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RESUMEN

La esclerosis lateral amiotrofica es la manifestacion mas frecuente de la
enfermedad de la motoneurona. Se trata de una enfermedad
neurodegenerativa, progresiva e incapacitante, caracterizada por la afectacion
de la primera y segunda neurona motora, con baja incidencia y prevalencia y
escasa supervivencia. El tratamiento es sintomatico, paliativo y multidisciplinar;
el Unico medicamento que se prescribe es el riluzol, como tratamiento
modificador de la accion del glutamato. Dentro de la atencion multidisciplinar, el
fisioterapeuta es el encargado de mantener la funcionalidad, la capacidad
respiratoria y mejorar la calidad de vida del paciente y su familia durante toda la

enfermedad.

El objetivo de esta investigacion es realizar una revision critica de los
estudios disponibles acerca de las intervenciones fisioterdpicas, realizadas
durante el proceso de degeneracion funcional y cognitiva asociado a la ELA, y
analizar el efecto de las mismas en la supervivencia y calidad de vida de estos
pacientes.

Los resultados demuestran la eficacia de la ventilacibn mecanica en el
aumento de la supervivencia, y de las diferentes intervenciones llevadas a cabo
por la figura del fisioterapeuta en relacion al bienestar fisico y emocional del

paciente.



1. INTRODUCCION

1.1. ENFERMEDAD DE LA MOTONEURONA DEL ADULTO

La funcién principal de la via piramidal es la regulacion de los movimientos
voluntarios mediante la estimulacién o inhibicién de la corteza motora sobre el
arco reflejo de la médula que controla el tono muscular*?.

La Enfermedad de la Motoneurona (EMN) se caracteriza por la
degeneracion progresiva de las células del asta anterior de la medula espinal
que provocan lesiones en la motoneurona inferior; de la via corticoespinal
mediante los axones que forman la via piramidal con lesiones de la
motoneurona superior; y de los nucleos motores en el tronco del encéfalo que
producen pardlisis bulbar. Suelen clasificarse segun la neurona motora
afectada (tabla 1).

Tabla 1. Clasificacion de las enfermedades de la motoneurona. Medicine®.

CLASIFICACION DE LAS ENFERMEDADES DE NEURONA MOTORA
Enfermedades de la neurona motora superior
Esclerosis lateral primaria
Paraparesia espastica hereditaria
Latirismo
Enfermedades de la neurona motora inferior
Amiotrofia espinal
Atrofia espinal progresiva
Enfermedad de Kennedy
Poliomielitis
Enfermedad de la neurona motora paraneoplasica
Enfermedades que afectan a ambas neuronas motoras

Esclerosis lateral amiotrofica

La lesion de la primera motoneurona o superior provoca una liberacion de
los reflejos medulares, con hipertonia, espasticidad, hiperreflexia, clonus,
aparicion de reflejos patolégicos (signo de Babinski, sindrome de Hoffman,

hociqueo, reflejo maseterino, reflejo de musculos aductores) y pérdida de
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fuerza muscular, que se manifiesta con movimientos alternantes rapidos
distales. También aparece un habla lenta y forzada, ademas de labilidad
emocional. El sindrome de motoneurona inferior suele dar lugar a una paralisis
acompafada de hipotonia, pérdida de fuerza muscular e hiporreflexia. Debido a
la pérdida del trofismo muscular aparecen también atrofia, fasciculaciones y
calambres musculares. La pérdida de fuerza muscular es mas manifiesta y
grave que la de la motoneurona superior. El habla esta distorsionada, como
arrastrada, la lengua pierde fuerza, aparecen fasciculaciones y atrofia y los
reflejos estan ausentes o disminuidos.

Las formas mas comunes de presentacién de la ENM son: la Esclerosis
Lateral Primaria (ELP) o sindrome de la motoneurona superior, la cual por si
sola es poco frecuente, de progresidon mas lenta que la forma de presentacion
clasica y afecta exclusivamente a la motoneurona superior, via piramidal y area
4 de Brodmann.

También se presenta como Atrofia Muscular Progresiva (AMP) o sindrome
de la motoneurona inferior, igualmente con menor velocidad de progresion y
casi el doble de esperanza de vida que las formas clasicas, iniciandose con
una pérdida de fuerza muscular progresiva y ascendente. Dentro de esta
variante aparecen sindromes que solo cursan con degeneracion celular en la
region cervical (sindrome del brazo inestable) o lumbosacra (sindrome de la
pierna inestable), limitando los sintomas a estas regiones y mejorando asi su
pronagstico.

Otra forma es la Pardlisis Bulbar Progresiva (PBP) o sindrome bulbar, que
afecta a los pares craneales IX — Xll causando frecuentemente disartria,
disfagia y cierta labilidad emocional.

Y finalmente la forma mas clasica es la Esclerosis Lateral Amiotrofica
(ELA), con afectacion conjunta de motoneurona superior e inferior.

La mayoria de las veces los pacientes presentan un cuadro mixto de
signos y sintomas que hace que se utilicen como sinonimos la EMN y la ELA.
El segmento que se afecta inicialmente, el patron que sigue, la velocidad con la
que se propaga y el grado de disfuncion de la motoneurona producen
variabilidad individual en la afectacién de cada paciente”.
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Figura 1. Neuroanatomia funcional en la EMN y variantes. 1. Cambios corticales en el area
motora; 2. Paralisis pseudobulbar; 3. PBP. 4. ELP. 5. AMP. Physical Management for

Neurological Conditions®.

1.1.1. ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA

La esclerosis lateral amiotrofica clasica es el trastorno de motoneurona
mas frecuente constituyendo un sindrome de motoneurona superior e inferior
gue esta siendo ampliamente investigado en la actualidad. Actualmente se trata
de una enfermedad progresiva e incurable, que evoluciona con diversas
manifestaciones incapacitantes y provoca finalmente la muerte.

Incluye signos y sintomas de la motoneurona superior e inferior
(excluyendo pares craneales lll, IV, VI y nervios raquideos S1 — S3, y por lo
tanto conservando movimiento ocular y continencia), con afectacion primaria de
las extremidades distales, torpeza, pérdida de fuerza y signos de atrofia

visibles.



1.1.2. EPIDEMIOLOGIA

La incidencia en varones/mujeres es de 1,5/1 en afectacién temprana,
dejando de existir diferencias notables cuanto mas tardia es la afectacion. Se
producen entre 1 — 2 casos por cada 100.000 habitantes/afio, con una
prevalencia de 4 — 6 casos por 100.000 habitantes. Existen focos endémicos
con mayor prevalencia en el Pacifico Occidental. La supervivencia es de tres a
cinco afnos, pero oscila entre meses y varias décadas. Son raros los casos de
estabilizacion o regresion. La incidencia se incrementa con la edad, con un pico

entre los 55 — 75 afios>®.

1.1.3. ETIOLOGIA

En relacién con los factores predisponentes, la etiologia es desconocida en
un 90 — 95% de los casos, presentdndose como ELA esporadica sin
antecedentes familiares. Se ha visto que existen mutaciones esporadicas
predisponentes, que al ser influidas por factores ambientales, producen la
enfermedad. En la ELA familiar (5 — 10% de los casos) existen antecedentes
familiares. Se considera una enfermedad hereditaria autosomica dominante,
con una mutacion genética causante (el primer gen descrito como asociado a la
ELA es el superoxido dismutasa 1 (SOD1)), aunque la mayoria de las
mutaciones son muy infrecuentes y muchas estan descritas en una sola familia.
Estas mutaciones originan una acumulacién de peréxido de hidrégeno, radical
libre citotoxico, causante de la degeneracién de las neuronas motoras por un
mecanismo de estrés oxidativo. Cuanto mas inestable es la proteina mas
rapida es la progresion de la enfermedad®>"*.

Ademas se ha relacionado con factores ambientales (como el consumo de
semillas neurotoxicas, la existencia de cianobacterias productoras de
neurotoxinas y alteraciones minerales del suelo y del agua), con el tabaquismo
(como factor modificador) y con algunas enfermedades linfoproliferativas,
sindromes paraneoplasicos y determinadas vacunas. Algunos pacientes con
infeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) presentan signos

de alteracién de motoneurona indistinguibles de la ELA?



1.1.4. MANIFESTACIONES CLINICAS

Dentro de las alteraciones motoras que van apareciendo progresivamente
podemos encontrar calambres dolorosos, que se producen con frecuencia por
la noche y empeoran con la hipertonia muscular o espasticidad, caracteristica
de la afectacion de la motoneurona superior. La pérdida de fuerza muscular es
la manifestacibn mas incapacitante, caracteristica de la afectaciéon de la
motoneurona inferior producida por dafio celular en el asta anterior, suele ir
acompafada de flacidez y atrofia asimétrica progresiva, que comienza
generalmente en la eminencia tenar y mausculos interéseos posteriores,
asociada a hiperreflexia y aparicién de fasciculaciones y reflejos patologicos a
nivel periférico, como el signo de Babinski. Con frecuencia también aparece
astenia o cansancio generalizado por una deficiente planificacion de los
descansos en las actividades diarias*>*>%°.

