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“El final de la vida es un momento sagrado y requiere mas que una

buena medicina; requiere humanidad”

Matias Najun
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INTRODUCCION

El propésito de esta tesina es aportar conocimientos necesarios sobre la
Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA). Con el fin de que puedan ser transmitidos
adecuadamente a los cuidadores primarios de estos pacientes, y se reflejen en

cuidados de calidad incluso en los ultimos momentos de la vida de su familiar.

Esta tesina estd dividida en 8 capitulos entre los cuales forma parte la
fundamentacion que reune los argumentos para la elaboracién de este trabajo, el
marco referencial con toda la investigacidbn encontrada, seguido de nuestras
intervenciones de enfermeria, la metodologia para la elaboracién de la tesina, asi
como las conclusiones, recomendaciones, glosario de términos, referencias y

anexos de los cuales se describen a continuacion de forma detallada:

Como primer capitulo abordamos la fundamentacién, en el cual se describe de
forma breve aspectos importantes a repercutir en los cuidados de pacientes con
Esclerosis Lateral Amiotréfica por parte de sus cuidadores primarios, entre estos
destacamos primordialmente el desconocimiento de la enfermedad, la importancia
de las actividades desarrolladas por los cuidadores primarios, asi como el papel
fundamental del personal de enfermeria en la ensefianza y educacion sobre los
cuidados a estos pacientes a sus cuidadores y su familia. De igual forma

encontraremos el objetivo general y los objetivos especificos de la tesina.

En nuestro segundo capitulo tenemos el marco referencial, es decir la explicacion
fundamentada sobre lo que consiste la enfermedad. Explicando detalladamente su
historia, epidemiologia en México, etiologia y fisiopatologia. De la misma forma
explicamos los tipos de ELA, cudles son sus signos y sintomas, diagndstico,
tratamientos, complicaciones; y el papel de la familia y el cuidador durante este

proceso de enfermedad.



En el tercer apartado agrupamos las intervenciones de enfermeria a los pacientes
con Esclerosis Lateral Amiotréfica para su atencion en el hogar. La informacion se
enlista conforme a las 14 necesidades de Virginia Henderson, donde se destacan
aquellas que se encuentren alteradas y se mencionan las intervenciones de

enfermeria correspondientes.

En el cuarto capitulo encontramos la metodologia, es este apartado detallamos
como fue que se realizé la bausqueda de la informacién, los medios que utilizamos,
asi como la distribucién que se le dio; de igual forma se describen las técnicas e
instrumentos empleados para determinar la informaciébn que se incluyé la

elaboracion de esta tesina.

El quinto capitulo contiene las conclusiones y recomendaciones que se consideran
mas factibles para los cuidadores primarios, todo esto desde la perspectiva de
enfermeria. En el siguiente capitulo se incluye un glosario de términos enlistado

con aguellas palabras técnicas mas empleadas dentro de esta patologia.

Finalmente se incluyen las referencias bibliograficas en formato Vancouver y de
forma consecutiva, los anexos que apoyan la investigacion realizada, y se incluyen
los grupos de apoyo en México sobre la ELA, los cuales pueden servir de medio
de contacto ante la necesidad de algun familiar.



1. FUNDAMENTACION DE LA TESINA

1.1 Descripcion de la situacion problema

En la actualidad se conocen mas de 600 enfermedades neuroldgicas, lo cual
genera una serie de sintomas que afectan a funciones muy importantes del cuerpo
humano, tanto fisicas como cognitivas. Todas las enfermedades neuroldgicas que
existen pueden afectar seriamente la autonomia de las personas que la padecen,
tanto en lo fisico como en lo mental; llevandolas a alcanzar un grado elevado de
dependencia, lo que va a exigir una adaptacion en su vida propia y en la vida de
sus familiares o de la persona que se encargue de sus cuidados,! como es el caso

de la Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA).

La Asociacién Espafiola de Esclerosis Lateral Amiotréfica (adELA),? define la
Esclerosis Lateral Amiotrofica como una enfermedad del sistema nervioso central,
caracterizada por una degeneracién progresiva de las neuronas motoras en la
corteza cerebral (neuronas motoras superiores), tronco del encéfalo y médula
espinal (neuronas motoras inferiores). La consecuencia de esta enfermedad es
una debilidad muscular que puede avanzar hasta la pardlisis, extendiéndose de

unas regiones corporales a otras.

Conforme avanza la enfermedad se ve afectada la autonomia motora, la
comunicacién oral y la deglucion, aunque se mantienen intactos los sentidos, el
intelecto y los musculos de los ojos. Por lo que, el paciente necesitara cada vez
mas ayuda para realizar sus actividades de la vida diaria. Aunque su
sintomatologia es muy inespecifica, las fasciculaciones y la paralisis son
constantes en los enfermos, progresando posteriormente hasta alcanzar la
afectacion de la musculatura respiratoria, siendo la causa principal de muerte en

estos pacientes.3

Para Camacho A, et al* la ELA es una enfermedad mortal en un breve plazo.
Desde el inicio de la enfermedad, la mitad de las personas con ELA fallece en

3



menos de 3 afios, un 80% en menos de 5 afios y la mayoria (mas del 95%) en
menos de 10 afios. Su baja prevalencia ocasiona un desconocimiento de esta, no
solo en la sociedad sino también en la comunidad médica, lo que provoca un
retraso en su diagnéstico. Debido a que no existe un tratamiento curativo, este

desde su inicio consiste en medidas paliativas para controlar los sintomas.

En cuanto al perfil de los cuidadores, Soto KM! menciona que en las personas que
estdn a cargo de los pacientes con enfermedad neuroldgica se destaca
mayoritariamente el sexo femenino, con edad media comprendida entre 35 y 65
afos; en cuanto al parentesco que comparten con la persona afectada, en su
mayoria son los conyuges y en minoria hijos o hijas. Comunmente suele tratarse

de amas de casa que no suelen tener trabajos que impliquen salir de casa.

Es importante destacar que se pueden diferenciar dos sistemas de cuidados: El
sistema formal proporcionado por profesionales o personas que reciben alguna
retribucién y el sistema informal, que es aportado por la familia, amigos u otras
personas sin retribucion alguna. Como resultado, los cuidadores informales son
susceptibles a realizar en sus familiares cuidados de enfermeria, siendo un
componente importante durante este proceso de enfermedad. Las tareas que
realiza el cuidador informal se dirigen principalmente a facilitar el desarrollo de las
actividades de la vida diaria del paciente, asi como vigilar, controlar, acompafar y

apoyarlo emocionalmente.!

Cuando una persona presenta algun tipo de dependencia como el que causa la
ELA, el cuidador primario es el responsable de proporcionar todos los tipos de
cuidados siendo percibido por los demas miembros de la familia como el
responsable de asumir el cuidado del enfermo. La forma de cuidado cambia con el
tiempo segun evoluciona la enfermedad. Al principio, las tareas suelen estar
centradas en la vigilancia y control, pero a medida que avanza la enfermedad
aumenta el grado de implicacion del cuidador en las actividades basicas de la vida

diaria del enfermo.t-®



En la mayoria de las ocasiones el cuidador carece de los conocimientos para
poder brindarle una mejor calidad de vida a su familiar. Es por ello la importancia
de que el personal de enfermeria prepare al cuidador adecuadamente. La
responsabilidad del enfermero con el cuidador implica una intervencién, mediante
estrategias de prevencion y atencion, todo para garantizar una buena calidad de

vida.®

1.2 Identificacién del problema

Con la finalidad de que los pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica puedan
ser atendidos de forma adecuada y argumentada por sus cuidadores primarios,

surge la siguiente pregunta:

¢, Cuadles son las intervenciones de enfermeria a pacientes con Esclerosis Lateral
Amiotréfica que sirvan de referencia a las actividades realizadas por los

cuidadores primarios en el hogar?

1.3 Justificacion de la tesina

El proposito de esta tesina es que la Esclerosis Lateral Amiotréfica en México
pueda ser méas conocida por el personal de enfermeria. Cabe destacar que la
informacion para esta tesina fue tomada de las investigaciones realizadas en otros
paises, principalmente Espafia, ya que nuestro pais la informacion cientifica sobre

este tema es limitada, lo que podria repercutir en una atencion deficiente.

Esta tesina debe ser un medio de consulta para el personal de enfermeria, ya que
se recopild informacion sobre varios aspectos del comportamiento de la

enfermedad. Particularmente se hizo hincapié en describir las intervenciones de



enfermeria especificas y ajustadas a las capacidades de cada familia y asi lograr
idear las estrategias de cuidado mas adecuadas y organizadas; reflejandose en un
incremento de la calidad del mismo, en beneficio del paciente como de su

cuidador primario.

El papel de enfermeria es de gran importancia, ya que proporciona atencion
continua y directa manteniendo, en lo posible, la independencia del paciente y
mejorando su grado de satisfaccion al igual que el de sus familiares. La enfermera
ayuda a la deteccion de complicaciones, al apoyo, educacion y atencién
domiciliaria. Al igual facilita la comunicacion con el personal del equipo
multidisciplinario, por lo que es de gran apoyo en la fase terminal de la

enfermedad.®

Es muy importante que el cuidador primario conozca la enfermedad, los
prondsticos de vida, asi como el curso de la misma enfermedad, esto apoyandose
primordialmente del area de enfermeria, y logre brindar a su familiar los cuidados
mas idoneos durante su proceso de enfermedad.

1.4 Area de ubicacion del tema

Dadas las caracteristicas de la ELA, es necesaria una atencion multidisciplinaria
gue se ajuste a las necesidades evolutivas de las personas enfermas, ya que los
efectos favorables para el paciente cuando es atendido por profesionales de
diversas disciplinas se reflejan en una mejor calidad de vida y segun algunos

autores también en una mayor supervivencia.’

En un primer momento el paciente afectado de ELA se encuentra vinculado al
hospital y requiere revisiones periddicas por las diferentes especialidades del
equipo multidisciplinar (neumologia, neurologia, gastroenterologia, rehabilitacién,

fisioterapia, endocrinologia, entre otros). Como ya se menciond conforme



evoluciona la enfermedad llega un momento en que, para el paciente trasladarse
al hospital implica un gran esfuerzo tanto fisico como emocional, y suelen ser ellos
los que deciden no seguir acudiendo a las revisiones. Es ahi cuando el papel de
los cuidados domiciliarios se hace indispensable. De ahi que, la atencion en el
hogar debe realizarse de forma programada, basandose en la atencién primaria
como garantia de la continuidad asistencial, y con la participacion de otros
profesionales o equipos especializados en funcién de las necesidades del

paciente.” 8

1.5 Objetivos

1.5.1 General

e Describir las intervenciones de enfermeria a pacientes con Esclerosis
Lateral Amiotréfica que sirvan de referencia a las actividades realizadas por

los cuidadores primarios en el hogar.

1.5.2 Especifico

e Identificar los signos y sintomas que padece las personas con Esclerosis
Lateral Amiotrofica.

e Explicar las complicaciones mas comunes de esta enfermedad.

e Enlistar y clasificar las intervenciones de enfermeria desarrolladas por los
cuidadores primarios durante la atenciébn de pacientes con Esclerosis

Lateral Amiotrofica.



2. MARCO REFERENCIAL

2.1 Conceptos basicos

En este apartado manejaremos dos conceptos basicos que son: Esclerosis Lateral

Amiotroéfica y cuidador primario.

1. Esclerosis Lateral Amiotrofica: Como se mencioné anteriormente, la
Asociacion Espariola de Esclerosis Lateral Amiotréfica (adELA),? la define
como una enfermedad del sistema nervioso central, caracterizada por una
degeneracion progresiva de las neuronas motoras en la corteza cerebral
(neuronas motoras superiores), tronco del encéfalo y médula espinal

(neuronas motoras inferiores).

