea la sobreproteccidn al enfermo desde el
inicio de la enfermedad. Sin embargo, esto no es positivo al crear en los enfermos
sentimientos de inferioridad e inutilidad, asi como agotamiento y fatiga en el
cuidador. Ademas, aparece el llamado “sindrome del cuidador”, el agotamiento
fisico y mental que se produce al cuidar del enfermo durante todo el dia, hace que
acaben descuidando su propia vida, apareciendo sintomas como perdida de interés
por las cosas, irritabilidad, cambios en el patrén de suefio, tristeza, pérdida de
apetito, etc.

- Aislamiento social: habitualmente la enfermedad provoca el distanciamiento del
cuidador o familiares del entorno social, y por consiguiente la soledad emocional, al
no tener el suficiente tiempo para relacionarse socialmente.

- Laclaudicacién familiar, que se define como “la incapacidad de los miembros de una
familia para ofrecer una respuesta adecuada a las multiples demandas y
necesidades del paciente. Esta se refleja en la dificultad de mantener una
comunicacion positiva con el paciente, sus familiares y el equipo de cuidados”
(37,44,45,46).
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5.2 Atencidn y apoyo emocional en el afrontamiento de la ELA

El personal de enfermeria ejerce un importante papel al prestar cuidados asistenciales
acerca de la enfermedad a los pacientes, familiares y cuidador principal, proporcionando
informacidn, educacién y asesoramiento, con el objetivo de brindarles apoyo emocional y
psicoldgico para conseguir una mejor aceptacién en las distintas fases de la enfermedad.

5.1.1 Intervencién al enfermo (16,37,40)

Desde el comienzo de la enfermedad hay que abordar los diversos cuidados que necesitan
los enfermos con ELA en todas las etapas, asi como apoyar emocionalmente al enfermo y darle
una serie de recomendaciones para que se enfrente a las distintas situaciones de la mejor forma
posible.

- Informar acerca de la enfermedad, y asesorar al enfermo de asociaciones a las que
puede acceder y las ayudas que puede recibir por parte de profesionales
cualificados, con el objetivo de que mejoren su calidad de vida.

- Fomentar la realizacion de actividades de forma auténoma en las primeras etapas
de la enfermedad, y en posteriores etapas intentar disfrutar de la vida y evitar tener
demasiados pensamientos negativos.

- Animar a que expresen sus sentimientos, dudas y miedos. Los profesionales deben
mostrar apoyo y ayudarles mediante una serie de habilidades, ya sea la escucha
activa, empatia o asertividad.

- Evitar avergonzarse de las limitaciones fisicas que aparecen en el trascurso de la
enfermedad y aceptar la necesidad de depender de un cuidador principal que supla
sus necesidades.

- Fomentar las redes de apoyo. El enfermo posee la familia como la principal fuente
de apoyo social para afrontar esta dura enfermedad, pero ademas cuenta con el
apoyo de profesionales sanitarios y del entorno social que rodea al paciente. En
ocasiones, las personas afectadas quieren aislarse del medio. Sin embargo, esto no
es positivo, ya que es importante comunicarse, para sufrir lo menos posible y
adaptarse mejor a cada una de las etapas.

- Aceptar el cambio de vida que produce la enfermedad en todos los aspectos, y
recomendar la utilizacion de ayudas técnicas lo antes posible, como una cama
articulada y cojin antiescaras para evitar las Ulceras por presién y obtener una mayor
comodidad. Sin embargo, también existen dificultades en la comunicacion vy
actualmente gracias a los importantes avances tecnoldgicos, las personas afectadas
pueden usar ordenadores portatiles y tablets, asi como un dispositivo como ayuda
en la comunicacién llamado “Comunicador Megabee” en la ultima etapa de la
enfermedad, al poder comunicarse a través de una pantalla mediante el parpadeo
de ojos y movimiento.

- Los pacientes no estan preparados para enfrentarse a la propia muerte y no hay un
unico modo para llegar a conseguirlo, cada uno de ellos la acabara afrontando de
distinta manera. Las diversas etapas por las que puede llegar a atravesar el propio
paciente (negacidn, ira o enfado, depresion y negociacién) durante la enfermedad y
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las ayudas psicoldgicas que reciben en cada fase, permitiran llegar a aceptar la
muerte como algo natural, teniendo en cuenta en todo momento que la muerte
forma parte de la vida y hay aprovechar cada momento de ella. El manejo de esta
situacion no es facil, por ello es necesario buscar ayuda por medio de grupos de
apoyo, asociaciones de ELA o a través de profesionales sanitarios.

5.1.2 Estrategias de afrontamiento en el cuidador principal (37,47)

La figura del cuidador principal es fundamental para los enfermos de ELA. Esta
enfermedad no solo afecta al enfermo, sino también a los familiares y especialmente al cuidador
principal, ya que es el que convive la mayor parte del tiempo con el afectado. Por lo tanto, es de
gran importancia proporcionar al cuidador estrategias de afrontamiento para abordar
adecuadamente la enfermedad y conseguir la aceptacion de su muerte.

- Formacion sobre la ELA y explicar los cuidados necesarios que debe prestar al
enfermo en cada etapa de la enfermedad.

- Ayudar a expresar los pensamientos, sufrimientos o dudas que le generan al
convivir con el enfermo.