La pérdida de fuerza muscular unida a la reduccién gradual de movilidad
provoca alteraciones respiratorias. Primero se produce un acortamiento de las
respiraciones, disnea y necesidad de realizar respiraciones profundas. Aparece
dificultad para la eliminacibn de secreciones bronquiales y sialorrea,
habitualmente por un mal manejo de las secreciones, mas que por exceso de
las mismas. Finalmente aparece la disminucion de la capacidad pulmonar con
insuficiencia respiratoria, debida a la debilidad progresiva y ascendente de la
musculatura que acaba comprometiendo la capacidad ventilatoria tras causar
disnea con hipoxemia. La insuficiencia respiratoria se considera la primera
causa de muerte en la ELA, y también la neumonia es una causa principal en
fases terminales en hospitalizados*®.

Cuando la afectacién alcanza el bulbo raquideo se desarrollan alteraciones
bulbares como la disfagia, dificultad en la deglucién y la masticacion con miedo
al atragantamiento y las aspiraciones; y la disartria, dificultad en la
comunicacion con velocidad lenta, habla nasal y alteracion del tono. A menudo
comienzan con una pérdida de fuerza, atrofia e hipertonia muscular en la
lengua, labios y paladar blando.

No hay que olvidar los factores psicosociales y cognitivos, labilidad
emocional, inadecuada gestion emocional e incluso afectacién frontotemporal

que a menudo puede dificultar la comunicacién del paciente con su entorno. La
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depresion debida al malestar psicolégico, miedo y demas preocupaciones,
unida al insomnio y otras alteraciones del suefio provocadas por dificultades
respiratorias, hacen necesaria la prescripcién farmacolégica de antidepresivos
y sedantes, que suelen acompafarse de atencion psicoldgica.

También aparecen otras complicaciones nutricionales, ocasionadas por la
astenia, que se afiaden al avance de la disfagia y los riesgos de aspiracion,
provocando pérdidas de apetito y malnutricién. El estrefiimiento e incontinencia
derivados de la inactividad progresiva y la afectacion de la musculatura
implicada empeoran el estado nutricional de estos pacientes*>*>%.

Los signos y sintomas asociados con la ELA se clasifican por zonas de
afectacion en extremidades (tabla 2), bulbar (tabla 3), axial (tabla 4) y

respiratorias (tabla 5).
Tabla 2. Limb signs and symptoms associated with ALS. UpToDatelO.

UPPER MOTOR NEURON SIGNS UPPER MOTOR NEURON SYMPTOMS

Spasticity
Slowed rapid alternating movements

Stiffness, slowness and incoordination of movement
Arm and/or hand
Difficulty performing activities of daily living
Difficulty manipulating small objects or writing
Leg and/or foot
Slow stiff gait, difficulty turning

Increased reflexes
‘Preserved” reflexes in weak/atrophic muscles
Distal spread of arm reflexes

Hoffman's sign
Crossed adduction
Upgoing toe
Triple flexion

Leg “heavy”
Poor balance and falling

Spontaneous clonus

Gait disorder

- Spontaneous flexor spasms
Spastic

LOWER MOTOR NEURON SIGNS LOWER MOTOR NEURON SYMPTOMS

Weakness Weakness and atrophy
Intrinsec hand weakness Arm and/or hand
Foot drop Difficulty performing activities of daily living

Froximal arm and leg weakness
FPoor heel or toe walking

Poor rise from chair

Poor squat

Gait disorder

Steppage
Wadding

Difficulty manipulating small objects or writing
Leg and/or foot

Difficulty arising from chairs or from floar

Difficulty climbing stairs

Foot drop

Tripping, falling

Reduced reflexes Fasciculations

Muscle atrophy and fasciculations Cramps




Tabla 3. Bulbar signs and symptoms associated with ALS. Uptodate™,

UPPER MOTOR NEURON SIGNS
Increased jaw reflex

Jaw spasticity

Facial diparesis (may be asymmetric)
Increased facial reflexes
Palmomental sign

Poor palatal elevation

Slow tongue movement

LOWER MOTOR NEURON SIGNS
Weak masseter and/or pterygoids
Difficulty maintaining jaw closure
Facial diparesis (may be asymmetric)
Poor palatal elevation

Tongue weakness

Muscle atrophy and fasciculations

UPPER MOTOR NEURON SYMPTOMS

Jaw stiffness with difficulty opening the mouth
Spontanecus clenching or biting
Trismus
Spontaneous jaw clonus
Dysphagia
Tongue incoordination disrupts the oral phase
Pharyngeal muscle incoordination disrupts this phase
Dysarthria
Labial, lingual and/or pharyngeal components
Spastic with slow, strained speech
Laryngospasm
Often triggered by secretions (eg, saliva) or food
particles
Rapid onset
“Squeezing” feeling, inability to speak, strained speech
Short-lived, less than 30 seconds
Pseudobulbar affect
Inappropiate laughing, crying, and/or yawning
Affective response »> emotional trigger
Sialorrhea (drocling)

Difficulty managing pharyngeal secretions

LOWER MOTOR NEURON SYMPTOMS

Incomplete eye closure
Difficulty opening and/or closing the jaw
Difficulty chewing
Disarticulation of the temporomandibular joint
Poor lip closure and seal
May contribute to sialorrhea
Dysphagia
Tongue weakness disrupts the oral phase
Pharyngeal muscle weakness disrupts this phase
Coughing and choking induced by drinking, eating or
saliva secretion
Dysarthria
Labial, lingual and/or pharyngeal components

Slurred, nasal and/or hoarse speech

Hoarseness




Tabla 4. Axial signs and symptoms associated with ALS. UpToDate™.

UPPER MOTOR NEURON SIGNS

Absent abdominal reflexes

LOWER MOTOR NEURON SIGNS

Neck extension weakness

Truncal extension weakness; bent spine
Abdominal protuberance

Poor palatal elevation

Increased lumbar lordosis

UPPER MOTOR NEURON SYMPTOMS

Stiffness and imbalance

LOWER MOTOR NEURON SYMPTOMS

Neck extensors

Difficulty holding up the head

Head drop
Truncal extensors

Difficulty maintaining an erect posture
Lumbar extensors

Increased lumbar lordosis
Abdominal wall muscles

Abdominal protuberance

Cramps

Tabla 5. Respiratory signs and symptoms associated with ALS. UpToDate™’.

LOWER MOTOR NEURON SIGNS
Tachypnea
Vocal and speech
Reduced vocal volume
Shortened sentences
Frequent breath pauses
Use of accessory respiratory
muscles

Abdominal paradox

LOWER MOTOR NEURON SYMPTOMS

Dyspnea and/or orthopnea
Low speech volumen
Weak cough
Sleep disordered breathing
Frequent nocturnal awakenings,
possibly with note of dyspnea
Excessive daytime sleepness and/or
fatigue
Morning headache
Confusion

Hallucinations
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1.1.5. ANATOMIA PATOLOGICA

La EMN se caracteriza por la degeneracién progresiva de las células del
asta anterior de la medula espinal que provocan lesiones en la motoneurona
inferior, de la via corticoespinal con lesiones de la motoneurona superior y de
ndcleos motores en el tronco del encéfalo que produce pardlisis bulbar.
Ademas puede observarse pérdida de fibras de los cordones laterales, gliosis
fibrilar secundaria (esclerosis lateral) y una proliferacion de astroglia y
microglia, con atrofia a nivel muscular por denervacion (amiotrofia). Las
neuronas motoras encargadas de la movilidad ocular y las parasimpaticas de la

médula espinal sacra (nucleo de Onufrowicz o de Onuf) no se ven afectadas?.

1.1.6. DIAGNOSTICO

El diagndstico es fundamentalmente clinico. Segun la World Federation of
Neurology que establecio los Criterios diagnosticos de El Escorial, revisados en
el aflo 1998, para la unificacion en el diagndstico de la ELA se requiere la
presencia de signos clinicos, neurofisiolégicos o neuropatolégicos de neurona
motora superior (NMS) e inferior (NMI), con progresion y afectacion de varios
segmentos medulares sin otra explicacion alternativa. En consecuencia, el
diagnéstico se basa en una anamnesis completa que muestre signos de
afectacion de NMS Y NMI y pruebas complementarias para descartar otras
patologias que puedan justificarlo. Se confirma mediante electromiografia para
comprobar la degeneracion de la neurona o su denervacion incluso antes de
que aparezcan los primeros sintomas de pérdida de fuerza muscular. La
presencia de varias zonas de denervacion es indicativa de ELA, descartando
con esta prueba las radiculopatias y mononeuropatias cuando se limita a una
raiz o territorio nervioso. La velocidad de conduccién de la motoneurona es
normal, pero aparecen menor numero de potenciales de accion ante la
estimulaciéon mecéanica. Las pruebas complementarias se basan en una RNM
craneal y medular que permite excluir enfermedades que puedan simular las
manifestaciones de la ELA; una analitica habitual y un estudio genético
molecular cuando existe sospecha de ELA familiar; y finalmente una biopsia

muscular.
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Se piensa en el diagnostico de ELA cuando hay sintomas progresivos
consistentes de disfuncion de la neurona motora superior e inferior que se
presentan en uno de los cuatro segmentos corporales (craneal / bulbar,
cervical, toracica, y lumbosacra), afectandose a continuacién otros segmentos

en un periodo variable de meses a afios (tabla 6).