De la misma forma para Vengoechea M° es una enfermedad que se
distingue por la degeneracion progresiva de las neuronas motoras superior
(NMS) e inferior (NMI), que resulta en la debilidad de los musculos de las
extremidades, toracicos, abdominales y bulbares ocasionando atrofia,

fasciculaciones y espasticidad.

Por otra parte, el término Esclerosis Lateral Amiotréfica etimolégicamente
significa endurecimiento (sker6s "endurecimiento patolégico” y osis
"enfermedad") refiriéndose al estado de la médula espinal en fases
avanzadas de la enfermedad. El término lateral pone de manifiesto la
ubicacién del dafio neuronal, ya que se ven afectados los cordones
laterales de las motoneuronas. Por ultimo, amiotréfica significa “sin nutricion
muscular” e indica la atrofia muscular ocasionada por la inactividad

cronica.®

Tras un comienzo generalmente focal, que puede comenzar en las

extremidades superiores o 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 siendo el
fallo de la funcion respiratoria la causa mas comun de fallecimiento en el

paciente con ELA.1°

2. Cuidador primario: Es aquella persona que asume en mayor o0 menor grado
la responsabilidad de ayudar al paciente a realizar todas las actividades que
éste no puede realizar por si mismo, la mayoria de las veces lleva a cabo
esta funcion sin ningun tipo de apoyo, preparacion y remuneracion
econdmica. De igual modo, el nivel de limitacién del paciente y su etapa de
desarrollo de la enfermedad puede hacer de la labor del cuidado, una
actividad agotadora capaz de desencadenar malestar y estrés, afectando la
salud fisica y mental del cuidador.

De ahi que, el cuidador tiene que enfrentarse a innumerables situaciones
de dificil manejo, toma de decisiones, competencia entre el cuidar y las
metas de su vida personal, ocasionando en multiples ocasiones cambios en
los roles que afectan su calidad de vida, el suefio, el descanso, la actividad

social, emocional, econémica y laboral.!*

2.2 Antecedentes sobre el padecimiento

La historia de esta enfermedad comienza en el siglo XIX cuando Charles Bell
publicd un trabajo donde pretendia demostrar la independencia de las funciones
motoras y sensitivas. Para ello hacia referencia al caso de una paciente que
comenzo6 con una afectacion bulbar y debilidad en el miembro inferior izquierdo,
posteriormente presentando disartria y disfagia hasta extenderse a las cuatro

extremidades, pero sin afectar en ningiin momento la memoria y sensibilidad.

Sin embargo, fue Jean-Martin Charcot (1825-1893), neurdlogo francés que en

1874 describié las caracteristicas clinicas y patoldgicas de la ELA de manera



similar a como se conocen actualmente. Por lo que también es conocida en todo el
mundo como enfermedad de Charcot. La principal caracteristica que observo
Charcot en el microscopio fue la pérdida de neuronas tanto en los nicleos motores
del tronco del encéfalo como en la asta anterior medular, sin afectar a los
encargados de los movimientos oculares. Como consecuencia a esto, se produce
un tipo de atrofia muscular denominada atrofia por denervacion, el adelgazamiento
de las raices anteriores medulares y la pérdida de gruesas fibras mielinicas en los
nervios motores. Ademas, la pérdida de células de Betz localizadas en la corteza

motora cerebral y la degeneraciéon de sus axones.!?

Hoy dia, numerosos estudios realizados sobre la patogenia de la ELA sugieren
gue 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 interactian con las neuronas motoras.

Ademéds, la alteracion de varias funciones fisiologicas como la disfuncion
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
eliminacién defectuosa de proteinas téxicas son considerados puntos clave en la
apariciéon y evolucion de la enfermedad. Se estan estudiando, ademas, factores
ambientales que podrian estar implicados en el proceso de la enfermedad; pero
hasta la fecha, los resultados no muestran la suficiente evidencia para implicar

estos factores en la Esclerosis Lateral Amiotrofica.?

2.3 Epidemiologia

De acuerdo a datos estadisticos de la Asociacibn Mexicana de Industrias de
Investigacion Farmacéutica en el afio 2016 se estimd que existian entre 5y 7 mil
pacientes de Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) en nuestro pais, pero hasta el

momento no hay indicadores de salud en México que puedan corroborar esta cifra

10


http://blog.amiif.org/infografia-dia-mundial-de-la-esclerosis-multiple

debido a la falta de seguimiento a esta y a muchas otras enfermedades. De la
misma forma el Instituto Mexicano del Seguro Social (IMSS), en junio del 2020
menciono que la prevalencia mundial es de 5 a 10 casos por cada 100 mil
personas, y que en nuestro pais hay registrados mas de 6 mil casos con un

promedio de vida entre 50 y 70 afios.!3,

Por dltimo, en un articulo de la pagina Ciencia UNAM nos menciona que en 2019
en la Ciudad de México al menos 160 personas padecen Esclerosis Lateral
Amiotréfica, donde la esperanza de vida para quienes padecen esta enfermedad

en México es de 5 afios.1®

La Asociacién Mexicana de Industrias de Investigacion Farmacéutica'® menciona
que el Sector Salud no cuenta con los recursos necesarios para poder mantener
un registro epidemioldgico adecuado y la atencion que se les ofrece a los
pacientes que sufren esta enfermedad es muy limitada, a pesar de los esfuerzos
de instituciones como el IMSS o el Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia
(INNN), o de organizaciones privadas como la FYADENMAC (Familiares y Amigos
de Enfermos de la Neurona Motora, A.C.) y otras. Se recibe muy poco apoyo
gubernamental y privado para su investigacion. Por ejemplo, el reto del cubetazo
de agua helada “ice bucket challenge” que se hizo viral en redes sociales a
mediados de 2014 y contribuyd para poner una vez mas a la ELA en el ojo publico,

pero se requiere ain mas apoyo.

En México solo se encontré un dato sobre el coste econdmico que implica padecer
ELA. Tovar J'6 a través de la plataforma digital efesalud.com nos menciona que un
problema muy comun al que se enfrentan los pacientes con esta enfermedad es la
preocupacion econdmica, pues mensualmente tratarlos puede alcanzar hasta los

6,000 pesos mensuales.
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2.4 Etiologia

Después de 140 afios de la descripcion inicial de la ELA, la etiologia continta sin
aclararse completamente. Actualmente se puede clasificar como familiar (ELAF) y
esporadica (ELAS). La mayoria de los casos de ELA (90-95%) son esporadicos,
sin una causa genética aparente ni factores de riesgo asociados. El resto de los

casos de ELA (5-10%) tienen una causa genética heredada (ELA familiar).?, 18

Vengoechea-Aragoncillo M.° menciona que la ELAF muestra un comienzo mas
temprano con una edad media de 45 afios, un menor predominio en los varones y
una supervivencia mas corta (1,5 afios de media). Mientras que, la ELAS suele
tener una edad de presentacion que comprende de 58 a 63 afios y presenta mayor
tiempo de supervivencia, mejor calidad de vida y con predominio en la raza
blanca. En general, la enfermedad es muy rara cerca de los 40 afios y después de
los 70 afios. Existe también un tercer tipo de ELA menos comentado, conocido
como Esclerosis Lateral Amiotrofica territorial o Guamenfa, por observarse una

incidencia extremadamente elevada de la enfermedad en Guam.® 18

Para el caso de la ELAF la mayoria de las mutaciones se transmiten de forma
autosémica dominante; el primer gen que se relaciond fue el de la superdxido-
dismutasa 1, pero su alteracion solo explica el 20 % de los casos. En cuanto a la
mutacion del gen para la proteina TDP-43 se ha relacionado con el 10 % de los
casos y con demencia frontotemporal (DFT). Al igual se han descrito 13
mutaciones del gen FUS/TLP que en conjunto explican aproximadamente el 5 %
de los casos. Recientemente se ha correlacionado la sobreexpresion del
hexanucleétido GGGGCC en el gen ubicado en el cromosoma 9 (C9ORF72), con
mayor predisposicion a encontrar en un mismo individuo ELAF y DFT. En la
actualidad se considera esta sobreexpresién como la principal causa genética de
este tipo de ELA.Y
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Como apoyo a la investigacion en un Sitio Web llamado ALSoD se encontré un
registro de datos sobre las variantes genéticas relacionadas con la ELA. Solo

enlistamos aquellos en la categoria de Gen de ELA definitivo.

Tabla 1. Genes relacionados con la Esclerosis Lateral Amiotréfica

Nombre del gen Simbolo
Proteina que contiene valosina VCP
Proteina B y C asociada a VAMP VAPB
Homologo A unc-13 UNC13A
Ubiquilina 2 UBQLN2
TANQUE quinasa de union 1 TBK1
Proteina de union a ADN TAR TARDBP
Superoxido dismutasa 1 SOD1
Profilin 1 PFN1
Optineurina OPTN
Quinasa 1 relacionada con NIMA NEK1
Miembro de la familia de kinesina 5A KIF5A
Ribonucleoproteina nuclear heterogénea Al HNRNPA1
Proteina de unién a ARN FUS FUS
Receptor de EPH A4 EPHA4
Dominio de hélice de hélice en espiral que contiene ||CHCHD10
10

Subunidad compleja C9orf72-SMCRS8 C9orf72
Anexina All ANXA1l

Fuente: ALSoD. Genes en ALSOD. Alsod.ac.uk. [Internet] S.f [Consultado 4 marzo 2021]. Disponible en:
https://alsod.ac.uk/. Elaboracién propia.
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Respecto a la ELAS se presupone un origen multifactorial (Anexo 1), aunque
también entran en juego factores genéticos que producen mutaciones
influenciadas por factores ambientales que terminan produciendo la enfermedad.
El 2% de los casos aparentemente esporadicos presentan mutaciones en el gen
SOD1 y también se han identificado mutaciones en TARDBP. Algunos factores,
como la mayor actividad fisica, se consideran factores desencadenantes de la

enfermedad mas que factores de riesgo. Entre otras causas encontramos:

e Productos neurotéxicos como el tabaco. Cabe destacar que la evidencia es
débil.

e La exposicibn a pesticidas. Se cuenta con dos estudios, pero como
conclusion se define la exposicion a pesticidas como un factor de riesgo
para la ELA, aunque se necesitan estudios de mayor calidad que lo
sustenten.

e Excitotoxicidad por glutamato: El glutamato es el principal neurotransmisor
excitador del sistema nervioso central (SNC), y activa receptores de la
neurona motora llegando a producir una alteracion mitocondrial y se cree
gue su exceso provoca el aumento de concentracion de calcio y este
contribuye a la degeneracion neuronal.

e Estrés oxidativo: Surge de una alteracion entre la generacion de especies
reactivas de oxigeno y su eliminacion, asi como la capacidad del
organismo de repararlas o eliminarlas. En aquellas neuronas que no se
replican provoca un dafo celular que provoca dafio neuronal y el inicio de
una neurodegeneracion.

e Defecto en el transporte axonal/ dafio axonal: Por estrangulamiento de los
axones neuronales. Ya que se han encontrado acumulo de
neurofilamentos y balonamientos axonales.

e Dafio mitocondrial: Las mitocondrias se encargan del mantenimiento
energético de la neurona y el musculo; la regulacion de los niveles de
calcio, la generacion controlada de radicales libres, asi como de la

produccion de la sefial de la apoptosis. En diversos estudios se ha
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demostrado que la excitotoxicidad por glutamato altera el transporte axonal
y provoca dafio mitocondria.

