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RESUMEN

La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) es una enfermedad degenerativa y de
curso progresivo, que afecta a la médula espinal, tronco y corteza cerebral lo que se

traduce en la pérdida de la funcion en varios dominios.

Su etiologia es aun desconocida, pero se barajan distintas causas subyacentes como

responsables de la enfermedad.

El diagndstico diferencial debe establecerse de manera precoz en fases iniciales, ya que
permite la provision de farmacos y ayudas, asi como la comunicacion acerca de la

planificacion de la atencion.

Aunqgue no existe un tratamiento que pueda detener o revertir su condicidn progresiva,
el abordaje sintomético y el amplio enfoque de la gestién, a través de la colaboracion de
un equipo multidisciplinar, permite que las personas con ELA y sus familias vivan tan

plenamente como sea posible.

La base de la mejora en su calidad de vida, junto con los farmacos, son los cuidados y
actividades especificas orientadas para cada persona, punto en el adquiere gran

importancia la labor de enfermeria.

Una comprension completa de las posibles causas, de la sintomatologia, progresion y
tratamiento de la ELA es esencial para brindar una atencion integral, oportuna y de

calidad al paciente.

Palabras clave: esclerosis lateral amiotrofica, autocuidado, intervencion enfermera.
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1. INTRODUCCION/JUSTIFICACION

La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa
progresiva que afecta a neuronas motoras superiores localizadas en el cerebro, y/o
inferiores ubicadas en el tronco cerebral y la médula espinal, implicando una evolucion
cuyo resultado es la incapacidad del paciente para realizar las actividades de la vida

diaria®?.

Es una enfermedad con muy mal prondstico, que causa la muerte entre los 3 y
los 5 afios tras el diagnéstico’. Afecta a adultos entre los 40 y 70 afios, mas
frecuentemente en varones. Actualmente, en Espafia hay unas 4.000 personas que
padecen la enfermedad y se diagnostican 900 nuevos casos cada afio™. La incidencia es
de un caso cada 50.000 habitantes como media aproximadamente, por ello es

. 4
considerada una “enfermedad rara™”".

Hoy dia no se ha logrado esclarecer la causa de la ELA. Sin embargo, cada vez
son mayores las hipétesis que se tienen abiertas en relacion a los mecanismos
implicados en la degeneracién de las neuronas motoras®. Ello hace aumentar la

esperanza para un proximo descubrimiento de su etiologia.

Aunque por el momento se describe como una enfermedad incurable, la
combinacién de farmacos, como el Riluzole (Rilutek®), y un tratamiento
neurorrehabilitador pueden proporcionar una terapia relativamente eficaz en los

pacientes con ELA®,

Aun siendo la ELA una enfermedad que sigue un curso inexorable, la calidad de
vida de los pacientes, su independencia e incluso su tiempo de supervivencia cambia de
manera significativa dependiendo de la atencion multidisciplinaria que reciban,
incluyendo, entre otros, las medidas de apoyo y los cuidados paliativos en las distintas

fases de la enfermedad®’.

Por ello, la finalidad de este trabajo es actualizar el conocimiento de la
enfermedad, haciendo hincapié en la importancia de establecer pautas de intervencion
enfermera que promuevan la independencia y el autocuidado del paciente y la

participacion de su cuidador y/o familia.



2. OBJETIVOS

Obijetivos generales:

1. Actualizar la informacion relevante acerca de la etiologia, evolucion, tratamiento y

cuidados de enfermeria en la esclerosis lateral amiotrofica.

2. Senalar la trascendencia del cuidado y el autocuidado en la mejora de la calidad de

vida.

Obijetivos especificos:

o Describir los cuidados y la atencion necesaria acorde a la evolucion de la
enfermedad.

o Describir pautas de autocuidado destinadas a mejorar la calidad de vida y
mantener la independencia de los pacientes y sus familiares/cuidadores hasta el

final de la enfermedad.



3. METODOLOGIA

Para la elaboracion de este trabajo se ha llevado a cabo una revision bibliografica
basada en la busqueda sistematica de informacién para conocer la situacion actual del

tema a estudio.

La revision de articulos publicados constituye la principal fuente de informacion,
utilizando las principales bases de datos nacionales e internacionales: Pubmed, Dialnet,

Scielo, Cuiden.

Los limitadores que se usaron fueron: articulos publicados en los ultimos 10 afios y

especie humana; utilizando preferentemente los més actuales.

Las palabras clave utilizadas para la blasqueda fueron: esclerosis lateral amiotréfica,

cuidado, autocuidado y guia clinica.

Otro tipo de fuentes fueron libros, revistas cientificas y paginas Web de entidades como
la Fundacion Espafiola para el Fomento de la Investigacion de la Esclerosis Lateral
Amiotréfica (FUNDELA) y la Asociacion espafiola de ELA (adEla).

Ademas se llevo a cabo una revision de las guias asistenciales y manuales existentes en
la actualidad, de diferentes comunidades e instituciones como Guia para la atencién de
la Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) en Espafia del Ministerio de Sanidad y
Consumo, Guia Asistencial de la esclerosis lateral amiotroéfica de la Junta de Andalucia
y Manual de cuidados para personas afectadas de esclerosis lateral amiotréfica de la
adEla.



4. MARCO TEORICO

Aunque existen algunas descripciones previas, fue Jean-Martin Charcot, médico
francés, quien en 1869 a través de investigaciones sobre la anatomia normal y
patoldgica del sistema nervioso, describié el cuadro clinico y patoldgico de la esclerosis
lateral amiotréfica, hallazgo que se ha mantenido practicamente inalterable. Razén por
la cual en algunos paises se denomina enfermedad de Charcot®. También es conocida

como la enfermedad de Lou Guerig o de Stephen Hawking.