Tabla 6. Categorias diagndsticas de la ELA. Medicine®.

CATEGORIAS DIAGNOSTICAS DE LA ELA

ELA clinicamente definida

Alteracion de NMS o NMI en tres regiones (bulbar, ¢ ervical, dorsal,
lumbosacra)

ELA clinicamente probable

Alteracion de NMS o NMI en dos regiones

ELA clinicamente posible con apoyo analitico
Alteracion de NMS o NMI en una region e indicios EM G de

denervacién en dos o mas musculos de otra region

ELA clinicamente posible

Alteracion de NMS o NMI en una regién

Las alteraciones son lentamente progresivas y se acompafian de pérdida
de peso involuntaria y de masa muscular. Apoya la sospecha la ausencia de
dolor neuropatico asociado a radiculopatia, pérdida sensorial, ptosis, o
disfuncién nerviosa de extraoculares o disfuncion muscular. La existencia de
paresia supranuclear, temblor u otros movimientos involuntarios, ataxia
cerebelosa, sintomas extrapiramidales y disfuncién autonémica son sucesos
excluyentes de ELA. La disfuncion cognitiva no excluye el diagnéstico de
ELA>,

Recientemente se han revisado también los criterios o el algoritmo de
Awaji (2008) con el objetivo de incrementar la sensibilidad del diagndstico sin

reducir la especificidad (Tabla comparativa en Anexo 1) %%,
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1.1.7. EVOLUCION

La evolucién es variable y puede estacionarse o progresar dependiendo
del grado de afectacion neuronal y las complicaciones de cada caso. Desde el
inicio de la enfermedad hasta la muerte, pueden tener desde una progresion
rapida con dependencia ventilatoria en pocos meses en un alto porcentaje
donde la esperanza de vida no suele sobrepasar los 5 afios desde los primeros
sintomas, hasta una progresion lenta con una supervivencia aproximada de
mas de 10 afios en el 10% de los casos. Algunos estudios mencionan que el
inicio a una edad temprana y de comienzo en las extremidades es un buen
predictor de progresion lenta'®. La progresion de la enfermedad se objetiva con

una serie de escalas de valoracion funcional incluidas en el anexo I1°.

1.2. TRATAMIENTO

No existe un tratamiento curativo, el tratamiento en esta enfermedad se
limita al aspecto sintomatico. Desde el momento del diagndstico inicial debe
iniciarse la atencion multidisciplinar temprana para evaluar y tratar los aspectos
fisicos, psicolégicos y sociales que van surgiendo en torno a los pacientes y su
familia. Se ha demostrado que la ventilacion mecéanica no invasiva y la nutricion
prolongan la calidad y la expectativa de vida. El resto de los tratamientos son
sintomaticos o paliativos.

Como tratamiento farmacolégico, el riluzol (tratamiento Modificador) es el
anico medicamento aprobado en la actualidad para el tratamiento de la ELA,
que inhibe la transmision glutamatérgica (actia disminuyendo la liberacion del
glutamato) atenuando la progresién de la degeneracién celular discretamente’.
En dosis de 100 mg al dia se ha demostrado que prolonga la supervivencia,
pero no detiene la evolucién del cuadro clinico. Se deben vigilar los efectos
secundarios, como la elevaciéon de transaminasas, enzimas hepaticas o el
desarrollo de neutropenia (nauseas, vomitos, mareos, pérdida de peso,
alteraciones gastrointestinales, parestesias peribucales). También se recurre a
la prevencién de las infecciones respiratorias mediante vacunacion.

Aparte del tratamiento sintomatico, la asistencia al enfermo con ELA y a

sus familiares de forma multidisciplinar ha demostrado ser lo mas adecuado,
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rentable, eficaz y eficiente para la adecuacion del entorno, comprension de la
enfermedad y preparacion para vivir con ella.

El equipo multidisciplinar debe actuar como una unidad en aspectos como
la alimentacion, para aportar una nutricion lo mas adecuada posible y evitar la
rapida pérdida de peso o un bajo indice de masa corporal (IMC) que
contribuyen a la disminucion de la supervivencia, con recomendaciones
individualizadas para mantener un buen estado nutricional, haciendo énfasis en
una buena hidratacion, una correcta eliminacion del residuo intestinal, ensefar
como evitar y actuar ante la disfagia, la sialorrea y posibles aspiraciones, asi
como indicar la introduccion de nutricion enteral mediante gastrostomia cuando
sea preciso. También es conveniente actuar en la comunicacion, cuando
aparece disfonia, disartria o anartria por afectacion de la musculatura
respiratoria y los pares craneales, reforzando el uso de la respiracion y
buscando ayudas complementarias para seguir permitiendo la comunicacién
del paciente con su entorno. Es conveniente intentar normalizar los ciclos del
sueflo, con pautas para seguir unas rutinas de relajacion y suefio, y la
busqueda de medios farmaceéuticos en fases finales. Durante la evolucion se
hace necesaria la busqueda de ayudas técnicas y ortopédicas para seguir
permitiendo la mayor independencia posible al caminar o desplazarse y en la

sedestacion prologada y las transferencias.

Los objetivos de la fisioterapia en la atencion a pacientes con ELA son
principalmente la reeducacién postural, el abordaje del dolor, la rigidez
muscular y la funcién respiratoria y la promocion de la independencia funcional
y educacion activa del paciente y sus cuidadores. Durante todo el proceso se
irAn adaptando los objetivos en funcion de las fases de la enfermedad,
incidiendo ademas en la promocién de la salud y la higiene postural de los
cuidadores en la fase de dependencia total. Hay que prestar atencion a la
pérdida de fuerza muscular, recomendando actividad fisica de bajo impacto en
periodos cortos que eviten la fatiga y controlando periodicamente la saturacion
de oxigeno con un pulsioximetro. También se recomienda llevar una vida diaria
activa y procurar evitar el desequilibrio muscular, manteniendo una alineacion

corporal continua, la movilidad activa y realizando estiramientos facilitados®*>
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16 Ademas no hay que olvidar el beneficio psicolégico que tiene la practica de
ejercicio en los procesos cognitivos y emocionales.

El control de la capacidad ventilatoria se inicia con un seguimiento
temprano mediante espirometrias y auscultacién con el objetivo de encontrar el
compromiso de la funcion respiratoria lo antes posible. Suele comenzarse con
oxigenoterapia por cdnula nasal en casos de disnea a bajo flujo (0,5 — 2l/min) y
fisioterapia respiratoria para facilitar la eliminacién de secreciones bronquiales
con técnicas de higiene bronquial. Son técnicas que aumentan el flujo
inspiratorio y espiratorio mediante presiones y maniobras que asisten la tos
acompafadas de técnicas de drenaje como las hiperinsuflaciones con Ambu o
la utilizacion de Cough Assist. Se recomienda iniciar una Ventilacion Mecéanica
No Invasiva (VMNI) con equipos de doble presion positiva tipo BiPAP para
insuficiencia respiratoria inicial, cuando la carga soportada por la bomba
muscular respiratoria supera la capacidad de los muasculos respiratorios, y en
anomalias del suefio por trastornos ventilatorios. Se considera hipoventilacién
nocturna a la desaturacion de oxigeno por debajo de 90 al menos cinco
minutos consecutivos. Finalmente ante la imposibilidad de ventilacion
auténoma puede recurrirse, si el paciente lo autoriza, a una traqueotomia con
intubacién endotraqueal para una Ventilacion Mecanica Invasiva (VMI)*21>23%,
La estimulacion del diafragma mediante un punto motor puede ayudar a
mantener la funcion del diafragma, proporcionando ventilacién natural durante
mas tiempo?’.

En la fase terminal es importante, no sélo el tratamiento sintomatico
adecuado a sus necesidades, sino mantener el bienestar, la dignidad y la

intimidad del paciente en todo momento®®.
1.3. EQUIPO MULTIDISCIPLINAR

No existe hasta el momento un tratamiento especifico para su curacion,
pero esto no excluye la posibilidad y el deber deontoléogico de mejorar la
calidad de vida del usuario y su familia favoreciendo su cuidado global a través
de los medios disponibles y la colaboracion del equipo multidisciplinar.