Madero-Jiménez T.2° refiere que en estudios post-mortem de pacientes con
ELA se encontraron inmuno-marcajes relacionados con apoptosis en las
neuronas motoras.

Alteracion en células gliales: astrocitos y microglia. Estos rodean las
neuronas motoras, lo cual puede explicar que la degeneracion de esta
comience de forma focal y se extienda gradualmente a grupos de neuronas

2.5 Fisiopatologia

La unidad basica del sistema nervioso central y periférico es la célula nerviosa o

llamada neurona. Su funcion principal es recibir, integrar y transmitir informacion a

otras células. Estas se componen de tres partes:

Dendritas: Son proyecciones salientes y arborizadas que ayudan en la
recepcion de entrada de sefales, procesan la informacion y la transmiten a
cuerpo celular.

Cuerpo celular (Soma): Contiene el nacleo y almacena el material de ADN.
Axon: Puede tener hasta 1 centimetro de largo y conduce los impulsos a

musculos, glandulas u otras neuronas.

Las células se pueden clasificar de acuerdo con los axones o dendritas que salen

de su cuerpo celular, por lo que su clasificacibn queda como: unipolares,

bipolares, pseudounipolares y multipolares. Donde la neurona motora forma parte

de las multipolares (Anexo 2).%%, 22

En el caso de la ELA, tanto la primera motoneurona (llamada superior o

corticoespinal que se origina en la quinta capa de la corteza motora y desciende a

través del tracto piramidal) como la segunda motoneurona (llamada inferior que se

compone de las células de la asta anterior de la medula espinal y sus homologas
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del tronco del encefalico que inervan los musculos bulbares) se ven afectadas,
produciendo una degeneracion de estas hasta llegar a la muerte neuronal. De esta
forma se produce la pérdida del movimiento voluntario, de la capacidad de

comunicarse, de la deglucién y por ultimo se produce un fallo respiratorio.!8 23

El hecho de que las 6rdenes que proceden desde los niveles superiores del
sistema motor puedan llegar directa e indirectamente a los niveles inferiores, pone
de manifiesto que los sistemas motores no solo estan organizados en serie, sino

también en paralelo.?*

A diferencia de las neuronas, las células musculares responden a los estimulos
gue se generan después de la activacion de un mecanismo contractil. La proteina
miosina y citoesquelética actina abundan en el musculo, siendo componentes

primarios de la contraccion del musculo.

El musculo se divide en tres tipos: estriado, cardiaco y liso. Nos basaremos en el
musculo estriado que constituye la gran masa de la musculatura somatica, este
posee estrias cruzadas. La inervacion de las fibras musculares es vital para la
funcion muscular. Como los axones de las neuronas motoras espinales que
inervan al musculo estriado se ramifican para llegar a varias fibras musculares, la
cantidad mas minima de musculo puede contraerse como respuesta a la exitacion
de una sola neurona motora. Cada neurona motora y las fibras musculares que

inerva constituyen una unidad motora (Anexo 3).%!

Los musculos que controlan los movimientos finos estan formados por unidades
motoras pequefias, es decir, una neurona motora estimula unas pocas fibras
musculares (de 2 a 30). Por ejemplo, los musculos de la laringe tienen 2 o 3 fibras
musculares por unidad motora y los masculos que controlan movimientos oculares
pueden tener entre 10 a 20 fibras musculares por unidad motora. Por otra parte,
los musculos que controlan movimientos gruesos tienen gran cantidad de fibras

musculares por unidad motora. Por ejemplo, los musculos biceps braquial y
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gastrocnemio, que poseen alrededor de 2000 a 3000 fibras musculares en algunas

de sus unidades motoras.?®

Motoneuronas superiores: La corteza motora es la region del cerebro donde
pueden ser provocados movimientos por estimulos eléctricos. En esta hay grupos
de neuronas que controlan la contraccion de los musculos individuales. Las
motoneuronas corticales contribuyen con axones que coinciden en la corona
radiata y descienden por el brazo posterior de la capsula interna, los peddnculos
cerebrales, la protuberancia ventral y la médula. Estas fibras constituyen los
tractos corticoespinal y corticobulbar, donde, en conjunto se conocen como fibras

de la neurona motora superior.

En la medida que descienden por el diencéfalo y el tronco encefélico, se
comienzan a separar para inervar los nucleos motores extrapiramidales y los
nervios craneales. Las motoneuronas del tronco encefalico reciben informacion
tanto de fibras corticobulbares cruzadas como de fibras corticobubares sin cruzar.
En la médula ventral, las fibras corticoespinales restantes se organizan en un
segmento de forma piramidal en su seccion trasversal que se le denomina tracto
piramidal. En el extremo inferior de la medula, la mayoria de las fibras se decusan;
donde la mayor parte de estas descienden como fibras cruzadas en el tracto
corticoespinal lateral de la medula espinal (Anexo 4).

Neuronas motoras inferiores: Son la via final para todos los movimientos
voluntarios. Por lo que el dafio a estas 0 sus axones causa debilidad de los
musculos inervados, reduccion del tono muscular y el deterioro o pérdida de los
reflejos tendinosos profundos. Estos ultimos dependen de las motoneuronas alfa,

de los husos musculares y de las motoneuronas gamma.??
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2.6 Tiposy clasificacion

Actualmente se distinguen varias formas clinicas de clasificar la ELA por ejemplo

la Fundacion Luzén?® sefiala en su pagina que la Sociedad Espafiola de

Neurologia establece dos tipos de ELA en funcién de la regiéon donde se originan

los sintomas, siendo de origen bulbar o espinal.

Esclerosis Lateral Amiotréfica Bulbar: En estos casos comienza afectando
primeramente las neuronas motoras en el tronco del encéfalo. Se altera la
musculatura del cuello, cara, lengua, faringe y laringe. La pronunciacion de
las palabras se hace cada vez mas dificil (disartria) asi como la presencia
de un trastorno de la deglucion (disfagia) que comienza al principio con
liquidos y posteriormente también de sdlidos. La hipersialorrea también es
habitual en esta fase. Este tipo de esclerosis se manifiesta en alrededor del

25% de los pacientes.

Esclerosis Lateral Amiotrofica Espinal o Medular: En este caso, el inicio de
la enfermedad se produce en la medula espinal y se manifiesta
generalmente con la pérdida de fuerza y debilidad de las extremidades, al
principio en una extremidad y mas tarde la afectacidn se extiende a la
extremidad contralateral hasta que se hace simétrica a las 4 extremidades.
Sin embargo, a lo largo de la evolucion de la enfermedad cerca de un 80%
de los pacientes terminara desarrollando signos y sintomas bulbares. Este
tipo representa el 65 % a 70 % de los casos. El pico de edad de comienzo

es de 58 a 63 afios.!8 26.27

Por su parte, Chiner-Vives E y Hernandez-Carcereny C.3! mencionan una tercera

forma de inicio siendo esta la afectacidon de los musculos respiratorios (inicio

respiratorio), que produciria ahogo en mayor o menor medida, y que suele ser mas

evidente cuando el paciente se tumba en la cama o en el sofa, necesitando elevar

la cabecera de la cama con varias almohadas (comunmente llamado ortopnea).
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En raras ocasiones, la afectacién respiratoria es la manifestacion y el motivo de

consulta inicial en ausencia de sintomas bulbares y de extremidades

(aproximadamente 5% de los casos), pero de serlo, conlleva un peor pronéstico,

con una supervivencia francamente reducida.

Actualmente existen varias formas clinicas en funcibn de la semiologia

predominante de la ELA. A continuacion, se hard una breve descripcion:

Forma clasica de Esclerosis Lateral Amiotrofica: Es la méas frecuente.
En este tipo de ELA aparecen sintomas de afectacion de las neuronas
motoras superiores e inferiores, suele iniciarse en las extremidades
superiores y progresar en poco tiempo a la demas musculatura, incluyendo
la bulbar.18 2°

Atrofia Muscular Progresiva (AMP): Aparecen Unicamente sintomas de la
neurona motora inferior, la progresiéon de la enfermedad suele ser mas
lenta, documentdndose casos de hasta 15 afios de evolucion. Es mas

comun en varones que en mujeres.’: 28

Esclerosis Lateral Primaria (ELP): Es la segunda mas frecuente de
presentarse en casos de ELA. Se presenta un deterioro de la neurona
motora superior y de sus vias corticoespinal y bulbar. Su evolucion es
menos agresiva que las demas formas clinicas. Por lo que presenta mayor
esperanza de vida (mas de 5 afos). Sin embargo, muchos de estos
pacientes desarrollan signos de lesion de la neurona motora inferior

después de muchos afios de haber comenzado la enfermedad.

Pardlisis Bulbar Progresiva: Se manifiesta de entrada por un sindrome
bulbar (disartria, disfonia, disfagia), con signos de neurona motora inferior
bulbar (atrofia de la lengua y fasciculaciones linguales) acompafados de
labilidad emocional y signos de liberacién de la via corticoespinal en las
extremidades (hiperreflexia, espasticidad). El tiempo de evolucion y
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supervivencia es de uno a dos afios. La mayoria de estos pacientes llegan

a desarrollar la forma clasica de ELA.17-2°

La Asociacion Espafiola de Esclerosis Lateral Amiotréfica (adELA)? publico en su
pagina el 16 de agosto de 2021 una investigacion sobre un equipo de cientificos
de los Institutos Nacionales de Salud (NIH) y la Unidad de Servicios Uniformados
(USU) en el que se menciona descubrieron una nueva forma de ELA que empieza
a manifestarse en la infancia, esta progresa de forma mas lenta y esta vinculada a
un gen denominado SPTLC1, que forma parte del sistema de produccion de grasa

del cuerpo.

Los hallazgos preliminares de esta investigacion sugieren que, si se silencia la
actividad de SPTLC1 genéticamente, se podria combatir eficazmente este tipo de
ELA. En los pacientes incluidos en este estudio, los sintomas iniciales fueron
caminar de puntillas o la espasticidad y se iniciaron cuando tenian cuatro afios. Al
terminar el trabajo habian vivido entre 5 y 20 afios mas que los pacientes adultos.

El equipo de investigadores descubrié que 11 de estos pacientes tenian ELA y que
la enfermedad se relacionaba con variaciones en la secuencia de ADN de
SPTLC1, un gen que interviene en la produccién de una clase diferente de grasas
llamadas esfingolipidos. Aungque en los analisis de sangre de los pacientes no se
encontraron signos de esfingolipidos dafiinos, al examinar de nuevo las muestras,
los cientificos observaron que los niveles de esfingolipidos tipicos eran
anormalmente altos. Esto sugirié que las mutaciones de la ELA mejoraron la
actividad de la SPT. En otra serie de experimentos los investigadores demostraron
gue las mutaciones que provocan esta enfermedad impiden que otra proteina, la
ORMDL, inhiba la actividad de la SPT.
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2.7 Signosy sintomas

El inicio de los sintomas puede variar enormemente de unos pacientes a otros y
dependen de la gravedad y la localizacion del dafio en las motoneuronas, los
estadios iniciales de la ELA no responden a un patrén clinico Unico y definido, sino
gue se caracterizan por una gran variabilidad clinica; es decir, progresa de manera

diferente en cada parte del cuerpo.19 30

A lo anterior se debe agregar que la variabilidad en la presencia de los sintomas
iniciales da lugar a que, por un lado, el paciente suele tardar en acudir a consulta,
y por otro, debido a la baja incidencia de la ELA muchos profesionales del area de
la salud no la tienen en consideracién dentro de sus diagndésticos, ya que existen
multitud de enfermedades mas prevalentes que producen signos y sintomas

similares a este padecimiento.?®

Esta enfermedad solo ataca a las motoneuronas, por lo que los sentidos no se ven
afectados. Ademas, no afecta tampoco a las funciones de los esfinteres de la
vejiga o el recto, asi como de los musculos de los ojos. Al igual, permanecen
intactas las funciones musculares autométicas como el corazon y los intestinos.
Por si misma, la enfermedad no produce dolor, aunque puede darse en fases
avanzadas de la enfermedad debido a los calambres musculares o la

inmovilidad.10: 18

Su caracteristica clinica principal es la debilidad muscular que avanza hacia la
paralisis, extendiéndose de unas regiones corporales a otras. En la mayoria de los
casos los sintomas de la ELA comienzan con una debilidad en una extremidad
(afectacion espinal), generalmente de forma asimétrica. No obstante,
independientemente de como inicie la enfermedad, cerca del 80% de los pacientes

terminan desarrollando signos y sintomas bulbares.*? 3!
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e Signos de la afectacion en la neurona motora superior

La afectacion de las neuronas motoras corticales (superiores) se manifiesta con:
Lentitud de movimiento, falta de coordinacién, destreza manual deficiente y rigidez
con relativamente poca debilidad. También como consecuencia de la ausencia de
relajacion de los musculos antagonistas, aumenta el tono muscular en estos
musculos, provocando espasticidad. Por ejemplo, marcha espéstica con pérdida
del equilibrio o el fendmeno de navaja, que consiste en que al forzar extensién de
la articulacion del codo o de la mufieca, se encuentra una resistencia anormal al
inicio que luego cede bruscamente. En las extremidades superiores predomina en

los flexores y en las inferiores en los extensores.