Hoy dia, numerosos estudios realizados en torno a la patogénesis de la ELA
sugieren que no se trata de una enfermedad de la neurona pura, si no que antes de la
aparicion de los sintomas se producen alteraciones en varios tipos de células (astrocitos,
microglia, oligodendrocitos)® que interact(an con las neuronas motoras. Ademas, la
alteracién de varias funciones fisiolégicas como la disfuncién mitocondrial'®, la
neuroinflamacion, la excitotoxicidad, el estrés del reticulo endoplasmatico, el exceso de
glutamato en suero y liquido cefalorraquideo™, la agregacion de proteinas
(neurofilamentos) cerca del cuerpo de la célula y la eliminacion defectuosa de proteinas

téxicas* son considerados puntos clave en la aparicion y evolucién de la enfermedad.

Se estan estudiando, ademas, factores ambientales que podrian estar implicados
en el proceso de la enfermedad tales como la exposicion a pesticidas, metales pesados o
campos electromagnéticos, y la ingesta de alimentos que contienen el aminoécido Beta-
metilamino-L-alanina; pero hasta la fecha, los resultados no muestran la suficiente

evidencia para implicar estos factores en la ELA®®,

Entre un 85-90% de los casos de ELA tienen un caracter esporadico; mientras
que el 10-15% de los casos se presentan de forma familiar con un perfil autosomico
dominante, de los cuales el 20 % resultan de un defecto genético localizado en el
cromosoma 21 y producido por la mutacion de la enzima superéxido dismutasa 1,
hallazgo que se conoce desde el afio 1993. Para el resto de los casos se desconoce el gen

0 mutacion especifica responsable™®.

Estos avances abren paso a nuevas posibilidades sobre la etiologia, genética,
mecanismos y factores que influyen en el desarrollo de la enfermedad, permitiendo la

busqueda de enfoques eficaces para detener su proceso.


https://www.google.es/url?sa=t&rct=j&q=&esrc=s&source=web&cd=1&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwi9hLrRmaLMAhUGI8AKHUGxAqQQFggdMAA&url=https%3A%2F%2Fes.wikipedia.org%2Fwiki%2FBeta-metilamino-L-alanina&usg=AFQjCNE2RERss9qi_y-4TjvzGe-yfuxSiw&sig2=NLZzxomVxX5sgPqgvE4I4w
https://www.google.es/url?sa=t&rct=j&q=&esrc=s&source=web&cd=1&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwi9hLrRmaLMAhUGI8AKHUGxAqQQFggdMAA&url=https%3A%2F%2Fes.wikipedia.org%2Fwiki%2FBeta-metilamino-L-alanina&usg=AFQjCNE2RERss9qi_y-4TjvzGe-yfuxSiw&sig2=NLZzxomVxX5sgPqgvE4I4w

La ELA presenta una clinica muy heterogénea. El inicio de los sintomas puede
variar enormemente de unos pacientes a otros y dependeran de la gravedad y la
localizacion del dafio en las motoneuronas. La evolucion de la enfermedad suele ser

asimétrica, es decir, progresa de manera diferente en cada parte del cuerpo®.

Tras un comienzo generalmente focal, en las extremidades superiores e inferiores, y de
sintomas leves que pueden pasar desapercibidos; evoluciona hacia una paralisis
progresiva de toda la musculatura esquelética en un plazo aproximado de 3 a 5 afios®.
El fallo de la funcion respiratoria es la causa mas comun de fallecimiento en el paciente
con ELA®,

La enfermedad afecta a la accion de los muasculos voluntarios, por tanto, inicialmente no
se ven alteradas las funciones correspondientes a los masculos involuntarios tales como
el control de los latidos del corazon, la funcion intestinal, genital y urinaria; al igual que

la capacidad intelectual y los érganos de los sentidos.

El dolor no es una manifestacion clinica principal, aunque puede darse en fases

avanzadas de la enfermedad debido a los calambres musculares o la inmovilidad®.

Como ya se ha mencionado, los signos y sintomas de la ELA varian

dependiendo de la localizacién del dafio en las neuronas motoras.

La afectacion de la neurona motora superior produce en el paciente pérdida de destreza
y fuerza muscular, espasticidad, hiperreflexia con aparicion de reflejos patologicos
indicativos de sindrome piramidal como el signo de Babinski, el de Hoffman, reflejo
palmomentoniano y clonus rotuliano y aquileo; el llanto y la risa espontaneos (labilidad

emocional) sin causa aparente son muy caracteristicos.

Los signos y sintomas propios del dafio en la motoneurona inferior son la debilidad y
atrofia muscular, hipotonia muscular, arreflexia, fasciculaciones y calambres
musculares.

La disfuncion de ambas motoneuronas se presenta clinicamente, ademas, con disartria,

voz nasalizada, disfagia y disnea™**°.

A pesar, de la ayuda que han aportado los Criterios Diagnosticos de El Escorial
(1990), revisados por la World Federation of Neurology en 1998 (Criterios de Arlie)
(Anexo 1), el diagnédstico temprano de la enfermedad es en ocasiones dificultoso ya que

otras enfermedades pueden simular los sintomas de la ELA.



El diagndstico, enfoque multidisciplinario y la integracion de los cuidados paliativos en
la gestion de la enfermedad varia considerablemente entre los sistemas de atencion de la
salud. En el Hospital Clinico Universitario de Valladolid se adopta el siguiente

algoritmo:
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A partir de su diagnostico, el caracter de enfermedad progresiva y mortal prondstico

hace que su abordaje sea muy dificil para todas las partes implicadas.

