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Atencion a personas con ELA (version resumida)

1. INTRODUCCION

Version resumida de “Atencion a personas con ELA”. Ver documento completo en: www.san.gva.es

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa que afecta a las
motoneuronas, generando debilidad y paralisis progresivas, con gran necesidad de ayuda para las
actividades de la vida diaria.

Es la tercera enfermedad neurodegenerativa en incidencia, tras la demencia y la enfermedad de
Parkinson. Por cada 100.000 habitantes, la padecen de 4 a 6 personas y se diagnostican de 1,5 a 2,5
casos nuevos cada afio. La edad de comienzo mas frecuente esta entre los 55 y 65 afios, siendo algo
maés prevalente en hombres (1,78/ 1). La supervivencia media es de 2 a 5 afios, aunque es superior en
el 10% de los casos.

De acuerdo con el Plan de Salut de la CV 2016-2020 se plantea un modelo de atencion integral e
integrada, ajustado a las necesidades de las personas con ELA.

2. ATENCION INTEGRAL E INTEGRADA

Se debe ofrecer una atencién biopsicosocial con un plan de atencién individualizado (PAI) desde
el inicio y durante toda la evolucién de la enfermedad.
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ACTUACIONES DE LOS SERVICIOS SOCIALES
ASOCIACIONES Y GRUPOS DE AYUDA MUTUA

El seguimiento compartido requiere una via de comunicacion fluida entre el EAP y el equipo
hospitalario, con papel relevante de la unidad de hospital a domicilio y procurando la gestién del
caso. Para mejorar la continuidad asistencial y asegurar un acceso equitativo y préximo al domicilio, se
desarrolla un modelo asistencial en red.
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3. DIAGNOSTICO

El primer contacto por sintomas de ELA se produce en atencion primaria en el 75% de los casos. El
plazo medio desde el inicio de los sintomas hasta el diagndstico es de un afio.

El diagnodstico de la ELA es clinico. Cuando se detecte una clinica y exploracién sugestivas de ELA y
no se encuentre una posible causa, se deberd contactar con el servicio de neurologia. No sera
necesario solicitar pruebas complementarias, salvo disponer de una analitica general reciente con
bioquimica general que incluya creatinina, CK, ferritina, vitaminas B12 y D y hormonas tiroideas.

Se sospechara ELA ante una debilidad progresiva sin desencadenante claro, si estan presentes dos o

mas de los siguientes sintomas o signos y su curso ha progresado en semanas o0 meses:

Signos y sintomas Check

Disfagia (mayor para liquidos)

Fasciculaciones linguales

- Debilidad focal:
Pie caido
Abduccion de hombro
Mano (pinza)

Sintomas en extremidades Axial (cabeza caida)

- Torpeza en manos (dificultad para manipulacion fina) o
piernas (tropiezos, caidas...)

Atrofias

- Sintomas bulbares

Disnea de esfuerzo

Sintomas respiratorios en
ausencia de patologia
cardiaca o neumoldgica

Ortopnea

Cambio conductual (sobre todo apatia)
Sintomas cognitivos
Labilidad emocional (risa y llanto inmotivados)

Apoyan el diagnéstico de ELA En contra del diagndstico de ELA
Sintomas y signos asimétricos Sintomas esfinterianos precoces

A partir de los 50 afios (aunque puede comenzar Sintomas sensitivos mas prominentes que los
a cualquier edad) motores

Antecedentes familiares de ELA o demencia

Visién doble o ptosis
frontotemporal P

Pérdida de peso y masa muscular

) L Sintomas que mejoran 0 no progresan
Tiempo evolucién corto: semanas 0 meses

En consulta de neurologia, los estudios complementarios para confirmar el diagnéstico, excluir otras
patologias y determinar la extension de la enfermedad, se basan en pruebas analiticas,
neurofisioldgicas, de neuroimagen, valoracion cognitivay, en ocasiones, puncién lumbar.
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Aproximadamente un 5-10% de los casos de ELA tienen caracter familiar. A las personas con una
forma familiar de ELA se les debe ofrecer la posibilidad de estudio genético, dentro de la red asistencial
de ELA, en el marco de proyectos de investigacion y con atencion psicolégica adecuada. Los analisis
deben realizarse en el contexto de un proceso de consejo genético donde se proporcione la
informacién adecuada y se respete el derecho a conocer y también a no conocer los resultados.

e TERMINOLOGIA Y ESTADIOS

El cédigo de ELA en ORPHA es 803, en CIE 9-MC 335.20 y en CIE 10 G12.21

La ELA y sus entidades relacionadas se clasifican dentro de las enfermedades de la neurona motora
(ORPHA98503), con diferentes causas, pronostico y tratamiento.

Categoria diagnéstica Definicién
Enfermedad de motoneurona superior (MNS), inferior (MNI) o

ELA ambas, con una de las formas de inicio reconocidas y con
afectacion respiratoria.