De igual forma, los reflejos musculares profundos, regulados por el arco reflejo
miotatico a nivel medular, quedan liberados a consecuencia de la pérdida del
control por parte de la neurona motora cortical, dando lugar a un estado de
hiperreflexia. Entre los reflejos patologicos mas presentes se encuentran: El signo
de Babinski, el signo de Hoffman, reflejo palmomentoniano, clonus rotuliano y

aquileo (Anexo 5).

La labilidad emocional consiste en la presencia de episodios de risa o de llanto de
forma incontrolada, ante minimos estimulos emocionales o incluso sin una causa
aparente. También se puede encontrar disartria espastica, tension vocal de habla
lenta y disfagia que produce tos o asfixia. Este es un hallazgo frecuente en la ELA
cuando hay afectacion de la musculatura bulbar e implica la liberacién de las vias

corticobulbares por lesiéon de la neurona motora cortical. 19 2% 32

e Signos de afectacién en la neurona motora inferior

La afectacién de las neuronas motoras medulares (inferiores) se manifiesta con:
Debilidad muscular, atrofia muscular, debilidad de la mano, debilidad del brazo

proximal, debilidad muscular del pie e inestabilidad del tobillo que da como
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resultado tropiezos y caidas. Otro sintoma son las fasciculaciones, estas son
contracciones espontaneas de un conjunto de fibras musculares inervadas por una
misma neurona motora, se deben a alteraciones de la excitabilidad de la
membrana de la neurona motora inferior o de su axén. Son facilmente observables
a simple vista frecuentemente en brazos, pantorrillas, térax y abdomen de los

pacientes con ELA.

Otro sintoma comudn en estos pacientes son los calambres musculares que son
contracciones dolorosas involuntarias sostenidas de los musculos con una
duracion de 30 a 45 segundos. Pueden afectar a cualquier musculo (cuello,
mandibula, manos, brazos, abdomen, muslos). Finalmente, la reduccion o pérdida
de tono muscular (hipotonia o atonia) y la ausencia de reflejos miotaticos
(arreflexia) son caracteristicas de las pardlisis periféricas. Se debe agregar
también que se presenta disartria y disfagia que resulta de la debilidad de la
lengua o del constrictor de la faringe con la interrupcion de la fase de la deglucion.
Se manifiesta como tos y atragantamientos con los alimentos, liquidos o

secreciones como la saliva o el moco.2® 32

Segln Zapata-Zapata CH et al.!” Muchos pacientes con ELA presentan sintomas
de déficit cognitivo, conductual y comportamental en el espectro de la demencia
frontotemporal; estos son principalmente disfuncién ejecutiva, irritabilidad, cambios
de la personalidad con impulsividad y mal reconocimiento de la enfermedad; la
apatia, la desinhibicion y el mal control social también hacen parte de este

espectro.

A continuacion, se presenta una tabla con recapitulacion de los signos y sintomas

mas comunes.
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Tabla 2. Signos y sintomas de la Esclerosis Lateral Amiotrofica

Sintomas Motoneurona Superior | Sintomas Motoneurona Inferior
(cortical) (Espinal o bulbar)
Labilidad Sindrome seudo-bulbar | Debilidad | Debilidad en manos y pies
emocional | con episodios | muscular | para la dorsiflexiébn (pie
incontrolables de caido).
bostezo, risa y llanto Debilidad al elevar el
desencadenados por brazo, a nivel de la boca o
estimulos minimos e por encima de la cabeza,
inclusive sin causa lo cual puede producir
aparente. Dicho sindrome dificultad al bafarse o
se puede manifestar vestirse. A nivel de
tanto al inicio como en el miembros  inferiores la
desarrollo de la debilidad puede producir
enfermedad. dificultad al levantarse del
suelo, tropiezos y caidas
Espasticidad | Signo de navaja: Al Atrofia | Principalmente se puede
examinar movimientos de dar en las  manos
flexo-extensién a nivel de (interéseos, eminencia
codo, mufieca, rodilla 'y tenar), piernas y lengua
tobillo se encuentra una que aumenta
resistencia anormal al progresivamente con el
inicio, que luego cede avance de la enfermedad
bruscamente. hasta que se generaliza.
Se da por la pérdida de las
fibras musculares
producida por la
denervacion.
Reflejos Signos de Hoffmann y | Calambre | Se manifiestan en
patolégicos | Rossolimo, Signo de S cualquier musculo y se

Babinski, Reflejo

desencadenan con una
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palmomentoniano,
Clonus rotuliano y
Aquileo.

contraccion minima, por
ejemplo, al realizar el

examen fisico.

Torpezay
lentitud

Dificultad de movimiento
de la extremidad vy
pérdida de destreza de

movimientos finos.

Disartria
y disfonia

Debilidad en los musculos
faringeos,  generalmente
se manifiestan con
episodios de ahogo, tos,
habla confusa, ronquidos y
sialorrea. También se
afecta el proceso de

deglucion.

Hiperreflexia

Reflejos exagerados. Por
ejemplo: reflejo rotuliano
produciendo respuestas
multiples, puede generar
reflejos musculares en
donde normalmente no
existen, también existe
disfuncion hacia otros
musculos, por ejemplo, al
percutir el reflejo
rotuliano, puede producir
una contraccion de los
musculos aductores o la

extremidad contralateral.

Hipotonia

y
arreflexia

Existe perdida de tono
muscular y la ausencia de
reflejos miotaticos,

Son caracteristicas de las
pardlisis periféricas. Se
pueden observar en
formas de atrofia muscular

primaria.

Fuente: Torres-Rivadeneira AC. La rehabilitacion respiratoria en esclerosis lateral amiotrofica: Revision
sistematica [Internet]. Quito: Pontificia Universidad Catdlica del Ecuador, 2020 [Consultado 01 febrero 2021];
pp. 15-17. Disponible en: http://repositorio.puce.edu.ec/handle/22000/18474
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2.8 Pruebas complementarias para el diagnostico

Al no existir una unica prueba especifica para diagnosticar la ELA, se debe realizar
un diagnostico diferencial, mediante la realizacion de la historia clinica, un examen

clinico y una serie de pruebas que descarten otras enfermedades.

Las enfermedades que pueden llevar un diagnéstico erroneo son: hernia discal/
compresion medular, radiculopatias diabéticas, miopatias, polineuropatias o
neuropatias sensitivo motoras hereditarias, sindrome de Guillain-Barré, canal
lumbar estrecho, artrosis/periartritis, osteoporosis, esclerosis multiple, paraparesia
espatica familiar, entre otras. Por lo que el tiempo que transcurre entre la aparicion

de los primeros sintomas hasta el diagnéstico es de 9-14 meses.?® 33

2.8.1 Electromiografia

La principal prueba en el proceso diagndstico es la electromiografia (EMG), que
analiza la contraccidon muscular y la inervacion de sus fibras. Cuando en la
electromiografia se observa afectacion de la fibra muscular por su propia

patologia, se podria descartar el diagnostico de ELA.*?

La electromiografia se define como la disciplina relacionada con la deteccion,
analisis y uso de la sefial eléctrica que se genera cuando un musculo se contrae.
Existen dos técnicas de EMG: la invasiva y la de superficie (Anexo 6). La EMG
invasiva logra obtener el registro del potencial de accién generado por una unidad
motora en particular. Para esto, se inserta un electrodo a nivel intramuscular por

medio de agujas, método conocido como “fine wire”.
Las ventajas son que evalla musculos profundos y pequefios, detecta la actividad

eléctrica de zonas o fasciculos de musculos especificos. Sus desventajas son que

puede provocar molestias durante la insercion de la aguja. De igual forma otra
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desventaja es la poca repetividad de la evaluacién, ya que es muy poco probable

colocar el electrodo en la misma zona muscular a la del estudio anterior.2®

Por su parte, la EMG de superficie permite estudiar la actividad bioeléctrica del
musculo mediante el registro de las diferencias de potencial registradas en la
superficie de la piel. Se basa en el uso de electrodos superficiales alambricos o
inalambricos que son ubicados directamente sobre la piel del madsculo que se
quiere evaluar. Si bien esta técnica no es capaz de captar la sefial de una sola
unidad motora, se utiliza para el estudio del comportamiento promedio de un
musculo o grupo muscular. Esta ha sido la ayuda mas util para el diagndstico y
seguimiento de pacientes con enfermedades de las neuronas motoras.”: 25

Las ventajas de la EMG superficial es que no provoca molestias musculares y la
ubicacion de los electrodos es facilmente reproducible. Mientras que una

desventaja es la interferencia de la sefial por musculos adyacentes.?®

2.8.2 Neuroimagenes

Su principal papel es descartar otras causas de un sindrome piramidal. No existe
un patrén en las imagenes radioldgicas especifico para la ELA y en estos
pacientes las neuroimagenes son generalmente, normales. Sin embargo, a
medida que avanza la enfermedad, la resonancia magnética puede mostrar atrofia
cortical de predominio frontotemporal y en el segmento anterior de la médula
espinal. En la resonancia magnética convencional se ha descrito clasicamente
hiperintensidad del tracto corticoespinal en las secuencias T2 y FLAIR, al igual que

hipointensidad en la corteza precentral.’

Asimismo, otros estudios también incluidos son las radiografias de craneo,
tomografia axial computarizada (TAC), tomografia por emision de fotdn unico
(SPECT), tomografia por emisién de positrones (PET), las cuales deben realizarse
con el fin de excluir otros diagndsticos y para descartar anomalias del cerebro o

medula 6sea.3?
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2.8.3 Estudios de laboratorio

Los estudios de laboratorio clinico ayudan a descartar otros trastornos que pueden
simular sindromes de las neuronas motoras, comorbilidades y complicaciones de
la enfermedad. Se recomiendan los siguientes: hemograma, reactantes de fase
aguda, pruebas de funcion renal, hepética y tiroidea, electrélitos, electroforesis de

proteinas y perfil glucémico.