Veinte afios después del descubrimiento del farmaco Riluzole, aprobado por la
Administracion de Alimentos y Drogas (FDA), que trabaja disminuyendo los niveles de
glutamato en el cuerpo y su indicacion es: “Prolongar la vida o el tiempo hasta la
instauracion de la ventilacibn mecanica en pacientes con esclerosis lateral
amiotréfica™’®; surge, debido a los nuevos avances en la investigacién sobre la
etiopatogenia de la enfermedad, un nuevo ensayo clinico en fase avanzada del farmaco
Masitinib que brinda esperanzas dirigidas a que su mecanismo de accion actué frenando

la degeneracion de las motoneuronas®®.

Ademas, la organizacion ALS Worldwide ha recomendado y apoyado el uso de altas
dosis intramusculares de metilcobalamina (vitamina B12) ya que prolonga

significativamente la supervivencia y retrasa la progresion de la ELA™%.

Actualmente hay en marcha estudios experimentales y clinicos sobre la terapia basada
en células madres embrionarias y adultas, con resultados esperanzadores para el

tratamiento de la enfermedad®?,

En ausencia de un tratamiento etiopatogénico que haga cronica o cure la
enfermedad debe prestarse atencion al abordaje sintomatico, cuya base son los
farmacos, teniendo éstos un papel importante en el control de las principales
consecuencias de la enfermedad, tales como trastornos del suefio, espasticidad,
sialorrea, labilidad emocional, depresion o ansiedad, entre otros; ademas, dispositivos y
terapias ayudaran a los pacientes a mantener tanta independencia como sea posible,

aunque no eviten la progresion de la ELA.

Los diversos sintomas que se van a presentar a lo largo de la enfermedad
requieren de un tratamiento neurorrehabilitador llevado a cabo por un equipo
multidisciplinar y coordinado que preste una atencién integral, individualizada y
continua durante todo el proceso asistencial, con el fin de ofrecer al paciente la mayor

calidad de vida posible e incrementar su supervivencia®.

Cada miembro del equipo tiene una funcion especifica y colaboran, junto con el

paciente y la familia, en la toma de decisiones, como por ejemplo cuando comenzar con



la ventilacidn mecanica, la necesidad de cambiar de dieta o realizar una gastrostomia

endoscopica percutanea (PEG)?.

La atencion temprana del equipo multidisciplinario no solo debe ir dirigida a los
pacientes, sino también a sus familias o cuidadores potenciales con el fin de prevenir
situaciones de deterioro (depresion, carga de cuidados) y afrontar el proceso de

dependencia (apoyo emocional)®.

5. PROCESO DE ENFERMERIA

El objetivo de la atencion de enfermeria en la ELA es identificar el tipo de ayuda
que necesita el paciente y su familia en cada etapa de la enfermedad para disefiar un
plan de intervencion que contribuya a su adaptacion a la nueva situacién de salud; para

ello es fundamental conocer su proceso, sintomatologia y tratamiento.

La situacion clinica del paciente puede obligar a su ingreso hospitalario para llevar a
cabo un tratamiento y cuidados mas especializados, pero en la mayoria de los casos las

intervenciones se llevan a cabo en el propio domicilio®.

El personal de enfermeria debe realizar una valoracion periodica del paciente para
adaptar las actividades y cuidados terapéuticos en funcién de la sintomatologia asociada

a la evolucion de la ELA.

En dicha valoracion se debe determinar cémo afecta el proceso de enfermedad a su
estado fisico, a su dependencia y los riesgos potenciales que se pueden evitar; evaluar su
capacidad para realizar las actividades basicas de la vida diaria, su nivel de autonomia y
capacidad de autocuidado o comunicacion; y detectar la posible aparicion de depresién
o0 ansiedad, la capacidad de afrontamiento y el grado de adaptacion al proceso de la
enfermedad, no sélo del paciente sino también de su cuidador principal®.

Para realizar una buena evaluacion del proceso de la enfermedad es recomendable el
empleo de escalas especificamente disefiadas para medir la evolucién de la ELA como

es la Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale Revised (ALSFRS-R), que



evalGa por éreas la discapacidad en actividades de la vida diaria del paciente?’. (Anexo

)

La base de la intervencion enfermera debe ir dirigida a valorar los diferentes
requisitos de autocuidado de la persona en las actividades basicas de la vida diaria,
establecer los diagndsticos de enfermeria mas frecuentes y seleccionar las
recomendaciones de autocuidado que deben seguir tanto el paciente como su familia
con el fin de mantener su independencia el mayor tiempo posible y mejorar su calidad

de vida®®.

Cuidados de enfermeria y recomendaciones de autocuidado al paciente con

ELA16,28,29,30.

Los principales retos que deben ser abordados por el profesional de enfermeria para
disefiar un plan de actuacion en el paciente con esclerosis lateral amiotréfica, son los

siguientes:

1. Afrontamiento

Un diagnostico como la ELA va a producir un fuerte impacto tanto para el paciente
como para la familia; asumir las limitaciones a las que van a tener que ir adaptandose a
lo largo de la enfermedad suelen generar ansiedad y trastornos depresivos que requieren
la ayuda de un profesional para superarla®.

(00069) Afrontamiento ineficaz
Cuidados enfermeros
El personal de enfermeria debe tener una actitud de confianza, disponibilidad y

proximidad fisica ya que ello va a ayudar a que el paciente o familia expresen el temor
que sienten y el porqué de este.