Atrofia muscular

progresiva (AMP) Afectacion clinica exclusiva de MNI durante al menos cuatro afios.

Esclerosis lateral

primaria (ELP) Afectacion clinica exclusiva de MNS durante al menos cuatro afios.

Otras con categoria no Enfermedad de MNI, Enfermedad de MNS, Paraparesia espéstica
clara todavia progresiva.

Para el estadiaje se utilizan las siguientes escalas normalizadas:
- Escala Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale Revised (ALSFRS-R).
- Escala de Asworth modificada: permite medir y seguir la evolucion de la espasticidad.

- Escala de Barthel: mide el nivel de dependencia.

4. TRATAMIENTO

Los tratamientos no pueden revertir el dafio de la ELA, pero pueden retrasar el avance de los sintomas
y prevenir complicaciones.

El tratamiento farmacolégico especifico de la ELA es Riluzol, 50 mg c/12 horas via oral. Es una
especialidad de uso exclusivo hospitalario. Afecta de forma discreta la evolucion clinica a expensas de
las fases leves-moderadas y prolonga la supervivencia de 6 a 21 meses. No se recomienda su uso
sistematico para la esclerosis lateral primaria o AMP.

Cuando fallan las medidas no farmacoldgicas en el tratamiento de sintomas (como sialorrea, moco
espeso, dolor, depresion, calambres, espasticidad...), en la practica clinica se puede plantear el uso de
farmacos. En algunos casos, su utilizacién puede quedar fuera de las indicaciones de la ficha técnica,
por lo que requerira justificacion y consentimiento informado.

La prescripcién de las prestaciones ortoprotésicas de la cartera de servicios debe ser hecha por
cualquier “especialista del ambito de atencién especializada”. El personal facultativo de AP puede
indicarle la necesidad de dicha prescripcion, a través de la historia clinica electronica o una
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interconsulta no presencial, e imprimir la prescripcion en el centro de salud, evitando en ciertos casos
consultas presenciales innecesarias.

Los lectores oculares u otros sistemas de comunicacién para personas con trastornos neuromotores
graves, con afectacion severa de ambos miembros superiores e imposibilidad de comunicacién oral o
escrita (con ELA y otros) que forman parte de la cartera basica de servicios, se facilitaran siguiendo el
correspondiente protocolo.

5. APOYO PSICOLOGICO, EMOCIONAL Y SOCIAL

Las personas con ELA experimentan un gran impacto emocional y precisan adaptarse a los cambios
vitales rapidos provocados por la progresiva pérdida de autonomia. El apoyo psicologico y emocional
ha de formar parte de la atencién prestada desde el principio, un apoyo que ha de ser preventivo,
continuo y accesible. Para lograrlo es imprescindible la actuacion sinérgica de los servicios sanitarios,
sociales y las asociaciones.

Dado que las necesidades biopsicosociales son dificiles de abordar y cambian con celeridad, se
precisa una actitud proactiva de los profesionales, priorizando el abordaje desde el ambito comunitario.
Se trabajard en un modelo colaborativo, en particular entre la AP y los servicios de salud mental.

Se realizaran intervenciones de acompafiamiento, orientacién y clinicas, centradas en el consejo,
apoyo psicoemocional, informacion, mediacién relacional, orientacién familiar, aprendizaje de
estrategias cognitivas y de regulacion emocional para el afrontamiento, o aquellas técnicas que se
consideren méas adecuadas.

e COMUNICACION DEL DIAGNOSTICO Y PRONOSTICO

La comunicacion es un proceso, en el que interviene el equipo multidisciplinar, adaptandose al ritmo
emocional marcado por la persona. Hay que considerar:

- Valoracion de la persona en el periodo previo

- Competencias comunicativas de cada profesional

- Siempre a la persona interesada, acompafiada de quien desee

- Responder siempre con honestidad, segun el principio de verdad soportable

Se deberia transmitir, con la mayor sensibilidad y en los términos y tiempos adecuados, que “se trata
de una enfermedad neurodegenerativa, invalidante e irreversible, que finalizar4 con la necesidad de
cuidados paliativos”. Se explicara que “no existe en la actualidad un tratamiento para su curacion
clinica, pero si tratamiento sintomatico”.

e PROGRESION DE LA ENFERMEDAD

En esta fase, la persona debe ser consciente de que le compete a ella la responsabilidad de como va a
gestionar su vida con la enfermedad y que para ello cuenta con recursos. Se le debe ayudar a erigirse
como agente activo en las decisiones sobre su propio cuidado, minimizando el sufrimiento y
potenciando la maxima autonomia de la persona.
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Hay que trabajar, con pacientes y familiares, el manejo de las reacciones emocionales, la adaptacién a
la pérdida de roles previos, el posible sentimiento de culpa e incompetencia y la sobrecarga fisica y
emocional.