2.8.4 Estudios genéticos

Las pruebas genéticas no se solicitan de rutina en pacientes con ELA, pero se
debe solicitar la asesoria genética en casos de ELAF o de enfermedad de inicio

juvenil.t’

2.8.5 Otras pruebas

Algunos estudios requeridos pueden ser: estudios del liquido cefalorraquideo, de
histopatologia, biologia molecular, biopsias musculares (cuando se sospecha de

miopatia).? 7

Actualmente se estan usando dos estudios méas sobre la neurona motora. El
primero es los biomarcadores objetivos de lesion de NMS que pueden ser criticos
para el diagnéstico de ELA, ya que los posibles trastornos como la neuropatia
motora multifocal, la enfermedad de Kennedy y la atrofia muscular espinal de inicio
en adultos, pueden presentarse como sindromes puros de neurona motora

inferior.

Finalmente, el segundo es llamado biomarcadores de disfuncion de motoneurona
inferior: Los estudios de conduccion nerviosa, que miden la amplitud del potencial

de accién muscular compuesta (CMAP), pueden ser relativamente insensibles
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para evaluar la degeneracion de la neurona motora inferior, debido al proceso de

reinervacion.3*

2.9 Algoritmo de diagnostico

Con el objetivo de estandarizar el diagnéstico de la ELA un grupo de expertos,
convocados por la Federacion Mundial de Neurologia, unificaron su experiencia
para valorar cuales de las ya conocidas caracteristicas de la enfermedad eran

indispensables para su diagndéstico.®®

En 1990 la Federacion establecié los criterios diagnésticos conocidos como
Criterios de El Escorial (Anexo 7). De acuerdo con estos criterios el diagnostico de
ELA requiere signos de neurona motora superior, signos de neurona motora
inferior, y curso progresivo. Los criterios de El Escorial siguieron vigentes hasta su
revision en 1998, momento en el que se establecen los criterios Arlie o Criterios de
El Escorial Revisados (CEER) (Anexo 8).18

En los criterios de “El Escorial Revisados” el diagnéstico de ELA se basa en su
aplicacion, para determinar la presencia de enfermedad de la neurona motora
superior (NMS) evidenciada clinicamente y de la neurona motora inferior (NMI)
demostrada clinica o electromiograficamente; los pacientes se clasifican de
acuerdo con el niumero de regiones corporales afectadas de un total de cuatro:

bulbar, cervical, toracica y lumbar.’

Ahora bien, estos criterios, tienen como principal desventaja que exigen un alto
grado de diseminacion e intensidad de las lesiones de MNS y MNI. El diagnosticar
la enfermedad solo cuando los signos clinicos y electromiograficos se encuentran
tan diseminados, lo cual ocurre en etapas relativamente avanzadas, lo que limita
considerablemente la posibilidad de diagnosticar precozmente la ELA. Estos
criterios tienen baja sensibilidad, e incluso se sabe que muchos pacientes mueren

sin llegar a cumplirlos; por esta razon, los CEER fueron modificados en el 2008
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con el algoritmo de Awaji-Shima (Anexo 9), en el que se hicieron algunos cambios,

pero se mantuvieron los principios de los criterios CEER.

En dicho algoritmo se clasificé la certeza diagndstica en tres categorias:
Clinicamente posible, clinicamente probable y clinicamente definida; los criterios
de Awaji-Shima tienen mayor sensibilidad (81 % versus 62 %), e igual
especificidad (95 %) que los CEER.17: 35

Por otro lado, la ELA presenta una progresion aleatoria y varia mucho de unas
personas a otras. Para determinar la progresion de la enfermedad es necesario
establecer un punto de referencia, por medio de escalas de medicion de
resultados. Por lo que el personal de enfermeria es fundamental para asegurar la
continuidad de los cuidados, realizando un adecuado seguimiento. La valoracion al
paciente es imprescindible para decidir la necesidad de trasladar al enfermo al
hospital, y es de gran importancia trabajar en equipo junto a los demas

profesionales.'? 18

De manera que, para realizar una buena evaluacién 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) (Anexo 10y 11), que evalla por areas la discapacidad

en actividades de la vida diaria del paciente.°

2.10 Tratamiento

Como previamente se ha descrito, esta patologia impacta de forma negativa al
estilo de vida del enfermo y de las personas con las que convive, por lo que es
importante realzar un adecuado abordaje, tanto farmacolégico como no
farmacoldgico. La finalidad del tratamiento es conseguir prolongar la vida de los

pacientes y mantener su calidad de vida.?8 34
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Por el contrario, Fernandez-Mendoza LE®® aporta que, en estos enfermos, el
tratamiento curativo debe ser sustituido por un enfoque paliativo. El objetivo
fundamental del tratamiento paliativo es preparar para la muerte, tanto al enfermo
como a sus familiares. Lamentablemente, no siempre se logra, debido al

desconocimiento de la conducta a seguir con estos pacientes.

2.10.1 Farmacologico

Riluzol. Es un Unico medicamento aprobado y comercializado para el tratamiento
de la ELA, fue aprobado en 1996, a pesar de que se ha demostrado solo prolonga
la vida o el tiempo de instauracion de la ventilacion mecanica de 2-3 meses. La
dosis recomendada es de 50 mg cada 12 horas por via oral. Sin embargo, cuando

la via oral esta comprometida, se emplea Teglutik® solucion oral.

Cabe sefalar que el mecanismo de accion del riluzol se basa en el bloqueo de los
canales controlados por voltaje en las neuronas presinapticas, lo que se traduce
en una reduccion de la transmision del glutamato. Este medicamento se absorbe
rapidamente via oral donde sus concentraciones plasmaticas maximas se
alcanzan de 60 a 90 minutos posterior a su administracion. Se absorbe alrededor

del 90% de la dosis.?? 33 37

Ademas, se distribuye ampliamente por el organismo y ha demostrado atravesar la
barrera hematoencefalica. Su union a las proteinas plasmaticas es de un 97%
aproximadamente donde se une principalmente a la albumina sérica y a las
lipoproteinas. Es metabolizado por el citocromo P450 y su semivida de eliminacion

varia entre 9 y 15 horas. Se elimina principalmente por orina.

El riluzol presenta un efecto terapéutico ligero en la funcién bulbar y de
extremidades, sin embargo, no hay evidencia de que ejerza un efecto terapéutico
sobre la funciéon motora, pulmonar, fasciculaciones o en la etapa tardia de la ELA.
La American Academy of Neurology considera que el riluzol prolonga la
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supervivencia en pacientes con diagndstico definitivo o probable, sin tragueotomia
y con sintomas de menos de 5 afios de evolucién de acuerdo con los criterios del

Escorial.33

Asi mismo, la seguridad y eficacia del medicamento, solo se ha estudiado en la
ELA; por lo tanto, no debe ser usado en alguna otra forma de enfermedad de la
neurona motora. Como contraindicaciones tenemos que no debe ser usado en
pacientes con antecedentes de reacciones de hipersensibilidad a los
componentes, pacientes con enfermedad hepatica o con concentraciones basales
de transaminasas superior a 3 veces el limite superior del rango normal, asi como

en el embarazo y la lactancia.®®

Por dltimo, algunos efectos adversos que se han descrito son: astenia, nauseas,
cefalea y elevaciones de los niveles de transaminasas, diarrea, dolor abdominal,

vomito, mareos dolor, somnolencia y parestesias.?®

Para 2019 segun la Fundaciéon Luzén?® se han investigado mas de 60 moléculas
como posible tratamiento para la ELA. Unicamente Masitinib oral y Edaravone de

forma intravenosa estan cerca de presentar beneficio para estos pacientes.

Edaravone. Fue aprobado en 2017 por la FDA, actualmente en Europa no se
encuentra aprobado. Este medicamento actla eliminando radicales libres en
exceso, por lo cual, los efectos del estrés oxidativo disminuyen, impidiendo asi el
deterioro celular. Sin embargo, se desconoce su efecto sobre la duracion de la
vida. Se administra por infusion intravenosa diariamente durante dos semanas al
mes. Sus efectos secundarios son moretones, dolor de cabeza y dificultad para

respirar.29 38 39

La semivida del farmaco es de aproximadamente 4,5-6,0 horas, lo que sugiere que
la administracibn mas frecuente podria tener algin beneficio, sin embargo, se

necesitan mas estudios al respecto. La mayoria de los pacientes en los estudios
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mencionados utilizaban riluzol como tratamiento de base por lo que el uso de

ambos farmacos se puede utilizar.3

Ademas de los medicamentos anteriores, existen otros farmacos que se usan para
diferentes sintomatologias de la enfermedad permitiendo mantener la calidad de

vida del paciente el mayor tiempo posible.!®

— Espasticidad: El farmaco de referencia es el baclofeno oral (dosis creciente
a partir de 5 mg/8 h), aunque en administracién intratecal es mas eficaz en
términos de control del dolor y mejora de la calidad de vida de los
pacientes. Como alternativa al baclofeno oral también se han utilizado
tizanidina (6-24 mg/dia), gabapentina (900-2.400 mg/dia), memantina (10-
60 mg/dia), dantroleno (25-100 mg/dia), tetrazepam (100-200 mg/dia) y
diazepam (10-30 mg/dia), aunque no se han estudiado especificamente en

pacientes con ELA.

— Sialorrea: Se utilizan farmacos con efectos anticolinérgicos y, en patrticular,
a la amitriptilina, a pesar de que no se disponen de estudios especificos al
respecto. Normalmente se inicia con dosis bajas nocturnas y se ira
subiendo a 10-25 mg/8 h, aunque en ocasiones pueden requerirse dosis
superiores (hasta 50 mg/8 h). Una alternativa a la amitriptilina es el uso de
un anticolinérgico como la atropina en gotas al 0,5--1% de administracion
sublingual (3-4 veces al dia), es especialmente recomendado en pacientes
gque ademas de sialorrea sufren sequedad de boca, debido a la corta

duracién de su accion.

Otro tratamiento para la sialorrea son las infiltraciones de toxina botulinica
en las glandulas submandibular y parotidea, sin embargo, hay que tener
precaucion de no infiltrar musculatura del suelo de la boca, ya que puede
empeorar la sintomatologia bulbar o la radioterapia de las glandulas

salivales.?9 40
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— En caso de sintomas psiquiatricos como depresion o ansiedad se
recomienda: amitriptilina, los inhibidores de la recaptacion de serotonina
(fluoxetina, paroxetina, escitalopram, citalopram) o mirtazapina a las dosis
habituales. El antidepresivo por utilizar y las dosis se adaptaran para cada
paciente de manera individualizada en funcién del deterioro cognitivo, edad,
otras patologias. La mirtazapina suele ser mejor tolerada en las fases mas

avanzadas de la ELA que la amitriptilina.

— En insuficiencia respiratoria o bulbar falla la expectoracién lo que provoca
acumulacion de secreciones, por lo que se ha sugerido el empleo de
farmacos mucoliticos como la guaifenesina o la N-acetilcisteina en dosis de
200-400 mg/8h, o broncodilatadores como el bromuro de ipratropio o la
teofilina. En cuanto a mucoliticos solo se recomiendan los dispositivos

insufladores/exsufladores o los humidificadores ambientales.

— Labilidad emocional: El uso de dextrometorfano/quinidina (20/10 mg) asi
como antidepresivos triciclicos (amitriptilina en dosis de 50-75 mg/dia) y con
inhibidores de la recaptacion de serotonina (citalopram, fluvoxamina).

— Dolor y calambres: Para su tratamiento se recomienda usar el escalonado
de la OMS, comenzando por AINES y analgésicos menores hasta llegar a
los opiaceos. En cuanto al tratamiento para los calambres y las
fasciculaciones se recomienda sulfato de quinina como primera eleccion,
baclofeno como segunda eleccion y tizanidina, gabapentina o dantroleno

como tercera eleccion.