Para mejorar su afrontamiento a la enfermedad hay que identificar y potenciar sus
capacidades y recursos internos y externos, fomentar la participacion del paciente en sus
cuidados y garantizar que se van a llevar a cabo todos los esfuerzos para controlar los

sintomas, tanto fisicos como psicologicos, que le vayan apareciendo.

Es de gran ayuda facilitar el contacto con personas o grupos de apoyo que hayan sufrido
un proceso similar y estén adaptadas a su situacion, ademas, las asociaciones pueden
proporcionar la informacion y asesoramiento necesario para abordar el fuerte impacto

que supone el diagnoéstico de la enfermedad en el paciente y familia.

Recomendaciones de autocuidado

e Mantener en la familia y el entorno un clima de cordialidad y calidez, en el que
todos puedan expresar sus sentimientos.
e La familia conocera todos los recursos y mecanismos existentes para afrontar

todos los cambios que sufrird el paciente y poder adaptarse a ellos.
2. Respiracion

La complicacién mas grave en pacientes con ELA es la atrofia gradual de la
musculatura que interviene en la respiracion, lo que cursa con insuficiencia respiratoria,

volimenes pulmonares reducidos, tos ineficaz y retencién de secreciones®.

Es aconsejable la realizacion de ejercicios de fisioterapia respiratoria en todos los
pacientes que manifiesten disnea o para el tratamiento de las secreciones; ademas, de
practicar pruebas funcionales respiratorias de forma habitual para conocer el estado de
la capacidad pulmonar, ya que los sintomas de insuficiencia respiratoria no son siempre

evidentes®,
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(00032) Patron respiratorio ineficaz

Cuidados enfermeros

Los cuidados de enfermeria, para mejorar la fatiga de los musculos respiratorios, se
deben centrar en asegurar un aporte calorico adecuado del paciente y fomentar la

realizacion de ejercicios respiratorios sencillos y el uso del inspirémetro incentivo.

Para facilitar la expulsién de las secreciones los cuidados van enfocados a favorecer la
tos, realizar un drenaje postural y percusion ritmica en la pared toracica en decubito

supino, prono y ambos costados.

La prevencion de infecciones respiratorias se realiza mediante la administracion de la

vacuna antineumocdcica y antigripal.

Recomendaciones de autocuidado

Evitar ambientes contaminantes y secos.

e No fumar.

e Evitar prendas ajustadas que dificulten la respiracion.

e Colocacion del paciente con la cabecera de la cama en posicion semifowler con
soporte de varias almohadas.

e Reconocer los signos de insuficiencia respiratoria, ya que si se presentan es

necesario consultar con el equipo de salud.

Como procedimiento para reducir los sintomas de hipoventilacion, mejorar la
calidad de vida y prolongar la supervivencia, el neumélogo puede recomendar la
asistencia ventilatoria no invasiva con un aparato de presion positiva intermitente, tipo
BiPAP. En general, la oxigenoterapia no es recomendable, ya que puede aumentar la
retencion de diéxido de carbono al disminuir el estimulo del centro respiratorio y

empeorar la situacion.

La realizacion de una traqueostomia y ventilacion mecéanica se emplean en casos de
instauracién aguda y en fases avanzadas, siempre de acuerdo con la decisién del

afectado y su entorno®.
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(00126) Conocimientos deficientes en relacion al manejo de la ventilacion mecanica

Cuidados enfermeros

El personal de enfermeria debe fijar, conjunto con el paciente y/o cuidador principal, los
objetivos de aprendizaje e iniciar la ensefianza lo més pronto posible, respondiendo a las

necesidades de nuevos conocimientos a medida que se vayan manifestando.

Ademas de, explicar el manejo y funcionamiento del equipo de ventilacion vy
proporcionar material (escritos, dibujos o videos) de los puntos principales que debe

recordar con el objetivo de poder consultarlos en caso de duda.

Recomendaciones de autocuidado

Proteger las zonas de presion de la mascarilla con apdsitos para prevenir la

aparicion de ulceras.

e Para evitar la sequedad de las mucosas oral y nasal, realizar enjuagues bucales y
adaptar un humidificador al ventilador.

e Revisar de manera periddica el ventilador para prevenir posibles desconexiones
0 acodaduras de las tubuladuras.

e Reconocer los signos de insuficiencia respiratoria, ya que si se presentan es
necesario consultar con el equipo de salud.

e En caso de ventilacion invasora, ensefiar los cuidados de la traqueostomia:

higiene, cambio y sujecion de la canula, cuidados del estoma y aspiracion de

secreciones traqueales.
(00092) Intolerancia a la actividad
Cuidados enfermeros
Con el objetivo de mejorar la tolerancia a la actividad hay que identificar las actividades
que puede realizar el paciente para mantenerlas y potenciarlas, y fomentar la utilizacién

de aparatos o sistemas de ayuda para ahorrar energia y aumentar el nivel de actividad
tolerado.

12



El aporte nutricional, el suefio y el reposo son puntos fundamentales para asegurar los

recursos energeéticos, por lo que se debe reforzar en el paciente con ELA.

Recomendaciones de autocuidado

e Programar las actividades por prioridad, de una en una, intercalando periodos de
descanso para evitar la fatiga e ir adaptandolas al desarrollo de su enfermedad.

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

e Realizar ejercicios de movilizacion de extremidades y fortalecimiento muscular
(sera el fisioterapeuta quien indique al paciente el programa de ejercicios mas

acorde a sus caracteristicas).