- Fomentar la comunicaciéon con la persona afectada, a pesar de las dificultades y
apoyarle en todo momento.

- Intentar adaptarse de la mejor forma posible a los cambios en su vida cotidiana,
ya sea en las relaciones sociales, situacién econdmica, actividades de ocio, asi como

realizar una buena adaptacién del hogar, segun las necesidades.

- Evitar la sobrecarga emocional al estar pendiente continuamente del enfermo,
e intentar dedicar un tiempo a cuidarse de si mismo.
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6. CONCLUSION

La ELA es una enfermedad compleja, y en la actualidad, sin tratamiento. El curso de esta
enfermedad lleva inequivocamente a la muerte en un corto periodo de tiempo, y la ausencia de
terapia efectiva para la curacién obliga a buscar otros medios para ayudar desde el punto de
vista sanitario a los enfermos. La principal diana de esta ayuda se trata de los objetivos paliativos,
asi como los que aseguran las funciones basicas que el paciente no puede realizar por si mismo,
como la nutricién o la propia ventilacién.

Sin embargo, no solo se debe de dar soporte instrumental, sino que el apoyo emocional sigue
siendo clave en este tipo de pacientes. No solo del mismo, sino también de la carga emocional
que su entorno conlleva, tanto su circulo familiar como su cuidador principal.

En todos estos cuidados, el personal de enfermeria desempefia un papel fundamental, siendo
en muchas ocasiones, el principal responsable del mismo.

De este modo, formar adecuadamente al personal de enfermeria en los cuidados de los
pacientes con ELA es de vital importancia, ya que siguen existiendo problemas de
desconocimiento en el manejo de esta enfermedad al ser poco conocida, que con una buena
formacién se podrian evitar.
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8. ANEXOS

ANEXO I: Criterios de El Escorial

& diagnbe- Deben estar El diagndstico de ELA
tico de ELA Categorias de ELA % ;
requisrs: ausentes: se apoya en:
1. Signos de Definicda MNS + MNI 1.Trastomos sensitivos 1. Fasciculaciones en
MNS &n es regiones. 2. Disfuncion esfinte- una o mas regionas
2. Signas de Probable: MNS + riana 2. EMG can cambios
MNI MNI en dos regiones 3. Problemas visuales neurogénicos
3, Curso pro- (MNS rostral a MNI.. 4 .Trastorno autondmico 3, Velocidades de con-
gresivo Posible: MNS + MNI 5. Enfermedad de Par- duccion motora y senss-
&n una region; MNS kinson tiva normales (atencias
an dos o tres reglo- 6. Enfermedad de distales pueden estar
nes (ELP). Alzheimer aumentadas)
Sospecha: MNI en 7. Exclusion de ofras 4, Ausencia de bloqueos
dos o tres regiones entidades que mirmet- de conduccion
(AMP). zan la ELA

Regiones: Bulbar, cervical, tordcica y lumbo-sacra.
MNI: Neurona motora inferior MNS: Neurona motora superior.
AMP: Atrofia muscular progresiva  ELP: Esclerosis lateral primaria.

Fuente: Arpa Gutierrez J, Ensefiat Cantallops A, Garcia Martinez A, Gastén Zubimendi I, Guerrero
Sola A, Montero Orozco C et al. Guia para la atencidn de la esclerosis lateral amiotréfica (ELA) en
Espafia. [Internet]. 12ed. Madrid: Ministerio de Sanidad y Politica Social; 2009 [actualizado 07
Sep 2009; citado 13 Mar 2017]; Disponible en:
https://www.msssi.gob.es/profesionales/prestacionesSanitarias/publicaciones/docs/esclerosisL

A.pdf

ANEXO ll: Criterios de Arlie. Categorias diagnosticas

Nivel de certeza diagnodstica Caracteristicas clinicas

ELA clinicamente definida Signos y/o sintomas de MNS y MNI en = tres regiones

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

y
obligatorlamente algun signo de MNS rostral a signos de

MNI

ELA clinicamente probable

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

ELA clinicamente probable signos y/o sintomas s6lo de MNS en = una region;

con apoyn de iatomtoria cualquiera de ellas acompanada de signos de MNI en

EMG en = dos regiones
exclusion de otras causas a nivel de laboratorio y AM

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

signos y/o sintomas de MNI en = dos regiones
o
ELA clinicamente posible signos y/o sintomas de MNI rostrales a loa de MNS
y
exclusion mediante EMG de otros diagnosticos pero sin
criterios de afectacion de MNI en dos regiones
exclusion de otras causas a nivel de laboratorio y RM

Regiones: Bulbar, cervical, tordcica y lumbo-sacra.
MNS Neurona motora superior MNI Neurona motora Inferlor
EMG Electromiografia RM Resonancia magnética

Fuente: Arpa Gutierrez J, Ensefiat Cantallops A, Garcia Martinez A, Gaston Zubimendi I, Guerrero
Sola A, Montero Orozco C et al. Guia para la atencion de la esclerosis lateral amiotréfica (ELA) en
Espafia. [Internet]. 12ed. Madrid: Ministerio de Sanidad y Politica Social; 2009 [actualizado 07
Sep 2009; citado 13 Mar 2017]; Disponible en:
https://www.msssi.gob.es/profesionales/prestacionesSanitarias/publicaciones/docs/esclerosisL

A.pdf
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