La evolucion de la enfermedad requerira tomar decisiones vitales de importancia, por lo que sera
necesaria la planificacion anticipada de decisiones (PAD). Cada profesional debe valorar cuando es el
momento adecuado, aprovechar mientras la persona conserve un buen nivel de comunicacion y
proporcionar siempre informacién precisa.

Sera necesario prestar atencion a las demandas expresadas o sugeridas en aspectos como la
sexualidad y la salud reproductiva. La asistencia puede requerir la colaboracion de diferentes miembros
del equipo multidisciplinar.

e INTERVENCION SOCIAL

Se precisa realizar una valoracién, control y seguimiento de las necesidades sociales de la persona y
su familia a lo largo de toda su evolucion, con el fin de detectarlas y movilizar los recursos adecuados.
La intervencién precoz y preventiva, centrada en el contexto comunitario, contribuye a garantizar la
continuidad en la atencién a través de la coordinacién de lo social y lo sanitario. Igualmente se
favorecera la identificacion y potenciacion de los recursos personales, familiares y comunitarios.

Puede ser util el uso de escalas de valoracién social como la de Gijén, la de la carga de la persona
cuidadora de Zarit y el Apgar Familiar, que complementan la informacion del indice de Barthel y el test
de Pfeiffer, disponibles todas ellas en SIA.

A mayor dependencia, mayor ha de ser el soporte estructural que potencie la autonomia personal. Este
apoyo no puede recaer Unicamente en el ambito familiar, debe estar respaldado por una estructura
social y sanitaria de derechos y recursos que garanticen la equidad en la atencién.
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6. NECESIDADES DE REHABILITACION

La misién de los programas de rehabilitacion es mantener el mayor grado de autonomia, tratar los
déficits que evolucionan con la enfermedad e instaurar tratamientos compensatorios.

Tras el diagnostico, el servicio de rehabilitacién realizara la evaluacién clinica inicial orientada a la
intervencién rehabilitadora.

e TRATAMIENTO REHABILITADOR
La atencion global de las necesidades de rehabilitacién incluye objetivos especificos relacionados con:
- Valorar, seguir, tratar y/o compensar los déficits musculares y funcionales en cada estadio.
- Prevenir y tratar las complicaciones.
- Mantener el mejor nivel funcional y de autonomia posible segin dependencia.
- Orientar sobre la adaptacién del entorno y los productos de apoyo.

El tratamiento en fisioterapia debe iniciarse desde los estadios iniciales en el centro con sala de
fisioterapia mas cercano al domicilio del paciente. Se explicara a pacientes y personas cuidadoras,
para su posterior realizacién en el domicilio.

La intervencidon mediante ejercicio fisico de intensidad leve o moderada parece mejorar la capacidad
funcional y espasticidad, disminuir la carga de la persona cuidadora y retrasar la progresion, ademas
de sus beneficios generales sobre el sistema cardiovascular, miasculo-esquelético e inmunolégico y la
contribucién al control de la ansiedad de paciente y persona cuidadora.

La intervencidn de terapia ocupacional incluira el desempefio en actividades de la vida diaria basicas e
instrumentales, el ocio y la participacion social, asi como aquellas actividades habituales que desarrolle
la persona atendida, para conservar el mayor tiempo posible la autonomia personal.

La hipofonia, la disartria (80% de los casos) y la anartria son sintomas frecuentes. El tratamiento
logopédico tendra como objetivo favorecer la inteligibilidad del habla y lenguaje, y mejorar la capacidad
de comunicacion.

Se evaluara la necesidad de ortesis y productos de apoyo:

- En el caso de limitaciones para la marcha, indicar el uso de bastones, andador y/o silla de
ruedas del tipo que precise y con las adaptaciones y accesorios necesarios.

- Productos que faciliten la independencia en el bafio y aseo.

- Herramientas destinadas al acceso a las TIC, mejora de la comunicacién o la domética del
hogar (Cartera de servicios del sistema nacional de salud, actualizacion 07- 2019). La
prescripcion debe ser hecha por personal facultativo especialista.

- Camas articuladas y gruas para las transferencias.

- Otro tipo de material, no especifico de personas con ELA.
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7. ATENCION EN EL ENTORNO COMUNITARIO

Las actuaciones vendran determinadas por la situacién clinica, con el fin de intentar que, en la mayoria
de los casos, se lleven a cabo en el propio domicilio, bien por el EAP, la UHD o la persona cuidadora.

e SEGUIMIENTO POR EL EAP

El equipo multidisciplinar debe garantizar la continuidad y coordinacién de cuidados entre los servicios
hospitalarios y el EAP. El EAP debe incluir a las personas con ELA en atencién domiciliaria
programada, con visitas pautadas como parte del PAI.

e CUIDADOS DE ENFERMERIA EN EL DOMICILIO

La atencion de la enfermera tiene como objetivo prioritario potenciar el autocuidado. Considerar:

- El control de esfinteres.