3. Nutricién

La presencia de disfagia en los pacientes con ELA se pone de manifiesto en las
primeras fases de la enfermedad con la presencia de tos y fatiga al comer,
atragantamientos o la regurgitacion de liquidos por la nariz; aumentando el riesgo de
broncoaspiracién, malnutricion y deshidratacion e incrementando con ello la debilidad y
la pérdida de la masa muscular™.

Producida por la disfagia de la propia saliva, el 30% de los pacientes sufren, ademas, de

sialorrea®.

Cuando se detectan signos de desnutricion y un aumento de los tiempos de ingesta esta
indicado un sistema alternativo a la alimentacion oral (sondas nasogéastricas, PEG),
pudiendo proponerse su ejecucion de forma precoz, sin que ello suponga el abandono
completo de la ingesta por via oral; el método més utilizado es la PEG dada su buena

tolerancia y facil manejo®.

(00002) Desequilibrio nutricional: ingesta inferior a las necesidades

Cuidados enfermeros

Los cuidados se basan en establecer, junto con el nutricionista, una dieta diaria que

cubra las necesidades caloricas y nutritivas y, si es preciso, incluir suplementos

13



caldricos, proteicos 0 ambos. Ademas, de llevar un registro diario del peso para detectar

posibles pérdidas.

Recomendaciones de autocuidado

Aflojar las ropas y descansar antes y despues de las comidas.

e Procurar comer sin prisas, en una atmosfera tranquila y a ser posible en
compafiia.

e Ingestas de poca cantidad y frecuentes (6 al dia) para facilitar la digestion y
evitar la fatiga.

e Llevar una dieta variada y con un aporte suficiente de liquidos,

aproximadamente 2 litros al dia (salvo contraindicacion médica).

(00039) Riesgo de aspiracion

Cuidados enfermeros

Para disminuir el riesgo de broncoaspiracion es necesario valorar siempre el grado de

disfagia antes de la administracion de liquidos y utilizar espesantes si es necesario.

En el paciente con traqueostomia con balon hay que cerciorarse de que éste se encuentre
correctamente hinchado antes de iniciar la ingesta oral y en caso de sialorrea se debera

aspirar la boca antes de comer.

Recomendaciones de autocuidado

e Retirar protesis dentales moviles que dificulten la masticacion o la deglucién.
e Mantener una buena higiene bucodental para prevenir infecciones.
e Medidas de compensacion deglutoria:
o Posicidn de sentado con la espalda erguida y realizar la deglucion en
flexion cervical.
o Si el paciente esta encamado se colocara en posicion de Fowler. Después

de la comida mantener esta posicion al menos durante una hora.
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o Preparacion culinaria que facilite la deglucion, sin mezclar alimentos de
diferente consistencia, y con una textura blanda y homogénea.

o Las comidas frias (purés, helados o gelatinas) son mas faciles de tragar.

o Tomar los liquidos despacio con una pajita 0 a cucharadas. También se
puede afadir espesantes a los liquidos, ya que aportan una mayor
consistencia que favorece la deglucién.

e Ensefar a la familia la maniobra de Heimlich y el uso del aspirador.

Si se esta administrando alimentacion por sonda nasogéstrica 0 PEG asegurarse de
que el cuidador principal conoce los cuidados especificos y la necesidad de comunicar

al equipo de salud cualquier alteracion que se presente.

4. Eliminacion

La ELA no altera los 6rganos que controlan los esfinteres anal y vesical, sin
embargo los patrones de eliminacion pueden verse afectados como consecuencia de
numerosos factores, tales como la inmovilidad, el escaso aporte de liquidos, una dieta
pobre en fibra, la nutricion enteral, el efecto secundario de algunos farmacos o incluso

factores psicolégicos™®.

La complicacién gastrointestinal méas frecuente es el estrefiimiento, el cual debe tratarse
ya que los esfuerzos realizados durante la defecacién pueden fatigar al paciente o

incluso alterar su respiracion®.

(00011) Estrefiimiento

Cuidados enfermeros

Junto con el nutricionista, el personal de enfermeria tiene que establecer una dieta rica
en residuos y fibra; limitando la ingesta de alimentos astringentes y estableciendo una
pauta para la toma de un minimo de 2 litros de liquidos al dia, si no existen

contraindicaciones. Y consensuar con el fisioterapeuta un plan de ejercicio diario,

adaptado a las caracteristicas del paciente.
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Asimismo es muy importante Ilevar un controlar del patréon de defecacion, registrando

los hébitos de eliminacion fecal.

Recomendaciones de autocuidado

o

Mantener un horario regular de defecacion, preferiblemente después de
desayunar o comer, buscando el momento de mayor tranquilidad e intimidad.

Al defecar, colocarse en la taza del WC con las caderas y rodillas flexionadas. Y
si requiere el uso de cufia u orinal, adoptar la postura mas comoda y fisiologica
posible.

Consumir alimentos ricos en fibra insoluble (fruta cruda, productos de salvado,
hortalizas y cereales) y tomar liquidos.

Introducir alguna rutina para favorecer la defecacion, como beber un vaso de
agua caliente en ayunas o incluir en el desayuno un kiwi, ciruela, naranja, etc.
Evitar el uso de laxantes, supositorios o0 enemas sin previa consulta médica.

Si hay dolor anal al defecar realizar bafios de asiento o usar compresas frias.

En caso de fecaloma, se puede administrar un enema jabonoso de limpieza y si
no se consiguen resultados, se consultara con la enfermera para su extraccion

manual con maniobras de fragmentacion.

Actividad/reposo

Uno de los sintomas cardinales del paciente afectado de ELA es la debilidad, su

tratamiento es practicamente especifico de la rehabilitacién teniendo como objetivo

mantener el mayor tiempo posible la independencia del paciente para llevar a cabo las

actividades de la vida diaria.