Los objetivos del equipo son comunes y consisten en la optimizacion de los

recursos sanitarios para garantizar el bienestar del usuario y el manejo de las
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adaptaciones necesarias durante el avance de la discapacidad, asi como
minimizar el impacto psicolégico causado por la nueva situacion y actuar como
guia para el paciente y su familia durante la adaptacién emocional.

Tras el diagndstico definitivo es fundamental la informacion y educacion del
paciente, crear un ambiente comunicativo favorable, explicar con un lenguaje
accesible y sencillo todos los pasos que van a seguirse, y dar tiempo a las
preguntas del paciente y su familia, deben tener toda la informacion y opciones
a su alcance ya que sera el paciente el primer artifice de sus decisiones. La
informacion estara disponible siempre, aunque sera el paciente el que decida
también si la quiere conocer. EIl momento y las condiciones en las que se da a
conocer el diagndstico son importantes para la futura relacion de confianza
entre el paciente, su familia y el equipo®*828,

El siguiente paso es fijar los objetivos y un plan de rehabilitacion y
cuidados paliativos, que seran compartidos por el equipo rehabilitador, el
paciente y su entorno. Es importante la unificacién de las siguientes consultas
mediante la comunicacion interna del equipo para evitar una saturacion de
informacion y visitas al centro médico. La participacion del psicologo y
trabajador social cobran mayor importancia en la toma de decisiones como el
traspaso del poder notarial o el testamento vital cuando se acerca la fase
terminal. También es recomendable ofrecer la posibilidad de obtener apoyo
espiritual. El incremento de los pacientes que meditarian sobre el llamado
suicidio asistido indica la necesidad de mejora de la calidad de los cuidados
paliativos en la fase terminal®®.

Durante el seguimiento de la ELA, el equipo multidisciplinar esta formado
por especialistas en neurologia, neumologia, rehabilitacion, fisioterapia,
enfermeria, logopedia, nutricién, psicologia y trabajo social con las funciones
especificas que se mencionan en el anexo Il que se encargan de la atencién
hospitalaria y domiciliaria cuando se precise. Cada caso de ELA, aunque
similar, es unico. Con la experiencia, los profesionales van adquiriendo
conciencia de las variaciones en las manifestaciones de cada caso y
aumentando su versatilidad en el cuidado multidisciplinar de los pacientes.

Los centros de atencion integral especializada para pacientes con ELA asi
como los equipos de rehabilitacion de la unidad especializada en cuidados

paliativos en centros no especializados pueden a la vez, previo consentimiento
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informado, actuar como centros de investigacion. Alli también se crean grupos
de apoyo psicologico a los familiares que se ayudan mutuamente durante todo
el proceso. Algunos estudios demuestran que la supervivencia de estos
pacientes aumenta cuando los seguimientos son llevados a cabo por unidades

especializadas®?°%.

1.4. CALIDAD DE VIDA

Se han escrito varios manuales en diversos idiomas con la pretension de
intentar dar respuesta a la multitud de preguntas que surgen tras el primer
diagnéstico de esta enfermedad para la persona afectada y su entorno mas
cercano. El objetivo principal de estas guias es instruir en los cuidados
necesarios que pueda necesitar una persona afectada para garantizar el
bienestar y el mayor grado de independencia posible durante las actividades de
la vida diaria (AVD). La informacién y la comprension completa de la misma es
una potente arma para afrontar con eficacia estos cuidados normalizando la
situacion en todo momento*. Estos cuidados no se limitan a aspectos fisicos
practicos sino también al apoyo psicosocial y espiritual.

El paciente debe tener a su disposicion toda la informacion posible contada
de una manera clara y sencilla y su opinion tendra relevancia en todas las
decisiones del equipo multidisciplinar. Ha de tenerse en cuenta la dificultad
psicologica de llevar a cabo las instrucciones previas para implementar las
medidas terapéuticas acordes a la voluntad del paciente en una etapa de gran
vulnerabilidad. El respeto a las decisiones tomadas previamente por el
paciente, como una posible negativa a medidas terapéuticas que pueda
considerar invasivas e innecesarias, no debe confundirse con una eutanasia o
peticion de sedacion terminal.

La Clasificacion Internacional de Funcionamiento y Discapacidad (CIF) se
utiliza como una estrategia de planificacion de salud publica que puede servir
ademas como herramienta diagndstica, informativa y de posterior vigilancia en
la ELA y otras enfermedades con secuelas como paralisis al tratarse de un
cuestionario validado y reproducible. Esta escala es util en la deteccion precoz
de las pérdidas de funcionalidad en la ELA, pudiendo adaptar las condiciones

del paciente para preservar su bienestar®3.
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Figura 2. Clasificacion internacional del funcionamiento, la discapacidad y la salud. Disabil

Health Journal®.

El concepto de Calidad de Vida Relacionada con la Salud (CVRS) y el
nuevo enfoque estandarizado neuro — CVS a través de condiciones
neurolégicas comunes facilita, sobre todo en este tipo de enfermedades
cronicas e incapacitantes, centrar el tratamiento en el alivio de sintomas y
limitar el impacto de la enfermedad. Los cuestionarios que validan el CVRS no
son representativos de todas las enfermedades neurolOgicas, por lo que se
comienza a desarrollar en el NINDS (National Institute of Neurological
Disorders and Stroke) una modificacion del sistema de medicion breve,
sensible y valido que englobe las especificaciones del CVRS. Con una serie de
items genéricos y especificos pretende eliminar las limitaciones del CVRS en
las patologias neurologicas del nifio y el adulto y convertirse en un recurso del
equipo de rehabilitacibon y en la gestiobn sanitaria de enfermedades
neurolégicas®*®'. En el anexo Il se adjuntan escalas especificas y validadas
para la valoracion de las capacidades funcionales en la ELA (ALSFRS - r,
ALSAQ — 40, ALSAQ -5y SF - 36).
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2. JUSTIFICACION

La ELA es una de las enfermedades de la motoneurona del adulto de
escasa incidencia, etiologia desconocida en el 90% de los casos y relacionada
con la herencia en el resto. La afecciéon suele comenzar entre los 40 y 50 afios,
no existen diferencias notables entre sexos, es progresiva, degenerativa e
incurable, la supervivencia se sitla entre 3 y 5 afios, debida a que las lesiones
afectan a la neurona motora superior (area 4 de Brodmann) cuyos cilindroejes
constituyen la via piramidal exponiendo, en consecuencia, un sindrome
piramidal; asi mismo se afecta la neurona motora inferior con atrofia,
fasciculaciones y otras caracteristicas clinicas habituales en un sindrome de
paralisis de 22 neurona motora. Cursa con gran variedad de manifestaciones
clinicas que se han expuesto en la introduccion, de las que cabe destacar
astenia, atrofia muscular, pardlisis, paresias, hipotonia, espasticidad vy
alteraciones de los reflejos a nivel periférico. También suele ir acompafiada de
disfagia, disartria, calambres dolorosos e importantes problemas respiratorios
como disnea y dificultad para la expulsion de secreciones, y en periodos
avanzados disminuciéon de la capacidad de distensién y retraccion pulmonar
que lleva al paciente a no poder realizar espontaneamente la respiracion. En
ocasiones pueden presentar disfuncion cognitiva, labilidad emocional,
depresion e insomnio.

Como tratamiento médico sélo se dispone del farmaco denominado riluzol
que prolonga la supervivencia mediante la inhibicion de la actividad del
glutamato. La atencion y el cuidado a este tipo de enfermos debe ser
multidisciplinar, ya que precisan entre otras cosas, apoyo psicologico durante
todo el proceso, apoyo nutricional con alimentacion entérica y gastrostomias
percutaneas, asistencia respiratoria con oxigenoterapia, VMNI y por ultimo
intubacién con traqueotomia. El tratamiento fisioterapico constituye un pilar
fundamental en la ayuda a estos pacientes con mala calidad de vida, mediante
dispositivos de ayuda para las AVDs, terapia manual con el objetivo de reforzar
y tonificar la musculatura periférica y fisioterapia respiratoria en el control de

secreciones y ventilacidon mecanica.
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Realizar una revision bibliografica con el objetivo de conocer los medios

instrumentales y manuales mas eficaces disponibles en fisioterapia para

mejorar la calidad de vida del paciente, mantener la fuerza y tono muscular

periférico y respiratorio y supervisar la correcta utilizacion de ayudas técnicas y

ventilacion mecanica suponen una justificacion de indudable interés en

pacientes y familiares de enfermos con ELA.

3. OBJETIVOS

3.1.

OBJETIVOS PRINCIPALES

Los objetivos principales se basan en:

3.2.

Analizar la eficacia de la fisioterapia instrumental y manual y su
influencia en el bienestar y calidad de vida en pacientes con esclerosis
lateral amiotrofica.

Establecer las mejores pautas fisicas en la optimizacién de la fuerza y
tono muscular de la musculatura periférica y respiratoria.