— Insomnio y fatiga: Para el insomnio se recomienda amitriptilina, mirtazapina
0 zolpidem. Asimismo, para el tratamiento de la fatiga se obtiene una

respuesta favorable con el uso de modafilino.
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— Para la enfermedad por reflujo que suele aparecer por la afectacion
diafragmatica a nivel del esfinter esofagico inferior, se recomienda

metocloplamida, omeprazol.

— Estrefiimiento: Se presenta no por la ELA; sino por la inmovilidad intestinal
y el tratamiento farmacologico. Primero se recomiendan medidas como la
dieta o fibra; mientras que en las fases avanzadas pueden requerirse
medicamentos como sendésidos, bisacodilo, lactulosa, lactitol, supositorios

de glicerina o enemas.?®

Dentro de los tratamientos naturales encontramos la vitamina E, asi como;
vitamina C, carotenos, flavonoides, resveratrol, curcuma, Co-enzima Q10,
melatonina. Ademas, la organizacion ALS Worldwide ha recomendado el uso de
altas dosis intramusculares de metilcobalamina (B12) ya que prolonga

significativamente la supervivencia y retrasa la progresion de la ELA.10 40. 41

2.10.2 No farmacolégico

Por otro lado, existen tratamientos tales como: rehabilitacion neuropsicologica,
fisioterapia, logopedia, y terapia ocupacional, que pretende mejorar su adaptacion
al entorno y aumentar la autonomia del paciente. En particular, los fisioterapeutas
cuentan con diferentes formas de tratamiento en funcién de la afectacion vy

limitacién que presente el paciente.'® 42 Por ejemplo:

e Cinesiterapia: Trata de mantener los recorridos articulares, prevenir la
aparicién de deformidades o articulaciones congeladas y potenciar el tono y

fuerza muscular.

e Fisioterapia respiratoria: Evitar la acumulacion de flemas y retrasar la

ventilacion asistida.

e Electroterapia: Funciona como analgesia
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e Ergoterapia- ayudas técnicas: Son aparatos o utensilios disefiados y
adaptados a cada paciente para que alcance la maxima independencia con
el minimo esfuerzo en actividades como alimentacion, higiene, marcha o
movilidad.

e Hidroterapia: Su finalidad es conseguir mayor movilidad articular
realizando ejercicios de fuerza y movilidad con la resistencia del agua a los
movimientos. Asi como relajacion muscular y sedacion de dolores.

e Logopedia: Potencia aspectos motores del habla como la respiracion,
fonacion, resonancia y articulacion. Cuando estos ya se encuentran
comprometidos se ofrecen sistemas aumentativos o alternativos de

comunicacién que complemente o sustituyan el lenguaje oral.3!

2.10.3 Ultimas actualizaciones sobre el tratamiento a la

Esclerosis Lateral Amiotroéfica

Existen multitud de grupos de investigacion en los paises desarrollados, asi como
en paises emergentes como China o India, que estan dedicando sus esfuerzos a
desgranar la problemética de esta patologia. En estos ultimos afios, han aparecido
nuevas investigaciones en paginas oficiales como: ELA Andalucia, Fundela, Gila,
Clinicaltrials.gov y Adela. Por lo que realizamos una sintesis de la informacién

encontrada.?®
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Tabla 3. Actualizaciones sobre el tratamiento a la Esclerosis Lateral

Amiotroéfica

Terapia con
células

madre

A pesar de que existen trabajos de investigacion con esta
terapia ain no se determina los mecanismos de actuacion de las
células madre, ademas que no tener claro cuales utilizar
(medula 6sea, grasa, pulpa dentaria, entre otras), ni la via de
administracién mas idénea.®®

Es importante recalcar que las células madre tiene el potencial
de diferenciarse en células de soporte como los astrocitos,
oligodendrocitos o microglia que se les atribuye la disminucion
de la degeneracion de neuronas motoras, producir factores de
crecimiento y citosinas antiinflamatorias, asi como de amortiguar

el exceso de glutamato.®*

Terapia

génica

Permitiria sustituir el gen modificado por uno normal,
restableciendo su funcion. Sin embargo, aun no se logra realizar

esta meta a aquellos tejidos donde ejerce su accién el gen.*!

Tratamiento

quirdrgico

Se realiz6 un estudio a 13 pacientes con manifestacion de ELA
de forma bulbar y espinal mediante un trasplante de epiplon a la
superficie anterior, lateral y posterior de la medula oblongada y
en 5 un trasplante adicional a nivel C5-C6. Se observd una
mejoria neurologica desde el primer dia y mayor conforme iba
pasando el tiempo. Cabe destacar que los investigadores
sefialan que actualmente 2 pacientes con 8 y 12 meses de
evolucion posoperatoria han mejorado un 90% sus sintomas de

forma bulbar.3®

Farmacos

multidiana

Con el fin de encontrar una estrategia terapéutica eficaz, surge
la idea de utilizar farmacos multidiana para el tratamiento de
patologias multifactoriales. Existe un estudio realizado en 2019,
donde se demuestra que la combinacion de inhibidores produce

un efecto sinérgico en la neuroproteccion celular.*
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Melatonina

En lo que se refiere a su papel antioxidante, actuaria ayudando
a disminuir un tipo de dafio celular llamado estrés oxidativo,
evento estrechamente relacionado con el desarrollo y progresion
de la ELA caracterizado por una produccion excesiva de
moléculas oxidativas toxicas.

Un estudio de 1622 pacientes donde 18 tomaban melatonina
arrojo los siguientes datos: De los 18 consumidores de
melatonina, 4 (22,2 %) murieron durante los estudios. De los no
consumidores fallecieron 1360 (75,1 %) asi como la progresion
de la enfermedad, medida por una escala de -calificacién
funcional de ELA estandarizada (ALSFRS-R), fue
significativamente mas lenta entre los consumidores de
melatonina que entre los no usuarios.

Los investigadores sefalaron que el estudio tiene limitaciones
significativas, incluido el pequefio ndmero de usuarios de
melatonina y las diferencias entre usuarios y no usuarios antes
del tratamiento. Ademas, debido a la base de datos utilizada, los
investigadores no pudieron tener en cuenta algunos factores que
se sabe que afectan la progresion de la enfermedad y la
supervivencia en pacientes con ELA como son el apoyo de los
cuidadores o la existencia de otras patologias. A pesar de estos
hallazgos tan prometedores, la estructura del analisis no permite
establecer relaciones de causa y efecto, por lo que se necesitan

mas estudios.*3

Ketamina

Investigadores de la Universidad de Kansas demostraron que
puede preservar la funcion muscular a medida que avanza la
enfermedad, aumentando la esperanza de vida en pacientes con
ELA cuando se administra en las primeras etapas.

La fundamentacion de este medicamento se basa en que la
Ketamina reduce los niveles celulares de D-serina, activando los

receptores de Dopamina y bloqueando los receptores de N-
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metil-D-asparto (NMDA), ya que en pacientes con ELA hay
niveles elevados de D-serina y niveles bajos de Dopamina.

En cuanto a los receptores NMDA, parte de como el glutamato
activa excesivamente las células nerviosas esta mediado por
estos receptores que sobrecargan estas neuronas con Calcio.
Esto retomando que los pacientes con ELA tienen niveles mas
altos de la habitual del neurotransmisor llamado glutamato.

A diferencia de Rilutek (riluzol), se cree que la Ketamina bloquea
indirectamente el receptor de NMDA para posiblemente
disminuir o prevenir los efectos toxicos del glutamato.
Actualmente se encuentra aun en estudio este medicamento ya

gue apenas pasara a ser ensayo clinica fase 2.44

Masitinib

Es un inhibidor de tirosina quinasa administrado por via oral que
se dirige a los mastocitos y macréfagos, a través de la inhibicién
de un nimero limitado de quinasas. Su mecanismo de accién en
la ELA se basa en proporcionar un efecto neuroprotector y
ralentizar la neurodegeneracion.

Se realiz6 un estudio en el que 382 pacientes que se
encontraban en tratamiento con riluzol, se les asigné de manera
aleatoria a recibir masitinib en dosis de 3 mg/kg/dia, 4.5
mg/kg/dia o placebo durante 48 semanas. El objetivo principal
era conseguir un descenso en la progresion de la escala
funcional ALSFRS-R. Los resultados indicaron que los pacientes
gue recibieron la dosis de 4.5 mg tuvieron una caida menor de la
escala funcional comparados con el placebo. Sin embargo, no
hubo diferencias significativas entre el grupo tratado con 3 mg/
Kg/dia y el placebo.?®

AMX0035

Es un farmaco administrado por via oral que combina dos
compuestos llamados fenilbutirato de sodio (PB) y acido
tauroursodesoxicolico (TUDCA). El farmaco fue disefiado para

reducir la muerte neuronal a través del bloqueo de vias clave de
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muerte celular que se originan en las mitocondrias y el reticulo
endoplasmico (RE). AMX0035 se prob6 en un ensayo clinico de
fase 2/3 llamado CENTAUR, con 137 participantes. El ensayo
fue aleatorio, doble ciego y controlado con placebo, la duracion
fue de 24 semanas durante las cuales se evaluo su seguridad y
cualquier efecto del medicamento en la progresion de la
enfermedad.*®, 46

Este ensayo clinico fue disefiado para demostrar que el
tratamiento era seguro, tolerable y capaz de ralentizar el
deterioro de la funcién segun lo medido por el ALSFRS-R. El
ensayo también evalué los efectos de AMX0035 sobre la fuerza
muscular, la capacidad vital y los biomarcadores de la ELA,
incluidos los marcadores de muerte neuronal vy
neuroinflamacion.

Fue administrado por via oral o mediante sonda de alimentacion
durante 24 semanas: una vez al dia durante las primeras 3
semanas y luego dos veces al dia durante el resto del estudio. El
placebo fue administrado en la misma dosis.

Se obtuvo como resultado un cambio en la Escala de calificacion
funcional revisada de ELA (ALSFRS-R). Se pretende hacer un
ensayo clinico en fase 3.4% 46

Sin embargo, el 31 de marzo de 2022 el periodico ABC de
Espafia menciona que la FDA no aprob6 el farmaco
argumentando que los datos del estudio no lograron establecer
gue fuera eficaz contra la enfermedad. Mas la decisidon definitiva
de la FDA se espera para el 29 de junio. Mientras Amylyx que es
la compafiia farmacéutica encargada del ensayo se encuentra
realizando un nuevo ensayo en todo el mundo, cuyos resultados

se esperan en 2024.%

Arimoclomol

A diferencia de otras células, las neuronas motoras, tienen una

capacidad reducida para producir una respuesta eficaz al
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choque térmico. Por lo tanto, aquellos farmacos que favorezcan
la produccion de Hsps tienen un gran valor terapéutico en la
ELA.

Este farmaco es una capsula oral que interviene en la mejora del
mecanismo conocido como respuesta al choque térmico.
Cuando una célula estq expuesta a estrés o a un dafio, sus
proteinas pueden variar su estructura normal y plegarse,
perdiendo asi su funcionalidad y volviéndose en ocasiones
toxicas para el organismo. Las células combaten este evento
estimulando la produccion de “proteinas de choque térmico”
(Hsps) que ayudan a reparar las proteinas mal plegadas,
también regulan la via de muerte celular programada y unirse a

proteinas defectuosas y eliminarlas.*8, 49

Minociclina

Es una tetraciclina de segunda generacibn que posee
propiedades antiinflamatorias y que mostré un retraso en la
degeneracion motora y un aumento de la supervivencia en
diferentes modelos animales de ELA. Tuvo un efecto
directamente sobre las neuronas motoras bajando los niveles de
apoptosis y también disminuyendo los niveles de activacion y
proliferacion microglial en el modelo SOD1 de ELA.