- Elriesgo de ulceras por presion y cuidados de la piel.

- Problemas cognitivos.

- El' manejo de la medicacion.

- Valorar nivel funcional para las actividades de la vida diaria.
- Sintomas y signos de deterioro respiratorio.

- Capacidad de alimentacion, tipo de alimentacion, posible disfagia, sondas, sialorrea.
- Suefio/descanso.

- Relaciones sociales y laborales.

- Valores y creencias.

- Conocimiento sobre su enfermedad.

La enfermera estara atenta a los sintomas y signos que indiquen un deterioro de la funcién respiratoria,
principalmente la disnea, la ortopnea, la somnolencia, la disminucion del nivel de alerta, los edemas
maleolares, asi como a la dificultad de expulsar secreciones respiratorias.

e SOPORTE DE LA UNIDAD DE HOSPITAL A DOMICILIO

La mision de soporte de las UHD persigue la resolucion de problemas en el ambito comunitario, lograr
la méxima rapidez de reincorporacién a su domicilio habitual tras un ingreso y/o proporcionar atencion
paliativa avanzada.

Cuando una persona con ELA esta ingresada en UHD, deberé establecerse la comunicacién con el
EAP. En el seguimiento a largo plazo, la UHD facilitara al EAP la informacion y formacion necesaria,
médica y de enfermeria, acerca de la tecnologia que lleva en el domicilio, y mantendra contacto
periddico con el EAP.

e VALORACION Y CUIDADOS DE LA PERSONA CUIDADORA
En la valoracion de quien cuida se recogera informacién sobre:

- Problemas de salud previos al cuidado.

- Problemas de salud derivados de cuidar: osteomusculares, ansiedad y depresion. Se debe
explorar la automedicacion y consumo de psicofarmacos.
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- Problemas personales derivados del cuidado, disminucion del tiempo libre, dificultad de seguir
desarrollando una actividad profesional o de mantener relaciones sociales.

8. NECESIDADES DE ATENCION POR PROBLEMAS RESPIRATORIOS

Los problemas derivados de la afectacidon de los muisculos respiratorios constituyen la principal causa
de morbimortalidad y condicionan el pronéstico. Mas del 50% de pacientes desarrollan hipoventilacion
durante el primer afo.

La disfuncion de los musculos respiratorios interfiere sobre tres puntos: ventilacion alveolar efectiva,
esfuerzo tusigeno efectivo y proteccion de la via aérea inferior durante la deglucion.

Son sintomas y signos de hipoventilacion alveolar la disnea y la ortopnea, el uso de musculatura
accesoria y la alteracion de las fases del suefio, secundaria a los microdespertares por las
desaturaciones nocturnas.

Las medidas no invasivas de ayuda a los musculos respiratorios consisten en aplicacion de fuerzas en
térax y/o abdomen, produciendo cambios de presion en la via aérea o incrementos de volumen
pulmonar. Las constituyen, para los musculos inspiratorios, la ventilacion no invasiva (VNI); y las
técnicas de tos asistida manual o0 mecanica para los musculos espiratorios.

Ante el fracaso de las técnicas no invasivas se plantea la traqueotomia. Tras esta, la supervivencia
durante el primer afio de vida es del 79%.

El papel del personal de atencion primaria es fundamental en el manejo de los problemas respiratorios
de los pacientes con ELA, en el que participa activamente junto a neumologia, adiestra a pacientes y
personas cuidadoras y es crucial para la deteccion de problemas incipientes.

Con la evolucién de la enfermedad, cuando se requiera el inicio de soporte ventilatorio, la enfermera en
el entorno comunitario participara en los cuidados necesarios y en transmitir la informacién adecuada
sobre el manejo de los problemas respiratorios y cémo afrontarlos.

MANEJO DE LOS PROBLEMAS RESPIRATORIOS
Qué hay que valorar Por quién

o _ . - Neumologia
Situacion respiratoria . o
- Equipo multidisciplinar

Manejo de los problemas respiratorios en AP - EAP (medicina y enfermeria)
Vacunacion de la gripe y antineumocdcica - EAP

- Paciente y persona cuidadora
Manejo de las secreciones respiratorias - Enfermera

- Equipo multidisciplinar

- Médico/a de EAP
Manejo de episodios respiratorios agudos - Neumologia

- Equipo multidisciplinar

.. ContinGa en pagina siguiente
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Atencion a personas con ELA (version resumida)

MANEJO DE LOS PROBLEMAS RESPIRATORIOS (continuacion)

Qué hay que valorar Por quién

Soporte respiratorio no invasivo. VNI i

L o - Neumologia
Indicacion / seguimiento
Soporte respiratorio no invasivo. VNI. - Paciente y persona cuidadora
Cuidados - EAP (medicina y enfermeria)
Soporte respiratorio invasivo. Tragueotomia. i