Determinar los medios mas eficientes para retrasar la ventilacion

mecanica no invasiva y la ventilacion invasiva mediante traqueotomia.

OTROS OBJETIVOS RELEVANTES

Determinar si las técnicas fisioterapicas mejoran la disfuncion cognitiva,
labilidad emocional, depresién e insomnio.
Conocer los beneficios del cuidado multidisciplinar en la mejora de la

calidad de vida en la afectacion

MATERIAL Y METODOS

Para la elaboracion de este trabajo se realizaron busquedas en las

principales bases de datos: Biblioteca Nacional de Medicina de EEUU

(PubMed), Biblioteca Cochrane Plus, Physiotherapy Evidence Database
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(PEDro), Clinicalkey, Medicine y UpToDate; con las palabras clave unidas por
los operadores precisos en cada caso. A continuacion se detallan las
estrategias de busqueda utilizadas:

En PubMed:
1. (Amyotrophic Lateral Sclerosis OR ALS) AND (rehabilitation[TIAB] OR
physiotherapy[TIAB] OR manual therapy[TIAB] OR physical therapy[TIAB])
AND (quality life OR Quality-Adjusted Life Years OR QALY OR
Disability). Filters: Journal Article; Review; published in the last 10 years.
Resultado: 39 articulos.
2. (Amyotrophic Lateral Sclerosis OR ALS) AND (rehabilitation[TIAB] OR
physiotherapy[TIAB] OR manual therapy[TIAB] OR physical therapy[TIAB])
AND (quality life OR Quality-Adjusted Life Years OR QALY OR
Disability) Filters: Journal Article; Review; published in the last 10 years; Core
clinical journals. Resultado: 4 articulos.
3. (Amyotrophic Lateral Sclerosis OR ALS) AND (rehabilitation[TIAB] OR
physiotherapy[TIAB] OR manual therapy[TIAB] OR physical therapy[TIAB])
AND (quality life OR Quality-Adjusted Life Years OR QALY OR
Disability) Filters: Randomized Controlled Trial; Systematic Reviews; published
in the last 10 years. Resultado: 11 articulos.
4. (Amyotrophic Lateral Sclerosis OR ALS) AND (rehabilitation [TIAB] OR
physiotherapy[TIAB] OR manual therapy[TIAB] OR physical therapy[TIAB])
AND (quality life OR Quality-Adjusted Life Years OR QALY OR
Disability) Filters: Randomized Controlled Trial; Systematic Reviews; published

in the last 10 years; Core clinical journals. Resultado: 1 articulo.

En PEDro:

1. Amyotrophic Lateral Sclerosis. Resultado: 23 articulos.

En Biblioteca Cochrane Plus:
1. (amyotrophic lateral sclerosis or ALS) and (rehabilitation or physiotherapy)
and (quality life or quality-adjusted life years or QALY or disability)): ta: 1

resultado en inglés

21



2. (esclerosis lateral amiotréfica and calidad de vida): ta: 5 resultados en

espafiol:

En ClinicalKey:
1.(amyotrophic lateral sclerosis or ALS) and (rehabilitation or physiotherapy)
and (quality life or quality-adjusted life years or QALY or disability)):ta: 43

articulos.

Entre los articulos recuperados tras la busqueda con la estrategia y filtros
metodoldgicos expuestos, se han seleccionado los que cumplian los criterios
de validez, importancia y aplicabilidad segun Evidence Based Medicine
publicados por Straus et al. en 2011,

Ademas, se obtuvo bibliografia de las referencias bibliograficas de los
estudios seleccionados que cumplian los criterios de validez establecidos y se
utilizaron libros de texto y monografias de calidad, actualidad y autores de

reconocido prestigio para su consulta.

5. RESULTADOS Y DISCUSION

5.1. TRATAMIENTO FISIOTERAPICO

La fisioterapia dentro de la atencion multidisciplinar en pacientes con ELA
tiene como objetivo mantener el bienestar del paciente y su entorno
psicosocial, conservar la funcion del aparato locomotor e ir haciendo
adaptaciones a las manifestaciones incapacitantes y/o complicaciones que
puedan ir surgiendo. Las distintas etapas de la enfermedad requieren
diferentes intervenciones, siempre teniendo en cuenta que la meta final es la
preservacion de la calidad de vida de los pacientes con ELA:

Etapa I: Independencia funcional conservada. En la fase | aparece pérdida
de fuerza muscular, que ira avanzando en todas las fases, y torpeza en los
movimientos; en la fase Il se van afectando grupos musculares sobre todo en
extremidades, y disminuye la habilidad en el desarrollo de tareas finas; en la

fase lll la pérdida de fuerza muscular es selectiva en extremos distales,

22



empieza a afectarse la musculatura respiratoria con aumento del esfuerzo al
respirar y aparece la astenia. El objetivo de esta etapa es mantener la
movilidad, evitar retracciones y deformidades articulares, reeducaciéon postural
e indicaciones en el uso de ortesis.

Etapa Il: Parcialmente dependiente, requiere cierta asistencia durante las
AVDs. En la fase IV realiza actividades pero se cansa facilmente, es habitual el
uso de la silla de ruedas para los desplazamientos, aparecen alteraciones del
tono y se evidencia la espasticidad; en la fase V la afectacion funcional es
evidente, disminuye practicamente toda la movilidad voluntaria. El objetivo de
esta etapa es mejorar la flexibilidad, el fortalecimiento muscular y realizar
fisioterapia respiratoria.

Etapa Ill: Dependiente. Fase VI, el paciente esta encamado, necesita
asistencia completa y la funcion respiratoria estd severamente comprometida.
El objetivo es preservar la movilidad articular, mejorar el control postural axial,
efectuar un adecuado entrenamiento respiratorio y garantizar un correcto

aporte nutricional*®>%3,

5.1.1. EJERCICIO TERAPEUTICO

El programa de ejercicio terapéutico individualizado para los pacientes
con ELA es disefiado y prescrito por el fisioterapeuta, tras el diagnostico
definitivo basado en los criterios de El Escorial realizado por un especialista
neurélogo, teniendo en cuenta la importancia de mantener el equilibrio entre la
astenia por uso excesivo de la musculatura y la atrofia por desuso. El
seguimiento de estos programas y sus beneficios son evaluados
posteriormente mediante escalas como la SF — 36 (Anexo lll). Los ejercicios de
resistencia excesiva pueden provocar un aumento de la pérdida de fuerza
muscular en el musculo débil y por el contrario, una marcada reduccion de la
actividad muscular de forma prolongada empeora el estado cardiovascular
adelantando la afectacion respiratoria y acentuando la aparicion de
contracturas y dolor. Se ha demostrado que ejercicios de resistencia aerébica
baja o0 moderada en la atencién temprana, incluso durante el uso del BiPAP,
disminuyen el impacto funcional negativo y tienen un efecto beneficioso en el

estado de animo, el bienestar psicoldgico, el apetito y el suefio. Sin embargo,
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no se puede determinar el efecto de los diferentes programas de ejercicios en
términos de tipo, frecuencia, duracion e intensidad de los ejercicios en base a
los estudios encontrados. Hay una marcada ausencia de estudios que
examinen el ejercicio aerobico en este tipo de poblacidon y los existentes son
demasiado reducidos para poder afirmar significativamente en que momento
debe iniciarse el ejercicio, en que medida es beneficioso o perjudicial y cuél es
el tipo mas adecuado para cada etapa de la enfermedad®>#*34,

La pérdida de fuerza muscular se acompafia en ocasiones de la aparicion
de espasticidad, empeorando la funcion muscular y aumentando la dificultad en
la realizacion de tareas en la vida diaria, y perdiendo con ello calidad de vida.
Aunque la realizacion de ejercicios de resistencia de intensidad moderada
disminuye la rigidez en el tronco y las extremidades a los tres meses, la
muestra del estudio es demasiado pequefia para determinar con firmeza que
sea beneficioso o perjudicial®.

La astenia suele ser multifactorial, debida a la inmovilizacién progresiva y
al desacondicionamiento fisico creciente, por lo que el ejercicio aerdbico de
bajo impacto mejora la activacion cardiovascular mejorando los sintomas de la
astenia. Aungue la intervencion actual es pautar ejercicio, afiadir el tratamiento
farmacoldgico y el apoyo psicosocial promoviendo el autocuidado suele ser
beneficioso. Sin embargo faltan estudios concluyentes, con la correspondiente
medicion del impacto de la astenia y su intervencion en la calidad de vida de
los pacientes, que corroboren la eficacia de cualquier intervencion para el

tratamiento de la misma en estados avanzados de la enfermedad®*.