La debilidad muscular y la inmovilizacion son, entre otras, las causas por las que el

paciente suele presentar alteracién del descanso y suefio, acarreando problemas como

nerviosismo, falta de concentracion o cefalea matutina®.
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(00085) Deterioro de la movilidad fisica

Cuidados enfermeros

El trastorno de la movilidad es el que mas va a afectar a la independencia del paciente
con ELA. Por tanto, el personal de enfermeria debe identificar las actividades que puede
realizar de forma auténoma y aquellas en las que requiere ayuda, determinando los
cambios necesarios en el estilo de vida del paciente y la familia, asi como la forma de

llevarlos a cabo.

Es necesario ayudar y estimular a la persona a que se levante y deambule tanto tiempo
como tolere, y evitar que el cuidador supla al paciente en las actividades de autocuidado

que aun puede llevar a cabo aungue tarde mas tiempo.

Recomendaciones de autocuidado

Mantener una buena alineacion corporal en todo momento. En el paciente

encamado esto ayuda a prevenir la tendencia al pie equino, la rotacion externa de

la cadera, la flexion de los dedos y la aduccién de los brazos.

e Abhorrar energia, evitando esfuerzos innecesarios y programar las actividades
alternandolas con periodos de descanso.

e Usar material de ayuda para la movilizacion (andador, muletas o bastones)

e Fomentar la realizacion de los ejercicios prescritos por el fisioterapeuta.

e Ensefar al cuidador como realizar las transferencias y enderezamientos mas

habituales en el paciente.

(00047) Riesgo de deterioro de la integridad cutanea

Cuidados enfermeros

Los cuidados de enfermeria para prevenir la aparicion de ulceras ocasionadas por la
presidn se basan en examinar el estado de la piel del paciente diariamente, llevar a cabo

medidas posturales y de reduccion de la presion en los puntos de apoyo con proteccion
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local o almohadillas, y asegurar una correcta alimentacion rica en proteinas, calorias y
vitaminas y un aporte hidrico adecuado.

En caso de que se haya producido una lesion en la piel, determinar el grado de la tlcera
y los cuidados que requiere, en relacion a esto es importante explicar al paciente y/o

cuidador principal los signos y sintomas que preceden a la lesion de la piel.

Recomendaciones de autocuidado

Valorar diariamente el estado de la piel.

e Realizar la higiene corporal con agua tibia, jabon neutro y aclarado minucioso.
Secar bien, especialmente los pliegues cutaneos, y sin frotar. Y aplicar aceite de
almendras en todo el cuerpo, masajeando en las prominencias 6seas.

e Mantener en la cama o sillon el cuerpo bien alineado y las extremidades bien
apoyadas, protegiendo las zonas susceptibles de ulcerarse (talones, tobillos,
sacro, codos, escapula y cabeza) para evitar la presion continua.

e Prevenir las Ulceras por presién cuando el paciente esté encamado:

o Cambios posturales cada 2-4 horas.

o Mantener bien estirada la ropa de la cama.

o Colchon de presion variable (antiescaras) para alternar los puntos de

presion.
(00018) Trastorno del patron de suefio
Cuidados enfermeros
Los cuidados de enfermeria se han que planificar teniendo en cuenta el ciclo regular
suefio/vigilia del paciente, conjuntamente hay que observar y registrar el nimero de
horas de suefio y fomentar su aumento, si fuera necesario.

Recomendaciones de autocuidado

e Establecer un horario regular para los periodos de descanso y suefio.

e Vaciar la vejiga e intestino antes de acostarse.
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e Procurar un ambiente tranquilo y con una temperatura agradable.

e Establecer una rutina que favorezca el suefio: tomar algun liquido templado
(leche o infusion relajante), leer o escuchar masica suave.

e No tomar bebidas con cafeina o infusiones estimulantes.

e Adoptar una posicion comoda, elevando el cabecero de la cama para facilitar la
respiracion.

e Identificar los factores que pueden interferir el suefio (disnea, sialorrea o
ansiedad) y consultar con su médico por si es necesario adoptar otras medidas o

prescribir un farmaco.

6. Comunicacion

Los trastornos del habla mas frecuentes en los pacientes de ELA son la hipofonia, la
disartria y la anartria. La disartria se manifiesta en el 80% de los casos, y esta originada
por la debilidad de la musculatura orofacial, la atrofia de la lengua y los labios y/o la

espasticidad.

El logopeda debe intervenir desde el primer sintoma para ensefiar al paciente a hacer el
mejor uso posible de las capacidades musculares bucofaringeas, tanto para el habla

como para la deglucién, en cada momento de la enfermedad*®,

(00051) Deterioro de la comunicacion verbal

Cuidados enfermeros

La intervencion de enfermeria consiste en valorar el grado de comunicacion
identificando las capacidades del paciente, y explicar todos los procedimientos que se
vayan a realizar, aungue no haya respuesta. Ademas, no hay que anticiparse a finalizar
las frases del paciente y se debe mantener el contacto visual durante toda la

comunicacion haciendo uso de la comunicacion verbal y no verbal.

Cuando la afectacion impida tener una comunicacion satisfactoria se ofreceran métodos

de comunicacion alternativos y adaptados a las limitaciones y necesidades individuales.
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Recomendaciones de autocuidado

e Procurar un ambiente tranquilo y silencioso.

e Hablar despacio, utilizando frases cortas, sencillas y con periodos de descanso.

e Realizar ejercicios para fortalecer la musculatura bulbar (mover la lengua, abrir
y cerrar la boca, hinchar los carrillos).