L o - Neumologia
Indicacién y seguimiento
Soporte respiratorio invasivo. Traqueotomia - Paciente y persona cuidadora
Cuidados - EAP (medicina y enfermeria)

- Neumologia / medicina interna
Manejo de la insuficiencia respiratoria - Medicina intensiva
- Equipo multidisciplinar

Soporte respiratorio en gastrostomia - Neumologia

INFECCION RESPIRATORIA EN ATENCION PRIMARIA Y UHD

INFECCION
RESPIRATORIA

MANEJO DE
VENTILACION

MANEJO DE

> SECRECIONES

RESPIRATORIAS

¢ Portador
ventilacion
no

invasiva?

¢Incapacidad
expulsar
secrecioneso
Uso Tos
asistida > 4
veces/hora?

TRATAMIENTO
No_ | DELA
INFECCION
No ¢ Cualquiera
de las
= c CONTACTAR
siguientes? Sj CON
- NEUMOLOGIA

- Disnea

- Ortopnea

- Cefalea

- Somnolencia diurna

- Dificultad suefio

- Musculatura accesoria

- Sp02<94Y No TRATAMIENTO

DELA
INFECCION
Si ¢ Cualquiera
de las
siguientes? CONTACTAR
Si_| coN

- Disnea NEUMOLOGIA
- Ortopnea
- Cefalea

- Somnolencia diurna

- Dificultad suefio

- Sp02<94%

- Musculatura accesoria

- Disparador alarma del
ventilador

- Intolerancia a la ventilacion

TRATAMIENTO

No DE )
LA INFECCION

i CONTACTAR
CON )
NEUMOLOGIA

11




Situacién del paciente

Prevencién primaria

Manejo de técnicas

Atencion de procesos
gue afecten a la via
respiratoria

Reconocer y
dimensionar signos y
sintomas

Actuaciones ante
cualquiera de estos
signos y sintomas

1)

Atencion a personas con ELA (version resumida)

CUIDADOS RESPIRATORIOS POR EL EQUIPO DE ATENCION PRIMARIA

Sin ayudas a los musculos respiratorios

Abstencién de tabaco, evitar sobrepeso,
vacunaciones.

Precoz, con especial cuidado y seguimiento
Toma de decisiones consensuada.

En caso de infeccion respiratoria, adecuar el
tratamiento antibidtico, segin antibiograma de
muestras de esputo.

Ante cualquiera de estos, que indican debilidad

de la musculatura respiratoria:

- Disnea

- Ortopnea

- Cefalea

- Somnolencia diurna

- Dificultad para el suefio

- Uso de musculatura respiratoria accesoria

- Sp0O2 < 94%

- Presencia de una tos con riesgo de volverse
inefectiva durante las infecciones
respiratorias(1)

Contactar con el servicio de neumologia

Ventilacién no invasiva

Abstencion de tabaco, evitar sobrepeso,
vacunaciones.

Conocer el manejo de las técnicas de tos
asistida.

Precoz, con especial cuidado y seguimiento.
Toma de decisiones consensuada.

En caso de infeccion respiratoria, adecuar el
tratamiento antibi6tico, guiado por
antibiograma.

Ante cualquiera de estos, que indican debilidad
de la musculatura respiratoria:

- Disnea

Ortopnea

Cefalea

Somnolencia diurna y dificultad del suefio

- Uso de musculatura respiratoria accesoria
Taquipnea

Sp02<94%

Disparos de alarma del ventilador
Necesidad de méas horas de uso de VNI
Intolerancia a la ventilacion

Valorar la efectividad de la tos: incapacidad
de expulsar secreciones o0 wuso del
dispositivo de tos asistida >4 /hora

Contactar con el servicio de neumologia

Ventilacion por traqueotomia
Abstencién de tabaco, evitar sobrepeso, vacunaciones.

Conocer el manejo del aspirador de secreciones

Conocer los cuidados béasicos del estoma y resolver
complicaciones (sangrado periestoma, dificultades de ajuste
de la canula, balén de la canula pinchado).

Precoz, con especial cuidado y seguimiento.
Toma de decisiones consensuada.

En caso de infeccion respiratoria, adecuar el tratamiento
antibiotico si lo precisa, guiado por antibiograma.

Ante cualquiera de estos, que indican inestabilidad

respiratoria:

- Disnea

- Uso de musculatura accesoria respiratoria

- Sp02 <92%

- Disparos de alarma del ventilador por alta presion (modo
volumen) o por volumen corriente bajo (modo presion)

- Aumento de presion inspiratoria pico

- “Stop” al introducir sonda de aspiracion

Aplicar 8 ciclos con in-exsuflacién mecénica seguido de
aspiracion superficial (no instilar suelo fisiol6gico por la
traqueotomia).