En un ensayo aleatorizado fase 3 se reclutaron 412 pacientes
para recibir placebo o Minociclina en dosis de 400mg/dia
durante 9 meses. Las medidas de la eficacia del farmaco
incluian la escala funcional de la ELA (ALSFRS-R), pruebas
musculares manuales (MMT), calidad de vida, supervivencia y
seguridad.

Los pacientes que recibieron la Minociclina mostraron una
disminucién mayor en la puntuacion de las pruebas musculares
y mayor mortalidad durante el periodo de tratamiento, ademas
de efectos adversos y perjudiciales, respecto a los pacientes que

recibieron el placebo.?®
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Celecoxib | Es un inhibidor de la ciclooxigenasa 2. En los resultados del
estudio Celecoxib no bajé la caida de la fuerza muscular, no
afectd la capacidad vital, tampoco influyé en la estimacién del
namero de unidades motoras, ni en la escala ALSFRS-R, o la

supervivencia; por lo tanto, no tuvo efecto beneficioso en los

pacientes.?®

Retomando la terapia con células madre Charpentier et al.3* menciona como
ejemplo un trabajo donde se describe el uso de astrocitos derivados de las células
madre embrionarias humanas con una via de administracion intratecal. En el que
los resultados mostraron una disminucion en la progresion de la enfermedad y no

se informaron eventos adversos relacionados con el tratamiento.

Ahora bien, en comparacion con otras enfermedades neuroldgicas, la ELA tiene
caracteristicas que hacen que sea mas dificil experimentar con una terapia con
células madre. Siendo que la patogénesis no es totalmente clara, seguida de una
falta de informacién sobre la propagacion de la enfermedad en el cuerpo humano.
Por lo que elegir el sitio ideal para implantar las células madre resulta dificil de

determinar.

Por otro lado, Watson®® en su revision bibliografica plantea que las células madre
dentales presentan propiedades similares a las de las células madre
mesenquimales, como lo es la necesidad de renovacién y el potencial de
diferenciacion. Ademas, el trasplante de estas células puede obtenerse de un

recurso tisular facilmente accesible.
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2.11 Complicaciones

Es importante conocer las complicaciones y valorarlas correctamente, ya que son
una de las principales causas de mortalidad. Con un tratamiento y un manejo
adecuado podemos mejorar tanto la supervivencia como la calidad de vida de los

pacientes.3!

Dentro de las complicaciones mas frecuentes en los pacientes con ELA son:
e Gastrostomia Endoscoépica Percutanea
e Ventilacion Mecanica
e Traqueotomia

e Ulceras por presion38

A continuacioén, describiremos cada una de ellas.

2.11.1 Gastrostomia Endoscopica Percutanea
La ELA, tiene un importante impacto sobre el estado nutricional. La malnutricion es
uno de los factores predictores de la calidad de vida y de la supervivencia de los
pacientes afectados por esta patologia. Entendido segun la OMS como
malnutricion a las carencias, los excesos y los desequilibrios de la ingesta calérica
y de nutrientes de una persona. Por otra parte, es importante recalcar que aparte
de afectarse la masa muscular y la pérdida de peso puede alterar la respuesta
inmunitaria, por tanto, estos pacientes tendran mayor propensiéon a sufrir

infecciones.?% 51.52

Lopez-Gomez et al.>® aporta que la realizacion de un soporte nutricional
especializado desde el diagnéstico se asocia a mejoria en parametros de la

evolucion de la enfermedad.

Existen diferentes métodos para demostrar la aparicién de disfagia, entre los que

destacan la videofluoroscopia y especialmente una historia clinica dirigida en la
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gue se enfatice la aparicion de dificultad para deglutir. Asimismo, también se
evalla la aparicion de efectos secundarios derivados de la disfagia, como la

variacion en el indice de masa corporal o los valores de peso habitual.>*

El manejo de estos pacientes requiere un abordaje multidisciplinar encaminado a
atenuar las complicaciones que aparecen durante su evolucion. Entre las mas
frecuentes cabe destacar la insuficiencia respiratoria y la disfagia. Sin embargo,
cuando se detectan signos de desnutricion puede proponerse de forma precoz la
realizacion de una gastrostomia endoscépica percutanea (GEP — PEG) o
gastrostomia radioldgica, sin que ello suponga el abandono total de la ingesta por

via oral, al menos en las fases iniciales.

La GEP inicio en 1980 por Ponsky y Gauderer, actualmente es el método de
eleccion de nutricion enteral para estos pacientes incapaces de nutrirse. Las
actuales guias de actuacion en la ELA aconsejan la realizacion de la GEP
precozmente, cuando la capacidad vital forzada (FVC) sea todavia superior al
50%_29, 54

Por esta razon, un soporte nutricional adecuado y el mantenimiento de parametros
nutricionales pueden mejorar la evolucion de la enfermedad. Se recomienda una
ganancia de peso en pacientes con IMC menor de 25 kg/m2, estabilizacion de
este en pacientes con IMC entre 25 y 35 kg/m2 y descenso en pacientes con IMC

mayor de 35 kg/m2.53

De la misma forma, Del Olmo-Garcia et al*! reafirma que la recomendacion
generalizada es que la colocacién de la gastrostomia endoscopica percutanea se
realice antes de que la FVC caiga por debajo del 50%, incluso aunque en ese
momento no existan problemas nutricionales ni datos de disfagia. Mientras que La
gastrostomia radioldgica percutanea (GRP) puede hacerse con FVC menores del
50% ya que requiere un menor grado de sedacion. Sin embargo, recientemente se
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ha comprobado que la colocacién de una GEP es factible y segura en manos

expertas, aun con FVC inferiores a 50%.

Ademas, gque estos mismos autores destacan en su articulo las indicaciones para
el inicio de una gastrostomia endoscopica percutanea (GEP) o de nutricion enteral
(NE). A continuacion, presentaremos una tabla que nos ejemplifique las

indicaciones para estos procedimientos.

Tabla 4. Indicaciones para la colocacidén de gastrostomia y nutricion enteral

Disfagia

Pérdida del 5-10% sobre el peso habitual

IMC < 20 kg/m2

Incapacidad para mantener un correcto estado nutricional o de hidratacion con

alimentacion y suplementos orales

Imposibilidad de cumplimiento del tratamiento oral

Angustia y miedo a comer

Fuente: Del Olmo-Garcia MD, et al. Manejo nutricional de la esclerosis lateral amiotrofica: resumen de
recomendaciones. Nutr. Hosp [Internet]. 2018 [Consultado 16 abril 2021]; 35 (5): 1243-1251. Disponible en:
https://scielo.isciii.es/pdf/nh/v35n5/1699-5198-nh-35-05-01243. pdf

Lopez-Gomez et al®® agrega que un aspecto muy debatido en el uso de
gastrostomias en la ELA es el tipo de técnica a utilizar. Las mas utilizadas son la
gastrostomia endoscoépica percutanea (GEP); la gastrostomia insertada
radiologicamente (GIR); y la gastrostomia quirdrgica. La técnica de eleccion es la
GEP, aunque, si existe un deterioro en la capacidad vital forzada se recomienda la
utilizacién de una técnica mas sencilla como la GIR. Al comparar las dos técnicas
de gastrostomia mas frecuentemente realizadas (GEP y GIR) en distintos estudios
no se objetivaron diferencias significativas entre ambas técnicas ni en la

supervivencia ni en tasa de complicaciones.

Finalmente agrega que, las complicaciones de la nutricibn enteral por

gastrostomia son predominantemente digestivas en relacion con intolerancia a la
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férmula (diarrea, estrefiimiento); seguidas de complicaciones respiratorias; y, en

menor medida, mecanicas y metabdlicas.

2.11.2 Ventilacion Mecanica no invasiva

La Ventilacidbn Mecéanica no Invasiva es uno de los procedimientos fundamentales
en los pacientes con ELA ya que mejora los sintomas respiratorios, los trastornos
del suefio y la supervivencia. Tiene como objetivo mejorar la ventilacion alveolar.
En este sistema la pieza que conecta el tubo del ventilador y los pulmones no
‘invade” la traquea. Este procedimiento suele llevarse a cabo por medio de una

mascara que cubre la nariz y la boca, o solo la nariz (Anexo 12).29 3!

Diferentes parametros han sido utilizados para establecer el momento para iniciar
la ventilacién no invasiva en los pacientes con ELA, sin embargo, ningun estudio

ha establecido adecuadamente el momento de iniciar la ventilacién no invasiva.

La Sociedad Valenciana de Neumologia®® refiere que la ventilacién no invasiva se

iniciara cuando se presente al menos alguno de los siguientes criterios:

e PaC0O2>45 mmHg

e Tc90 (Porcentaje de SpO2 menor de 90% durante el suefio) durante la
noche de al menos 5%

e CVF <50%

e CVF <80% en presencia de sintomas de hipoventilacion

e PImax y/o SNIP <40 cm H20

e PlImax y/o SNIP <65 cm H20 en presencia de sintomas de hipoventilacion

De la misma forma Sanchez-Garcia C.?8 nos enlista una serie de criterios para el

inicio de la asistencia respiratoria. Los cuales son:
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e PaC0O2>45 mmHg
e Capacidad vital 50% de lo normal
e Presion inspiratoria maxima por debajo del 60% de lo normal

e Desaturacion nocturna por debajo del 90% de PaO2mas del 5% del tiempo

En un primer lugar suele ser prescrita de forma nocturna cuando el paciente es
incapaz de dormir acostado, cuando los signos y sintomas de hipoventilacion
alteran el bienestar del paciente o cuando se produce hipoxemia nocturna
excesiva. Es importante mencionar que la hipoventilacion siempre se produce
inicialmente en el suefio, por lo que primeramente se manifestara solo en la
noche. Por ello los médicos deben evaluar cuando recomendarla, ya que a medida

gue la debilidad muscular progresa, se prescribira también de manera diurna.

Una consecuencia de la hipoventilacion es que, al entrar menos aire al pulmon,
este no se expande lo suficiente y produce pequefios colapsos en las zonas del
pulmon provocando atelectasias. Ademés, al no contraerse con fuerza la
musculatura espiratoria no genera un adecuado flujo de aire ni una velocidad
necesaria para expulsar la mucosidad o cuerpos extrafios en la via aérea,

produciendo atragantamientos o broncoaspiraciones. 231 33

A continuacién, se muestran los sintomas respiratorios nocturnos y diurnos que

son valorados por el médico e indican el apoyo con ventilacién no invasiva.

Tabla 5. Sintomas respiratorios nocturnos y diurnos

SINTOMAS NOCTURNOS

SINTOMAS DIURNOS

Insomnio

Suefio intranquilo
Despertares frecuentes
Cefalea matutina

Somnolencia diurna

Disnea de esfuerzo

Ortopnea

Incapacidad de inspiracion profunda
Bajo tono de voz

Tos ineficaz o débil

Fuente: Fundacién Luzén. Convivir con la ELA: esclerosis lateral amiotréfica [Internet]. Espafia: SEPAR; 2018
[Consultado 02 mayo 2021]. Disponible en: https://www.separ.es/node/1376
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Existen dos modos ventilatorios utilizados en la ventilacion no invasiva; los
limitados por volumen y los limitados por presion. Ambos proporcionan la misma
supervivencia, sin embargo, en los modos de presion habra que ir modificando los
parametros ventilatorios aumentando la asistencia ventilatoria, con mucha mas
frecuencia. Hay que mencionar, ademas, que la ventilaciébn no invasiva es una
ventilacion con fugas que disminuyen la efectividad de esta y pueden generar

asincronias paciente-ventilador.>®

Tras un periodo de tiempo, este tipo de ventilacibn mecanica se vuelve inefectiva,
pues la afectacion de la musculatura bulbar puede provocar una respuesta
anormal al paso del aire por las vias aéreas superiores que llega a impedir que
este llegue a los pulmones. Esta situacion es la causa de que la ventilacion no
invasiva deje de ser efectiva. Cuando este momento llega, es necesario cambiar
las méscaras por una canula de traqueotomia, que dirige el aire directamente a la

traquea, evitando la via aérea superior.3!