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

e Si la causa de la disartria es espastica puede resultar util chupar hielo o aplicarlo
sobre la cara varias veces al dia durante 5 min. para disminuir el tono muscular.

e Emplear técnicas no verbales (gestos o miradas) y recursos alternativos
(escritura, tableros alfabéticos o simbdlicos) para reforzar la comunicacion

e La familia y el cuidador animaran al paciente a que hable y le escucharan con

atencion, sin anticiparse a finalizar sus frases.

7. Rol de cuidador

A medida que avanza la ELA los pacientes se vuelven mas dependientes y, en
general, sus familiares asumen el papel de cuidadores primarios, lo que conlleva la

exposicion a situaciones de estrés, insomnio, modificaciones en el habito de vida, etc.

Para paliar las situaciones de deterioro causadas como resultado del rol cuidador, se

deben abordar sus necesidades de apoyo de manera sistematica y oportuna®®=".

(00061) Riesgo de cansancio de rol de cuidador

Cuidados de enfermeria

El personal de enfermeria tiene que determinar con el cuidador principal y/o la familia
los factores modificables y no modificables generadores de tension, asi como los
recursos humanos y materiales de los que se dispone para afrontarlos y su utilizacion.

Y, discutir las opciones, ventajas y desventajas del ingreso en una institucion cuando la

dificultad de los cuidados no permita ser realizados en el propio domicilio.
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Recomendaciones de autocuidado

e Realizar técnicas de relajacion y control de estrés.

e Planificar la organizacion de los cuidados, teniendo en cuenta la necesidad del
cuidador de satisfacer sus propias necesidades y mantener los roles anteriores.

e Realizar periodos de descanso y distraccion para prestar atencion a su bienestar
fisico y psiquico.

e Si el cuidador esta agotado o desbordado por la situacion, sustituirle de manera

total o parcial.

En fases avanzadas de la enfermedad y cuando las medidas de soporte vital
fracasan o por decision del enfermo no se le aplican, los cuidados adquieren una
dimension enfocada al bienestar mediante el control de sintomas y el acompafiamiento

del paciente y su familia.

Es esta etapa las unidades de cuidados paliativos tienen un papel fundamental y resultan
de gran ayuda; todo el equipo multidisciplinario continuard apoyandolos
emocionalmente y ayudandolos a tomar decisiones, a enfrentarse a la muerte o abordar

las situaciones de duelo.
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6. CONCLUSIONES

La complejidad de la etiologia hace que la bldsqueda de un tratamiento eficaz sea
extremadamente dificil, siendo necesarios méas estudios para revelar la causa o causas

primarias de la enfermedad.

El impacto del cuidado en el curso de la ELA ha superado los beneficios del tratamiento
con combinaciones de farmacos. Sin embargo, actualmente no hay planteamientos de

nuevos cuidados o intervenciones que aborden el progreso de la enfermedad.

La incorporacién de medidas de autocuidado ayudan a aumentar el tiempo de
independencia del paciente, incrementando su permanencia en el &mbito familiar y

disminuyendo su atencion en centros hospitalarios.

Los pacientes con ELA y sus familias hoy claramente se benefician de la atencion

multidisciplinaria.

La labor de entidades nacionales y de dmbito regional, asi como comunidades online
integradas por afectados de ELA y sus familiares, resultan de gran apoyo facilitando el

conocimiento de la enfermedad y el intercambio de informacidn y experiencias.

Reflexion personal y perspectivas futuras

La formacion de profesionales de la salud que atienden a las personas con enfermedad
neuroldgica terminal deberia incluir el desarrollo de habilidades de comunicacién que
ayuden a gestionar con sensibilidad la inevitabilidad de la muerte. La carga emocional
debe ser reconocida con procedimientos desarrollados para hacer frente a la compasion,
la fatiga y los problemas morales y éticos relacionados con la prestacion de cuidados al

final de la vida del paciente.

Siguiendo el modelo desarrollado por la Universidad de Stanford llevado a cabo en
enfermedades cronicas como la diabetes tipo 2, seria interesante crear un “Programa
Paciente Activo” para la esclerosis lateral amiotrdfica, basado en la educacion del
paciente para fomentar el autocuidado, ensefiandole a conocer y entender mejor su

enfermedad.
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Creacion de més unidades de ELA en el sistema publico de salud. En la actualidad
existen varias unidades en la comunidad de Madrid, ademas de otras de referencia en
comunidades como Vizcaya, Barcelona, Valencia o Sevilla. En Castilla y Leon, el
primer hospital de la comunidad pionero en un plan de lucha contra la ELA es el

Hospital Clinico Universitario desde el afio 2015.
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Anexo I: Criterios de El Escorial y criterios de Arlie

Criterios de El Escorial

El diagnostico de la

ELA requiere:

Categorias de ELA

Deben estar ausentes:

El diagnostico de ELA se

apoya en:

1. Signos de MNS.
2. Signos de MNI.
3. Curso

progresivo.

- Definida: MNS + MNI
en tres regiones.

- Probable: MNS + MNI
en dos regiones (MNS
rostral a MNI)

- Posible: MNS + MNI
en una region; MNS en
dos o tres regiones (ELP)
- Sospecha: MNI en dos
o tres regiones (AMP)

1. Trastornos sensitivos.
2. Disfuncion
esfinteriana.

3. Problemas visuales.

4. Trastorno autonémico.
5. Enfermedad de
Parkinson.

6. Enfermedad de
Alzheimer.

7. Exclusion de otras
entidades que mimetizan
laELA.

1. Fasciculaciones en una
0 Mas regiones.

2. EMG con cambios
neurogeénicos.

3. Velocidad de
conduccién motora y
sensitiva normal
(latencias distales pueden
estar aumentadas)

4. Ausencia de blogqueos

de conduccién.