Si persiste la inestabilidad clinica, contactar con neumologia.

Esta situaciéon la marcan unos valores de FPT menores de 255 L/m. Los FPT en AP se pueden valorar mediante un medidor de FEP como los utilizados por pacientes

asmaticos. El paciente debe toser enérgicamente y mediante un solo golpe de tos, a través de una mascarilla conectada al medidor de FEP.
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Atencion a personas con ELA (version resumida)

9. NECESIDADES DE ATENCION RELACIONADAS CON NUTRICION Y DISFAGIA

La desnutricién, factor independiente en la supervivencia, con prevalencia del 16 al 53%, esta
causada por la disfagia, fatiga, atrofia muscular y aumento de requerimientos.

La disfagia se asocia a una reduccion de eficacia y seguridad de la degluciéon pudiendo causar
desnutricion, deshidratacion, riesgo de aspiracion, infeccion respiratoria, neumonia y asfixia, por lo
que hay que vigilar la aparicion de sintomas precoces de disfagia.

El estado nutricional, la deglucion y la disfagia, se deben valorar, en el momento del diagnostico de
la ELA, por los servicios/unidades de endocrinologia/nutricion y foniatria, que forman parte del
equipo multidisciplinar. Posteriormente la valoracion se revisara periédicamente, aun en ausencia de
sintomas.

e NUTRICION ORAL

Si no existe disfagia, habrd que pautar una dieta convencional saludable y equilibrada, que cubra los
requerimientos caldricos y proteicos.

En caso de disfagia, astenia o dificultad en la masticacion, administrar una alimentacion basica
adaptada (ABA) que incluye dietas con textura modificada de facil masticacion y deglucién o dietas
trituradas de altos valores nutricionales, modificantes de textura y enriquecedores de la dieta. Hay
que evitar liquidos y alimentos con alto riesgo de atragantamiento y si la persona precisa todos los
liquidos espesados, se hace obligatorio el uso de espesantes.

Si tras pautar una ABA no es posible mantener un adecuado estado nutricional y la funcion
respiratoria es aceptable esta indicada la suplementacion con férmulas de nutricion enteral
adaptadas a la via oral. Pueden ser prescritas por el personal facultativo de atencién primaria, si
previamente fueron prescritas por el especialista y visadas por inspeccién.

Habra que entrenar a pacientes y personas cuidadoras en técnicas de alimentacion y ejercicio para
facilitar la deglucién, proporcionado consejos posturales, etc., antes de empezar a comer y durante
las comidas, especialmente ante sintomas precoces de disfagia.

e NUTRICION ENTERAL (NE)

La gastrostomia es un método seguro que previene la pérdida de peso y permite una ganancia
ponderal en el 25%. No esta exenta de riesgos, por lo que debe consensuarse con la persona
afectada. Se debe valorar cuando la alimentacion sea ineficaz (no se cubren las necesidades
nutricionales por via oral), cuando sea insegura (atragantamientos o microaspiraciones en la
videodeglucion) o se prevea que la desnutricion y la deshidratacion puedan disminuir la
supervivencia.

La NE en general es bien tolerada y presenta pocas complicaciones graves, que hay que vigilar.

La responsabilidad de prescribir farmacos por sonda es del personal sanitario. Se debe tener en
cuenta antes de la administracion la ubicacidn de la sonda, que puede condicionar la absorcion de
farmacos, y la limpieza.

Recomendaciones especificas en el caso de NE:
- En caso de tomar riluzol en comprimidos se recomienda administrar en jarabe.

- Algunos inyectables también pueden ser administrados por sonda.
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Atencion a personas con ELA (version resumida)

La administracion de farmacos a través de la sonda debe ser de forma secuencial.
Los medicamentos que no deben ser triturados o manipulados son:
= Los de revestimiento entérico
= Los comprimidos o cépsulas de liberacion lenta o modificada
= Los citotéxicos y las hormonas
Administrar la medicacion durante las pausas en los regimenes de alimentacion.
Las interacciones de farmacos con alimentos mas problematicas son:
= Fenitoina, digoxina, levotiroxina, warfarina, teofilina, metildopa y carbamacepina.
= Antiacidos: los iones metdlicos se unen a proteinas de alimentos y bloquean la sonda.