5.1.2. TERAPIA COGNITIVA

El inevitable prondstico de la ELA tiene un impacto psicolégico muy
importante en los pacientes y sus familiares que puede mejorar con la
adecuada atencion del equipo multidisciplinar. Ademas de las manifestaciones
incapacitantes fisicas, en ocasiones aparece una afectacion frontotemporal que
ocasiona déficit cognitivo y de las habilidades ejecutivas, y que junto a los
sintomas de depresion y espirituales, justifican la necesidad de ayuda
psicologica especifica. La terapia cognitiva — conductual puede ayudar al

enfrentamiento psicosocial de la enfermedad, a la adecuada gestion del estrés,
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a la aparicion de mecanismos adaptativos y a la mejora de la calidad de vida de
los pacientes. La eficacia del bienestar emocional unido a las intervenciones
psicologicas para un afrontamiento positivo y activo ante el diagndstico de
enfermedades crénicas puede ser extrapolable a enfermedades de la neurona
motora. La medicidn se comprueba mediante escalas de valoracion funcional
generales y especificas como la CIF, SF — 36, ALSFRS — r y ALSAQ - 40
(Anexo Ill). La terapia cognitiva — conductual unida a la practica de ejercicio
aerobico terapéutico mejora o preserva la calidad de vida de los pacientes con
ELA en comparacién a la atencién habitual®.

La evidencia de ambos enfoques sigue limitada a los escasos estudios
aplicables a esta enfermedad y a la rapida progresion de la misma. Las
pruebas son insuficientes para hablar de una evidencia significativa tanto

positiva como negativa.

5.1.3. TERAPIA MANUAL

El dolor crénico en la ELA interfiere de forma importante en la percepcion
de la calidad de vida de estos pacientes, causando una fuerte discapacidad en
comparacion con otras enfermedades neuromusculares como la neuropatia de
Charcot — Marie — Tooth, y siendo las partes mas afectadas cuello, espalda,
hombros y piernas. Las causas del dolor dependen fundamentalmente del tipo
de enfermedad (neuroldgica) y del grado de movilidad en cada etapa del
proceso. El desacondicionamiento fisico, que disminuye la tolerancia al dolor y
contribuye a la depresion, y la pérdida de fuerza muscular asociada a la
inmovilidad progresiva, aumentan la tensioén en el sistema musculo esquelético
generando aun mas dolor, y afectando negativamente a la calidad de vida. El
tratamiento habitual de este dolor cronico debe considerarse tras identificar las
causas, evaluar las limitaciones que afectan al paciente y medir la intensidad y
el impacto psicoldégico del mismo. Este tratamiento suele ser farmacolégico en
primer lugar, seguido de la intervencion fisioterapica.

A menudo la espasticidad provoca contracturas articulares dolorosas que
son tratadas mediante terapia manual, fisica (agentes fisicos y ayudas
técnicas) y farmacologica. Mantener la amplitud de movimientos y realizar

estiramientos de forma adecuada mantiene la flexibilidad muscular previniendo
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la formacion de estas contracturas, evitando el dolor y ayudando al
mantenimiento de la movilidad completa®. El tratamiento con farmacos
relajantes de la musculatura espastica puede aumentar la pérdida de fuerza

muscular, consecuencia indeseable en estos pacientes>>.

5.1.4. FISIOTERAPIA RESPIRATORIA

La fisioterapia respiratoria basada en técnicas manuales para la
incentivacion del flujo ventilatorio, la tos controlada y el refuerzo de la
musculatura respiratoria, con ayuda de técnicas instrumentales durante el
progreso de la enfermedad, ha aportado una ligera recuperacion de la calidad
de vida, pero sigue siendo dificil determinar el momento adecuado para
comenzar con el soporte ventilatorio. Tras la oxigenoterapia domiciliaria y el
aprendizaje de una correcta eliminaciobn de secreciones, la eficacia de la
utilizacion de la VMNI y la VMI en las fases finales de la enfermedad alivia la
hipoventilacion y la apnea del suefio, aumentando la supervivencia entre uno y
seis meses y mejorando la calidad de vida (validaciéon a través del cuestionario
SF-36, Anexo lll), en comparacion con la atencién estandar. Cuando existe
importante afectacion bulbar la VMNI o VMI no prolonga la vida pero mejora los
sintomas durante el suefio y la calidad de vida.

La utilizacion de ventilacion con BiPAP al menos cuatro horas diarias en
fases muy avanzadas y con capacidad vital forzada menor de 50% aumenta la
esperanza de vida aunque el impacto en la calidad de vida no estéa claro®.

El beneficio a largo plazo de la ventilacion mecanica debe ser estudiado
con ensayos de mas calidad para dejar constancia de los efectos adversos de
esta aplicacion, ya que sobre todo la traqueotomia necesaria para la intubacién
en VMI requiere més cuidados y tiene mayores complicaciones?.

5.2.  ATENCION MULTIDISCIPLINAR

La concentracion de recursos en los equipos de atencion especializada en
cuidados para ELA hace que la recuperacion de las complicaciones de
comunicacion, movilidad o deglucion sea mas rapida. La satisfaccion de los

pacientes y el bienestar, medidos con la escala SF-36, un estandar genérico de
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calidad de vida relacionado con la salud fue mas positiva en pacientes con
atencién multidisciplinar en comparacion con la atencion general.

Aunque hay pruebas de que las terapias combinadas aumentan la
esperanza de vida en la ELA, no son suficientes para afirmar que la
supervivencia sea mayor en pacientes atendidos con atencion multidisciplinar
en comparacion con atencién general, pero si que la percepcién psicologica de
su enfermedad y la salud mental es mejor. Los pacientes con afectacion bulbar
atendidos con cuidados multidisciplinares, si se ven mas beneficiados debido a
que las complicaciones requieren de mas variedad en los especialistas, que
habitualmente estdn mas disponibles en estos programas de atencién

especializada®™°.

5.3. DISCUSION

La prescripcion de programas de ejercicios sigue siendo controvertida
debido al miedo por parte de familiares y amigos a que la pérdida de fuerza
muscular suceda por un esfuerzo excesivo. Ademas existen datos
epidemioldgicos que relacionan un aumento de la incidencia de ELA en
pacientes con actividad fisica de alta intensidad y frecuencia previa al
diagnéstico®.

Los estudios sobre VMNI e invasiva no son concluyentes debido a que
influye la variabilidad de los pacientes, su tolerancia y la disponibilidad de
distintos tipos de ventiladores mecénicos. Tampoco esta estudiada claramente
la disponibilidad de estos equipos en las instituciones y la atencién domiciliaria,
asi como la relacion coste — efectividad entre la gestion sanitaria de los equipos
multidisciplinares y la administracion de recursos de los pacientes con ELA.

Son precisas nuevas investigaciones para intentar retrasar la degeneracion
neuronal que limite la aparicion de esos signos. Mientras tanto el tratamiento
sigue siendo paliativo o sintomatico, dejando siempre una puerta abierta a la
esperanza, sin crear falsas expectativas.

Tras la revision realizada, se puede comprobar que no existen demasiados
estudios validos sobre el tratamiento fisioterapico en la ELA, quiza debido a la
baja incidencia y supervivencia de esta enfermedad, y los que existen estan

muy dispersos geograficamente, por lo que se compromete el estudio fiable de
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la influencia de la intervencion fisioterapica en la calidad de vida. Esto no
significa que este tipo de intervenciones no sean beneficiosas en la ELA, sino
gue el disefo de los estudios en la mayoria de los casos no es el adecuado.

6. CONCLUSIONES

1.- La fisioterapia y el asesoramiento del equipo multidisciplinar en cada
una de las etapas de la ELA mejoran significativamente la calidad de vida de
los pacientes y tienen una influencia positiva en su percepcion del bienestar.

2.- Aunque no se puede hacer una recomendacion clara del tipo de ejercicio
fisico pautado individualmente que mejore la funcionalidad deseable, si se
puede afirmar que su beneficio principal en estos pacientes es la mejora de la
fuerza y la calidad de vida.

3.- La fisioterapia respiratoria manual e instrumental aporta una ligera
recuperacion de la calidad de vida y del tono y fuerza muscular; siendo
imprudente establecer su cuantificacion y el retraso en el inicio de técnicas de
soporte respiratorio avanzadas.

4.- La utilizacion de ventilacibn mecéanica alivia los trastornos
hipoventilatorios y del suefio, aumenta la supervivencia y mejora la calidad de
vida en comparacion con la atencién estandar.

5.- La terapia cognitiva — conductual refuerza el aspecto psicosocial de la
enfermedad y mejora la calidad de vida y el bienestar de los pacientes.

6.- La atencidon multidisciplinar en comparaciéon con atencion general,
determina una visibn mas positiva u optimista en la percepcion psicolégica de
su enfermedad, la salud mental y los trastornos del suefio.

7.- Es necesaria mas investigacion de calidad, validez e importancia sobre
las intervenciones Optimas para el tratamiento de la astenia y la espasticidad en

enfermedades de la neurona motora.
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8. ANEXOS

8.1. ANEXO

Tabla comparativa criterios diagnoésticos El Escorial,

Escorial revisados y Awaji.