Criterios de Arlie. Categorias diagnosticas.

Nivel de certeza

diagnostica

Caracteristicas clinicas

ELA clinicamente
definida

Signos y/o sintomas de MNS y MNI en > tres regiones.

ELA clinicamente
probable

Signos y/o sintomas de MNS y MNI en > dos regiones y obligatoriamente algun

signo de MNS rostral a signos de MNI.

ELA clinicamente
probable con apoyo

de laboratorio

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

MNS > una region; y cualquiera de ellas acompafiada de signos de MNI en EMG

en > dos regiones, exclusion de otras causas a nivel de laboratorio y RM.

ELA clinicamente

posible

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

> dos regiones o signos y/o sintomas de MNI rostrales a los de MNS y exclusién

mediante EMG de otros diagndsticos pero sin criterior de afectacion de MNI en

dos regiones, exclusion de otras causas a nivel de laboratorio y RM.

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

MNI: Neurona motora inferior.

ELP: Esclerosis lateral primaria.

EMG: Electromiografia

MNS: Neurona motora superior. AMP: Atrofia muscular progresiva.

RM: Resonancia magnética

Fuente: Guia para la atencion de la esclerosis lateral amiotréfica (ELA) en Espafia ©
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Anexo I1: Escala funcional de la ELA revisada (ALSFRS-R)

4 Habla normal
|. Lenguaje 3 Alteraciones en el habla detectables
2 Habla inteligible con repeticiones
1 Usa lenguaje verbal combinado con comunicacién no verbal

0 Pérdida del habla util

4 Normal

3 Exceso de saliva leve (pero claro) en boca; posible babeo nocturno
1. Salivacion 2 Exceso de saliva moderado; posible babeo minimo

1 Exceso de saliva marcado con algo de babeo

0 Babeo marcado; que requiere uso de pafiuelo constante

4 Habitos de alimentacion normales

1. Tragar 3 Problemas precoces para tragar (atragantamiento ocasional)
2 Precisa cambios en la consistencia de la dieta
1 Necesidad de alimentacion suplementaria por sonda

0 Alimentacion exclusiva por sonda.

4 Normal
. 3 Lenta; pero todas las palabras son legibles
IV. Escritura i
2 No todas las palabras son legibles
1 Es capaz de sujetar el 1apiz pero no es capaz de escribir

0 Incapaz de sujetar el lapiz

4 Normal

V. A) Cortar 3 Lento y torpe pero no precisa ayuda

. 2 Capaz de cortar la mayoria de los alimentos, torpe y lento; necesita
alimentos y

alguna ayuda

manejar . ) .

1 Otra persona tiene que cortarle la comida, luego puede alimentarse
cubiertos

lentamente.

0 Precisa ser alimentado por otra persona
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B) Cortar
comiday
manejo de

utensilios

(alternativo para
pacientes con

gastrostomia)

VI. Vestido e

higiene

VII. Girarse en
lacamay
ajustarse la
ropa de la

cama

VIII. Andar

IX. Subir

escaleras

4 Normal

3 Lento y torpe pero capaz de realizar todas las manipulaciones de forma
independiente.

2 Precisa alguna ayuda para los cierres y ajustes de la sonda

1 Proporciona minima ayuda al cuidador.

0 Incapaz de realizar ningun aspecto de la tarea

4 Normal

3 Cuidado personal independiente y completo, pero con mayor esfuerzo
2 Precisa asistencia intermitente o el uso de métodos sustitutivos

1 Precisa ayuda para la mayor parte de las tareas.

0 Dependencia completa

4 Normal

3 Algo lento y torpe, pero no precisa ayuda

2 Puede girarse o ajustar sabanas solo, aunque con mucha dificultad

1 Puede iniciar el giro o el ajuste de las sabanas, pero no puede completarlo
solo

0 Dependiente de otra persona

4 Normal

3 Dificultades incipientes para caminar

2 Camina con ayuda

1 Puede realizar movimientos con piernas pero no puede caminar

0 No puede realizar movimiento voluntario alguno con las piernas

4 Normal

3 Lentamente

2 Leve inestabilidad o fatiga
1 Necesita ayuda

0 No puede hacerlo
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4 No

3 Ocurre solo cuando camina

2 Ocurre en una 0 mas de las siguientes actividades diarias: comer, asearse,
X. Disnea vestirse

1 Ocurre en reposo, dificultad respiratoria sentado o tumbado

0 Dificultad importante, se ha considerado el uso de soporte respiratorio o

ventilatorio mecanico

4 No
XI. Ortopnea 3 Alguna dificultad para dormir por la noche. No necesita méas de 2
almohadas
2 Necesita méas de 2 almohadas para poder dormir
1 Solo puede dormir sentado
0 Incapaz de dormir por sensacion de falta de aire

4 No
3 Uso intermitente de BiPAP
2 Uso continuo de BiPAP durante la noche

XIlI.
Insuficiencia

respiratoria 1 g4 continuo de BiPAP, noche y dia

0 Precisa ventilacion mecanica invasiva por intubacion o tragueotomia

Puntuacion: I-111: IV-VI: VII-IX: X-XII: Total:

Fuente: Adaptacion espafiola realizada por investigadores de los Hospitales Carlos 111
y 12 de octubre de Madrid con la Facultad de Psicologia del Universidad Autonoma de
Madrid para FUNDELA.
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