= Penicilinas y otros antibioticos.
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DISFAGIA Y NUTRICION

DIAGNOSTICO RECOMENDACIONES GENERALES PARA LA ALIMENTACION ORAL
- Gonsejos antes de empezar a comer Reevaluar al paciente cada 3 meses o si
- Postura adecuada aparece disfagia o pérdida de peso
- Consejos durante las comidas (individualizar)
Si no consigue cubrir sus requerimientos valorar afiadir SUPLEMENTOS ORALES
VALORACION
NUTRICIONAL (1) ALIMENTACION CONVENCIONAL (no texturas
- Historia clinica modificadas), con una DIETA EQUILIBRADA: Pérdida de peso
- Antropometria - Proteinas: 1-1,5 g/kg/dia. rogresiva
: NO DISFAGIA preg
- Pruebas de imagen - Hidratos de carbono: 55-60% del gasto energético Deglucion no eficaz
- Datos bioguimicos total
- Val i16n funcional '
_ Czlg:?rﬁ:;?fauncmna - Grasas: 30-35% del gasto energético total.
indirecta () <3 - Fibra: aportes igual o superior a 25 g/dia. i
- Valoracion de la - Agua: como minimo, 1 mi/Kcal/dia,. NUTRICION
disfagia - Seguimiento y repeticién del test segun evolucion ENTERAL

(gastrostomia)

A

Sintomas
precoces de
disfagia

Formula estandar
polimérica que
proporcionen 25 a 30
Keal’lkgy1a1.5g
proteinas/kg/dia

TEST
CRIBAJE EAT
10

Dificultad para mantener la boca
cerrada

- Cambios en la voz (voz humeda
despues de deglutir)

- Disartria

F 3

Si

TEST DISFAGIA

- Tos al deglutir

Afragantamientos

Comidas muy prolongadas con
lentitud a la masticacion

Fatiga durante las comidas
Infecciones respiratorias de
repeticion

Sensacion de stop de alimento e
faringe.

Pérdida de peso

MECV-V
VIDEO
FLUOROSCOPIA

(+)

. \Via oral posible?
—>

¢ Deglucion segura?

DISFAGIA

ALIMENTACION BASICA ADAPTADA:

- Dieta equilibrada de textura modificada, a
determinar en cada caso: dieta de facil
masticacion y deglucién o dieta triturada.

- De composicion similar a la convencional

- Necesidad o no espesantes y textura conseguir
con los liguidos.

TRATAMIENTO LOGOPEDICO

¢ Funcién
digestiva
adecuada?

A4

NUTRICION
PARENTERAL

(1) Al diagnéstico de ELA, el estado nutricional del paciente debe valorarse por los servicios/unidades de endocrinologia/nutricion y foniatria que forman parte del equipo multidisciplinar
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10. CUIDADOS PALIATIVOS

Deben basarse en las necesidades detectadas y control de los sintomas. Seran proporcionados desde
atencién primaria, compartiendo con las UHD u otros equipos de soporte de cuidados paliativos
avanzados.

Se recomienda el empleo de NECPAL CCOMS-ICO.
Se debe plantear, dando tiempo a la reflexién, la necesidad de afrontar la PAD y redactar el DVA. La
planificacién de los cuidados recogera:
- Ladecision del lugar del fallecimiento.
- Laidentificacion del familiar o persona cuidadora que le represente y teléfonos de contacto.
- La posibilidad de retirada, o de no inicio de medidas de soporte como ventilacién o nutricién.
- Cuestiones practicas: provision de farmacos, instrucciones para situaciones de crisis.
Hay que reevaluar la sobrecarga por parte de la familia, la dificultad de afrontar abiertamente la

comunicacion sobre la muerte, riesgo de duelo complicado, asi como posibles resistencias ante los deseos
del paciente (retirada de tratamiento, lugar de fallecimiento...).

La comunicacién con el paciente y familia o cuidadores debe incluir informacién y asesoramiento, y debe
registrarse en el DVA:

- Limitacién de tratamientos de soporte vital, decision consensuada con profesionales y personas
cuidadoras (intervencion de dos profesionales médicos implicados y opinion de la enfermera).

- Rechazo de tratamiento y posibilidad de indicar una sedacion paliativa en caso de que la disnea se
haga refractaria (no puede ser adecuadamente controlado sin disminuir el nivel de conciencia).

Si rechaza la traqueotomia, se intensificara el tratamiento farmacoldgico para la disnea y ansiedad. Si no
se logra un control, serdn considerados como sintomas refractarios y se indicard la sedacion paliativa. Si
existen dudas se consultara al Comité de Etica Asistencial.

El proceso de decision debe quedar registrado en la historia clinica y debe informarse a la familia.