Tabla 7. Criterios diagnésticos para la esclerosis lateral amiotréfica. UpToDate™.

El

Definite ALS
Probable ALS

Possible ALS

Definite ALS
Probable ALS

supported ALS
Possible ALS

Definite ALS
Probable ALS

Possible ALS

Diagnostic category

Probable laboratory-

El Escorial criteria
UMN signs and LMN (clinical and/or electrophysiclogical) signs in 3 regions

UMN signs and LMN (clinical and/or electrophysiological) signs in 2 regions,
some UMN signs rostral to LMN signs

UMN signs and LMN (clinical and/or electrophysiclogical) signs in 1 region, or
UMM signs in 2 regions

Revised El Escorial criteria
Clinical UMN signs and LMN signs in 3 regions

Clinical UMN signs and LMN signs in 2 regions, sorme UMM signs rostral to LMN
signs

Clinical UMN signs and LMN signs in 1 region, or UMN in at least 1 region, and
LMMN signs defined by EMG criteria in at least 2 regions

Clinical UMN signs and LMN signs in 1 region, or UMN signs in 2 regions

Awaji algorithm
UMN signs and LMN signs (clinical and/or electrophysiolegical) in 3 regions

UMN signs and LMN signs (clinical and/or electrophysiological) in 2 regions,
some UMN signs rostral to LMN signs

UMN signs and LMN (clinical and/or electrophysiological) signs in 1 region, or
UMM signs in 2 regions

The diagnosis of ALS requires a history of progressive weakness and exclusion of other possible diseases.
UMN = upper motor neuron, LMN = lower motor neuron. Regions (4): bulbar, cervical, thoracic, lumbosacral.
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8.2.  ANEXO Il. Componentes y funciones propias del equipo multidisciplinar.

Tabla 8. Descripcion funciones equipo multidisciplinar. Archivos Bronconeumologialg.

Componente Funciones especificas
del equipo
Neurélogo/a - Direccién del proceso de diagnéstico de la
enfermedad

- Comunicacion del diagnostico y de las
opciones terapéuticas
- Seguimiento de la evolucién neurologica
- Prescripcion del tratamiento etiopatogénico
y sintomatico
- Responsabilidad directa durante los ingresos
en sala de Neurologia
- Responsable final de las decisiones
consensuadas con el paciente
Neumdlogo/a - Evaluacion y seguimiento respiratorio
- Prescripcion y seguimiento de tratamientos
especificos (OCD, VMD, Cough Assist)
- Responsabilidad directa en el ingreso del
paciente para adaptacién VMD/otras terapias
- Cambio de canulas de traqueostomia
Rehabilitador/a - Valoracién funcional y de las necesidades
terapéuticas
- Valoracion instrumental de la deglucion
- Control de la salivacién (instilacién de Botox,
farmacos, etc.)
- Valoracion y prescripcion ortopédica
Fisioterapeuta - Educacién, adaptacion y seguimiento del
respiratorio paciente con VMD
- Fisioterapia respiratoria y general
- Conexién con equipos extrahospitalarios
de rehabilitacién
Logopeda - Evaluacién clinica de los trastornos del habla
y la deglucion
- Tratamiento rehabilitador de los trastornos
del habla y deglucién
- Orientacion y consejo en relacion con los
sistemas de comunicacion

Enfermero/a de - Educacion y cuidados de enfermeria del
respiratorio hospital paciente
- Realizacién de pruebas de funcién pulmonar
in situ

- Ayuda en los cambios de canula de
traqueotomia
Dietista/Nutricionista - Evaluacién y seguimiento del estado
nutricional
- Adaptacion de la alimentacién a los
requerimientos energético-nutricionales
- Prescripcion de suplementos nutricionales
orales
- Prescripcion y seguimiento de la nutricion
enteral domiciliaria
Equipo enfermeria - Optimizacion de la eficacia y el confort de la
a domicilio VMD y otros tratamientos. Educacion
- Identificacién y valoracién en el domicilio de
los problemas del paciente y de su familia
- Cambios de canulas de traqueostomia o PG
- Adaptacion a VNI y sistema mecanico de
eliminacion de secreciones en domicilio
- Coordinacién y colaboracién con los equipos
de apoyo externo en la asistencia
Trabajador/a social - Evaluacion de la situacion social del paciente
y su entorno
- Orientacion y tratamiento de los problemas
sociales

OCD: oxigenoterapia continua domiciliaria; PG: sonda de gastrostomia; VMD: ven-
tilacién mecdnica domiciliaria; VNI: ventilacién no invasiva.
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8.3.

ANEXO lll. Escalas de valoraciéon funcional.

Patient’s response (on a 5 point scale) is recorded in relation to the question «How are you doing
at (...)? for each of the 12 following functions,
Comparisons are made with the patient’s status prior to the onset of the disease, not with status at
the last visit.

I

N — O L~ S R — e

(5 J — T g N PR 8

Pt L

P A — R E Uy

Speech

Mormal speech processes

Detectable speech disturbance

Intelligible with repeating

Speech combined with nonvocal communication
Loss of useful speech

Salivation

Normal

Slight but definite excess of saliva in mouth; may
have nighttime drooling

Moderately excessive saliva; may have minimal
drooling

Marked excess of saliva with some drooling
Marked drooling; requires constant tissue or

handkerchief

Swallowing

MNormal eating habits

Early eating problems, Occasional choking
Dietary consistency changes

MNeeds supplemental tube feeding

MNothing by mouth (exclusively parenteral or en-
teral feeding)

Handwriting {with dominant hand before ALS on-
sef)

MNormal

Slow or sloppy; all words legible

Mot all words are legible

Able to grip pen but unable to write

Unable to grip pen

. Cutting food and handling utensils {patients with-

out gastrostomy)

MNormal

Somewhat slow and clumsy but no help needed
Can cut most foods, although clumsy and slow;
some help needed

Food must be cut by someone but can still feed
slowly

0 Needs to be fed

Ll

S W S

. b. Cutting food and handling utensils (patients

with gastrostomy)

Normal

Clumsy but able to perform all manipulations in-
dependently

Some help needed with closures and fasteners
Provides minimal assistance to caregiver

Unable to perform any aspect of task

Dressing and hygiene

Mormal function

Independent and complete self-care with effort or
decreased efficiency

Intermittent assistance or substitute methods
MNeeds attendant for self-care

Total dependence

7. Turning in bed and adjusting bed dothes

4 Normal

3 Somewhal slow and clumsy but no help needed

2 Can turn alone or adjust sheets but with great dif-
ficulty

1 Can initiate but not turn or adjust sheets alone

0 Helpless

8. Walking

4 Normal

3 Early ambulation difficulties

2 Walks with assistance (any assistive device includ-
ing ankle-foot orthoses)

1 Nonambulatory functional movement only

0 No purposeful leg movement

9. Climbing stairs

4 Normal

3 Slow

2 Mild unsteadiness or fatigue

1 Meeds assistance (including handrail)

0 Cannot do

10, Dyspnea

4 None

3 Occurs when walking

2 Occurs with one or more of the following: eating,
bathing, dressing (ADL)

1 Occurs at rest, difficulty breathing when either sit-

ting or lying

0 Significant difficulty, considering using mechani-

1

cal respiratory support
1. Orthepnea

4 MNone

3

3

[ REEE N S B ey (Y

Some difficulty sleeping at night due to shortness
of breath, does not routinely use more than two
pillows
Meeds extra pillows in order to sleep { more than
two)
Can only sleep sitting up
Unable to sleep

2. Respiratory insufficiency
None
Intermitent use of BiPAP
Continuous use of BiPAP during the night
Continuous use of BiPAP during the night and day
Invasive mechanical ventilation by intubation or
tracheostomy

Figura 3. Escala AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS FUNCTIONAL RATING SCALE
REVISED (ALSFRS - r). Archives of Physical Medicine and Rehabilitation®.
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The following statements all refer to certain difficulties that you may have had during the last 2 weeks. Please
indicate, by ticking the appropriate box, how often the following statements have been true for you.
If you cannot walk at all please tick Always/cannol walk at all.
How often during the last 2 weeks have the following been true? Please tick one box for each question
Mever Rarely Sometimes Often Always or cannot
walk at all

1. | have found it difficult to walk short distances, e.g.
around the house.

2 | have fallen over whilst walking.

3. | have stumbled or tripped whilst walking.

4. | have lost my balance whilst walking.

5. | have had to concentrate whilst walking.

6. Walking has tired me out.

7. 1 have had pains in my legs whilst walking.

8. | have found it difficult to go up and down the
stairs.