La indicacion de sedacién paliativa es el sintoma refractario definido como aquel que no puede ser
adecuadamente controlado sin disminuir el nivel de conciencia pese a intensos esfuerzos durante un
“tiempo razonable”. Los principales sintomas refractarios en la ELA son la disnea, la ansiedad y el
sufrimiento emocional. Si la persona con ELA rechaza la ventilacibn mecanica o se decide limitacion de
tratamientos de soporte vital, la disnea sera un sintoma refractario por lo que la retirada de la ventilacién
debe hacerse bajo sedacién. La sedacidon paliativa puede ser intermitente, lo que permite aliviar el
sufrimiento emocional refractario, despedirse y atender a tareas pendientes.
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TRANSPORTE SANITARIO (*)
TRANSPORTE
NO ASISTIDO
No
.| - En ambulancias
-~ convencionales (TNA)
N - Peticion del facultativo
s N a la empresa con
NO URGENTE: ela N PTS™.
5| Altas hospitalarias, 7 SR N
transporte programado, (/ requiere b
etc . asistencia e
: . sanitariaen
\\ruta? e
S p
. //
Si TRANSPORTE
- | ASISTIDO
-~
s - Peticion al CICU a
PN través del 112
yd N
" (El traslado \“\
- es urgente por “\\
reagudizacion >
. u ofras e ) /\\
N Ol e N No_| TRANSPORTE
\‘\ A Personal facultativo -~ ¢El/la paciente ™ G,
. /,/ " requiere . NO ASISTIDO
N < asistencia >
"~ sanitaria en e
~.Juta? e
Y . d
T ~_ | TRANSPORTE
/,/{_’ Quién N ' | AsisTIDO
URGENTE - 7 valora y \“‘\) - Peticion al CICU a
;‘\\ comunica la e través del 112
“~._ urgencia? -
N Entorno familiar
\l | Llamada al 112
“1 (Clcy)

Detallar condiciones de traslado gue requiere:

- En camilla / sentado / con su propia silla de ruedas
(ambulancia con rampa)

- Oxigeno (botellas propias o de la ambulancia), n®
litros/minutos.

- Conectar algun aparato a un enchufe de 220 V

- Ayuda para subir escalones o superar barreras arguitectonicas
(ayudante del conductor).

- Ser acompafiado por persona cuidadora o profesional sanitario.

Identificacion de pacientes con soporte ventilatorio invasivo u
otras situaciones de alto riesgo de inestabilidad respiratoria que
requieran asistencia sanitaria en ruta y comunicacion al CICU,
para organizar su futuro transporte no urgente

- Cuando requiera el transporte, el facultativo realizara la peticion
al CICU con 48 horas de antelacion.
El CICU proporciona el medio de traslado mas idoneo.

Al ser un traslado no urgente, subordinado a la actividad de
emergencias, la recogida v entrega del paciente se pueden
retrasar.

Ver TRANSPORTE NO ASISTIDO mas arriba.

- Llamada de peticion a la empresa indicando que es urgente. En
la PTS indicar como hora de recogida la hora de llamada.

Informa al CICU de problemas y necesidades

Entrevista guiada para valorar la respuesta mas adecuada.

transporte sanitario publico

(*) El transporte sanitario que necesariamente debe ser accesible a las personas con discapacidad consiste en el desplazamiento de personas enfermas o accidentadas, por causas
exclusivamente clinicas, cuya situacion les impide el desplazamiento en los medios ordinarios de transporte (RD 1030/2016)

(=) PTS: Formulario de Peticion de Transporte Sanitario disponible en papel o a través de Orion o SIA, que sirve para pedir el transporte a la empresa contratada encargada del
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GLOSARIO

AMP Atrofia muscular progresiva

AP Atencion primaria

Cicu Centro de informacién y coordinacion de urgencias.
CVF Capacidad vital forzada.

DVA Documento de voluntades anticipadas

EAP Equipo de atencién primaria

ELA Esclerosis lateral amiotréfica.

EMG Electromiografia

FEP Flujo espiratorio pico

FPT Flujo pico de tos.

MMII Miembros inferiores

MMSS Miembros superiores

PaCO2 Presion de anhidrido carbonico en sangre arterial
PAD Planificacion anticipada de decisiones

Pa0O2 Presion de oxigeno en sangre arterial

PAI Plan de atencién individualizado

PEmax Presion maxima espiratoria.

PImax Presion maxima inspiratoria.

PTS Peticién de transporte sanitario

RM Resonancia magnética.

SIP Sistema de informacion poblacional

Sp0O2 Saturacién de oxigeno

SVB Soporte vital basico

Tc90 SpO2 menor de 90 % durante el suefio

TIC Tecnologias de la informacion y la comunicacion
ucCl Unidad de cuidados intensivos

UHD Unidad de hospital a domicilio

VNI Ventilacién no invasiva
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12 edicion. Edicion en linea

La imagen de la portada representa motoneuronas detectadas en una preparacion histolégica de Cajal obtenida a
través del asta motriz de la porcién cervical de la médula espinal. Se muestran diversos tipos de neuronas
impregnadas (tefiidas) con el método de Golgi. Dibujo cientifico de Santiago Ramén y Cajal realizado con tinta china
sobre papel, sobre 1909. El dibujo se conserva en el Instituto Cajal (Legado Cajal).

Cortesia del Instituto Cajal, “Legado Cajal”, Consejo Superior de Investigaciones Cientificas (CSIC), Madrid.
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