9. | have found it difficult to stand up.
10, | have found it difficult to get myself up out of
chairs.
11. | have had difficulty using my arms and hands:
12 | have found turning and moving in bed difficult.
13. | have found picking things up difficult.
14. 1 have found holding books or newspapers, or
turning pages, difficult.
15. | have had difficulty writing clearly.
16. | have found it difficult to do jobs around the
house.
17. | have found it difficult to feed myself.
18. | have had difficulty combing my hair or cleaning
my teeth.
19. | have had difficulty getting dressed.
20. | have had difficulty whashing at the hand basin.
21. | have had difficulty swallowing.
22 | have had difficulty eating solid food.
23. | have found it all difficult to drink liquids.
24. | have found it difficult to participate in conversa-
tions.
35. | have felt that my speech has not been easy to un-
derstand.
26. | have slurred or stuttered whilst speaking.
37. | have had to talk very slowly
28. | have talked less than | used to do.
29, | have been frustrated by my speech.
30, | have felt self- conscious about my speech.
31. | have felt lonely.
32 | have been bared.
33. | have felt embarrassed in social situations.
34. | have felt hopeless about the future.
35. | have worried that | am a burden to other people.
36. | have wondered why | keep going,
37. | have felt angry because of the disease.
38. | have felt depressed.
39. | have worried about how the disease will affect
me in the future.
40, | have felt as if | have no freedom.

Please make sure that you have ticked one box for each question.
Thank you for completing this questionnaire.
ALSAQ-40 Version 1.07 © 2000 Health Services Research Unit, University of Oxford.

Figura 4. Escala AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS ASSESSMENT QUESTIONNAIRE
40 (ALSAQ — 40). Archives of Physical Medicine and Rehabilitation.
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The following statements all refer to certain difficulties that you may have had during the last 2 weeks, Please
indicate, by ficking the appropriate box, how often the following statements have been true for you.
If you cannot walk at all please tick Always‘cannot walk at all.
How often during the last 2 weeks have the following been true? Please tick one box for each question
Mever Rarely Sometimes Often Ablways or cannot
walk at all

1. | have found it difficult to stand wp.
L, | have had difficulty using my arms and hands.
1. I have had difficulty eating solid food.

4. | have felt that my speech has not heen easy to un-
derstand.

5. | have felt hopeless about the future.

Please make sure that you have ticked one box for each question,
Thank you for completing this questionnaire.

Figura 5. Escala AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS ASSESSMENT QUESTIONNAIRE 5
(ALSAQ - 5). Archives of Physical Medicine and Rehabilitation®.
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1. En general, usted diria que su salud es:
Excelente
Muy buena
Buena
Regular
Mala

2. ;Como diria usted que es su salud comparada con la de hace un ano?

Mucho mejor ahora que hace un afio

Algo mejor ahora que hace un afo

Mas o menos igual ahora que hace un ano
Algo peor ahora que hace un ano

Mucho mejor ahora que hace un ano

Puntuacion

(55 S - % R 5 R

L 5 R B e S

O

3. Las siguientes preguntas se refieren a actividades o cosas que usted podria hacer un dia nor-

mal. ;Su salud actual le limita para hacer esas actividades o cosas? Si es asi, ;cuanto?

Actividades

Esfuerzos intensos, tales como correr, levantar
objetos pesados o participar en deportes
agotadores

Esfuerzos moderados, como mover una mesa,
pasar la aspiradora, jugar a los bolos o caminar
mas de una hora

Coger o llevar la bolsa de la compra
Subir varios pisos por la escalera
Subir un solo piso por la escalera
Agacharse o arrodillarse

Caminar un kilometro o mas

Caminar varias manzanas (varios centenares
de metros)

Caminar una sola manzana (unos 100 metros)
Banarse o vestirse por si mismo

Si,
me limita
mucho

e e N TS W S

1
1
1

Si,
me limita
un poco

[ SR S T S R o S oS T %]

| =2

(2=

No

no me limita

nada

W w W w W Ww

[#5]

O

5 1 I e o R I

4. Durante las cuatro iltimas semanas, ;ha tenido alguno de los siguientes problemas en su tra-
bajo o en sus actividades cotidianas, a causa de su salud fisica?

;Tuvo que reducir el tiempo dedicado al trabajo o a sus

actividades cotidianas?
;Hizo menos de lo que hubiera querido hacer?

;Tuvo que dejar de hacer algunas tareas en su trabajo o en sus

actividades cotidianas?

;Tuvo dificultad para hacer su trabajo o sus actividades
cotidianas (por ejemplo, le costé mas de lo normal)?

Si

O 0O oOooo

Figura 6 (). Cuestionario de Salud Short — Form (SF — 36). Archives of Physical Medicine and

Rehabilitation®.
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Puntuacion

5. Durante las cuatro tltimas semanas, ;ha tenido alguno de los siguientes problemas en su tra-
bajo o en sus actividades cotidianas, a causa de algtin problema emocional (como estar triste,
deprimido o nervioso)?

Si No

;Tuvo que reducir el tiempo dedicado al trabajo o a sus

actividades cotidianas por algiin problema emocional? 1 2 []
;Hizo menos de lo que hubiera querido hacer,

por algtin problema emocional? 1 2 []
;No hizo su trabajo o sus actividades cotidianas tan

cuidadosamente como de costumbre,

por algin problema emociaonal? 1 2 L]

6. Durante las cuatro dltimas semanas, ;hasta qué punto su salud fisica o problemas emociona-
les han dificultado sus actividades sociales habituales con la familia, los amigos, los vecinos u

otras personas? n
Y B e e e e e e e e 1
£ 2
REGUIAT co.eeiecerien i sses s s sse s nesssnassenens 3
G 4
T T S e A e A i S s g 5
7. ;Tuvo dolor en alguna parte del cuerpo durante las cuatro tGltimas semanas? []

NG DTEIIT oo iares it mrrimisacasyist sasn sstsesmiabsibunsbasssnrsasmaesnsinnstrt )

S TRUY PO sttt e iicsisastis sain e b st afbeastassinreanatassssishatrt | 2

R o Rs oY el e n e e e e 3
TP 110 =1 = (o USSR U U RO 4
ST, MIUCRO ottt ettt ses s san s s sssasnesnnsrnans 5
ST, MUCKTSIMIO caviviivieiescisieiesacreses s sseesnsbesessssansssssenssasssssnssnass 6

8. Durante las dltimas cuatro semanas, jhasta qué punto el dolor le ha dificultado su trabajo ha-
bitual (incluido el trabajo fuera de casa y las tareas domésticas)?

[]
e e —— 1
I ) . 2
REGUIAT .eeiecirieni i et sse s ssnasssnens 3
375 10l L B O S S e PPN S SR U P o I +
T T T P e o A o e T S G P O s 5

Figura 6 (II). Cuestionario de Salud Short — Form (SF — 36). Archives of Physical Medicine and
Rehabilitation®.
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Puntuacion
9. Las preguntas que siguen se refieren a como se ha sentido y como le han ido las cosas duran-
te las cuatro altimas semanas. En cada pregunta responda lo que se parezca mas a como se ha

sentido usted. Durante las cuatro tltimas semanas, jcuanto tiempo...?

Casi  Muchas Algunas Solo

Siempre siempre veces veces  algunavez Nunca

Se sinti6 lleno de vitalidad 1 2 3 4 5 6
Estuvo muy nervioso 1 2 3 -+ 5 6
Sé sintio tan bajo de moral 1 2 3 4 5 6

que nada podia animarle 1 2 3 4 5 6
Se sinti6 calmado y tranquilo 1 2 3 4 5 6
Tuvo mucha energia 1 2 3 4 5 6
Se sintio desanimado vy triste il 2 3 4 5 6
Se sintio agotado 1 2 3 4 5 6
Se sinti6 feliz 1 2 3 4 5 6
Se sinti6 cansado 1 2 3 4 5 6

10. Durante las cuatro dltimas semanas, ;con qué frecuencia la salud fisica o los problemas emo-
cionales le han dificultado sus actividades sociales (como visitar a los amigos o familiares)?

B e ]
s T e 3 T o e T e e e Ny e w IS 2

o T T 1 L S S s o S B A e o U s Sy 3
SOIO AlZUNA VEZ ...ttt enaee 4
IR et et o e R s e e T e B G e 5

11. Por favor, diga si le parece cierta o falsa cada una de las siguientes frases:

Totalmente Bastante Bastante Totalmente
cierta cierta No lo sé falsa falsa
Creo que me pongo enfermo mas
facilmente que otras personas 1 2 3 4 E
Estoy tan sano como cualquiera 1 2 3 4 5
Creo que mi salud va a empeorar 1 2 3 4 5
Mi salud es excelente 1 2 3 4 5

Instrucciones: las preguntas anteriores se refieren a lo que usted piensa sobre su salud. Sus res-
puestas permitiran saber cémo se encuentra usted y hasta qué punto es capaz de hacer sus ac-
tividades habituales.

Conteste cada pregunta tal como se indica. Si no esta seguro de como responder a una pregun-
ta, por favor conteste lo que le parezca mas cierto. Recuerde, debe marcar un solo nimero por
pregunta,

Figura 6 (lll). Cuestionario de Salud Short — Form (SF — 36). Archives of Physical Medicine and
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