2.11.3 Tragueostomia

Cuando las técnicas no invasivas fracasan, la alternativa para mantener la vida de
estos pacientes es la realizacion de una tragueostomia que permite una
ventilacibn mecanica adecuada. Esta consiste en un método quirdrgico en donde
se realiza una incisidn a nivel de la traquea y posteriormente la colocacion de una
canula de traqueotomia o tubo traqueal que permitira la entrada de aire hacia los
pulmones y la aspiracion de secreciones (Anexo 13). Se recurre a la ventilacion
mecanica invasiva (VMI), es decir la traqueotomia, cuando la VMNI no es eficaz o
factible, y su importancia es tal que puede prolongar significativamente la
supervivencia de los pacientes con ELA. Sin embargo, tiene un elevado impacto

emocional y social para pacientes y cuidadores.?? 33. 38,55

La realizacién de una traqueostomia cumple dos funciones, la primera es brindar

una ventilacion alveolar adecuada y la segunda es el acceso directo a las
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secreciones respiratorias. Estas canulas pueden ser con o sin balén y con o sin
fenestra. Como recomendacion cuando un paciente se lleva una traqueotomia a
su domicilio se aconseja que sea una canula sin balén para evitar lesiones sobre

la mucosa traqueal.

Con respecto a las canulas fenestradas, estas estan indicadas en pacientes con
ventilacion mecanica a tiempo parcial; durante los periodos libres de ventilacion se
colocard la canula interna fenestrada, se deshinchara el balén si es que lo lleva y

se colocara un tapoén o filtro a boca de canula.>®

2.11.4 Ulceras por presion

Son consideradas un problema de salud publica ya ocasionan un desgaste fisico,
emocional, econémico y social del entorno familiar; lleva a hospitalizaciones
prolongadas lo que se traduce en consumo de recursos materiales y humanos que
se refleja en altos costos para el sistema de salud. En la actualidad las Ulceras por
presion son consideradas un evento adverso resultado de la omisién de
intervenciones por parte del equipo de salud. Por lo que es considerado un

indicador de calidad en las instituciones de salud.

La Guia de Practica Clinica sobre prevencion, diagndéstico y manejo de las Ulceras
por presion en el adulto las define como lesiones en la piel y tejidos subyacentes
como consecuencia de la compresion producida por presion, friccibn o
cizallamiento entre una protuberancia 6sea y los tejidos que la envuelven contra
una superficie externa, generalmente cuando la compresion es prolongada o

sostenida.>

Los factores de riesgo mas comunes son: edad mayor a 65 afos, alteracion de la
circulacion y perfusion tisular, inmovilizacion, desnutricion, disminucion de la
sensibilidad e incontinencia. Sin embargo, en las unidades de cuidados intensivos

existen factores de riesgo propios como lo son los equipos de ventilacion,
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multiples catéteres intravenosos, el uso de medicamentos vasoactivos que
provocan un aumento de la vasoconstriccion pudendo disminuir la perfusion a

tejidos tisulares. 57, 58

La valoracion de una Ulcera por presion se debe realizar a través de una
evaluacion clinica, identificando apariencia, caracteristica y zonas susceptibles

anatémicas en donde se pueden presentar.>’

No obstante, la Guia de Practica Clinica sobre prevencion, diagnostico y manejo
de las ulceras por presion en el adulto nos indica que la valoracidon del riesgo para
el desarrollo de ulceras por presion (UPP) a través de la escala de BRADEN tiene
una capacidad predictiva superior al juicio clinico del personal de salud. Utiliza 6
subescalas: percepcion sensorial, actividad, movilidad, humedad, nutricién y por

altimo friccién y cizallamiento. (Anexo 14).56

Existen mas de 40 escalas de evaluacion de riesgo del ulceras por presién, dentro
de las herramientas mas utilizadas por su sensibilidad y especificidad se

encuentran:

e Escala de Braden: 74% y 68%
Consta de 6 subescalas: percepcion sensorial, exposicion de la piel a la
humedad, actividad fisica, movilidad, nutricion, roce y peligro de lesiones
cutaneas. La puntuacion de la escala de Braden va de 6 a 23 puntos en el
gue de 6 a 12 puntos es riesgo alto, de 13 a 14 es riesgo moderado, de 15
a 16 es riesgo leve y de 17 a 23 es riesgo minimo o sin riesgo de ulceras
por presion.

e Escala de Cubin y Jackson (Anexo 15): 89% y 61%
Fue desarrollada de forma especifica para pacientes criticos. Consta de 10
parametros que puntian del 1-4: edad, peso, estado de la piel, estado
mental, movilidad, estado hemodinamico, respiracién, nutricion,

incontinencia e higiene. Se trata de una escala compleja, dificil de utilizar.
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Escala de Norton (Anexo 16): 75% y 68%

Estd estructurada en cinco parametros: estado mental, incontinencia,
movilidad, actividad y estado fisico. Originalmente la puntuacion de corte
era 14, aunque posteriormente, en 1987, Norton propuso modificarlo a 16.
Es una escala negativa, por o que una menor puntuacién indica mayor
riesgo. Siendo la puntuacion maxima 28 y la minima de 7.

Escala de Waterlow (Anexo 17): 88% y 29%

Desarrollada, tras comprobar que la escala Norton no clasificaba en el
grupo de riesgo a muchos pacientes que finalmente presentaban Ulceras.
Waterlow presenté 6 subescalas: relacion talla/peso, continencia, aspecto
de la piel, movilidad, edad/sexo, apetito y ademas otras 4 categorias como:
malnutricion tisular, déficit neuroldgico, cirugia y medicacién). Las
puntuaciones >10 indica riesgo, >15 alto riesgo y >20 muy alto riesgo. 56 59
indice de COMHOM es una escala de valoracion del riesgo de un paciente
encamado en una Unidad de Cuidados Intensivos (UCI), esta fue creada ya
que muchas de las escalas de valoracion usadas actualmente no incluyen

ciertos riesgos especificos de UCI (Anexo 18).58

Las ulceras por presion se clasifican de acuerdo con la National Pressure Ulcer
Advisory Panel (NPUAP), European Pressure Ulcer Advisory Panel (EPUAP) en 4

categorias:

Categoria | Eritema cutdneo en piel integra que no palidece/desaparece
con la presion; en pieles oscuras puede presentar tonos rojos, azules o
morados. En comparacion con un area no sometida a presion, puede incluir
cambios en los siguientes aspectos:

o Temperatura de la piel (caliente o fria)

o Consistencia del tejido (edema, induracion)

o Sensaciones (dolor, escozor) Enrojecimiento que no palidece a la

presion, la piel esta intacta
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Categoria Il Pérdida parcial del grosor de la piel, que afecta a la epidermis,
a la dermis o a ambas. Ulcera superficial que tiene aspecto de abrasion,
ampolla o crater superficial.

Categoria 1l Pérdida total de la piel, que implica lesion del tejido
subcutaneo, que puede extenderse hasta la fascia muscular.

Categoria IV Pérdida total del grosor de la piel con destruccion extensa,
lesibn en musculo, hueso y/o estructuras de sostén (tendén, capsula
articular, etc.). Tanto en el estadio IV como en el Ill pueden presentarse

necrosis, lesiones con cavernas, tunelizaciones o trayectos sinuosos.>®

Cobos-Lépez G.%® agrega a parte de las 4 clasificaciones anteriores dos mas

adicionales:

Ulcera de categoria desconocida: Son Uulceras con una profundidad
desconocida debido a la pérdida de tejidos en donde su base se encuentra
cubierta totalmente por esfacelos. Por tanto, hasta en su limpieza y cura no
es posible la determinacion de la herida en una de las categorias
anteriores.

Sospecha de lesion de tejidos profundos: Area de color parpura o marron
acompafada de piel decolorada con flictena hematica (Anexo 19).

Las ulceras por presion suelen desarrollarse en las prominencias 6seas (Anexo

20) por ejemplo:

Region occipital y temporal del craneo
Apdfisis espinales

Hombros y codos

Sacro y coccix

Tuberosidades esquiales

Trocanteres

Rodillas, talones y maléolos

Zona metatarsiana, dedos de los pies
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e Pabellones auriculares

Como medio de apoyo se usan los cambios posturales. En estos el personal de
enfermeria tiene un papel importante, ya que esa movilidad debe realizarse cada
dos a tres horas siguiendo un programa rotatorio (Anexo 21).56: 57

2.12 Afrontamiento del paciente ante la enfermedad

El término “afrontamiento” fue desarrollado a partir de los afios ochenta por
autores como Phillips (1984) para tratar de explicar las formas que emplea el ser
humano para afrontar experiencias vitales estresantes; Cabe resaltar que el
afrontamiento se determina desde el ambiente en el que se desenvuelve

cotidianamente el individuo y la interaccién con el mismo.3% 60

Uno de los momentos més duros por los que tiene que pasar el enfermo, es el
instante en el que los profesionales médicos le informan sobre la enfermedad que
padece. Aceptar el diagnostico no es facil ni sencillo, no solo para la persona
diagnosticada de ELA, también lo es para sus familiares mas cercanos.
Inicialmente, es frecuente que haya una respuesta de negacién, de no aceptar el
diagnéstico. Es una estrategia adaptativa de negacion emocional, que la persona

desarrolla para amortiguar el impacto emocional.

Comunmente la progresiva dependencia, ocasiona en el paciente sentimientos de
inutilidad, frustracion o miedo a ser una carga. Todo ello le crea ansiedad, siendo
frecuente que reaccione de forma egocéntrica y que esté mas atento a su cuerpo y
a los sintomas que van apareciendo. La vivencia que tenga cada paciente de la
enfermedad vendra determinada por su historia de vida, creencias, valores,
educacion y, en definitiva, los recursos que desarrolle para enfrentarse a las

modificaciones que le comporta esta nueva situacion. 12 3!
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Por otra parte, se produce un cambio muy brusco en los estilos de vida, adaptar la
vivienda a sus necesidades, interrumpir el trabajo o aprender a depender
fisicamente de un cuidador. En ocasiones, la pronta edad en la que se puede
presentar la ELA puede coincidir con que la persona afectada tenga hijos menores
a los que les afecte el proceso y que representan un colectivo extremadamente

vulnerable.12. 61

Es importante cuidar la manera en la cual nos dirigimos a la persona enferma. Las
palabras. El tono de voz o el lenguaje corporal. Se debe evitar tratar a la persona
enferma como nifios; por tal motivo es importante dirigirnos con respeto y gratitud.
Un primer paso para evitar discutir con la persona enferma es el desapego.
Referido como una indiferencia emocional o fingir que no ocurre nada, aceptando

a la persona como es y no como quisiéramos que fuera.

El personal sanitario debe comunicar el diagndstico con especial tacto, ya que es
un momento muy delicado tanto para el paciente como para la familia. Es
fundamental informar al paciente de la propia enfermedad, incluyendo la ausencia
de tratamiento curativo, pero teniendo en cuenta la existencia de tratamientos

sintomaticos y de soporte.? 1

El destinatario principal y primero de la informacion es el propio paciente. La
participacién de los familiares y cuidadores debe ser algo expresamente pactado
con él y, por tanto, siempre algo simultaneo o posterior al proceso de informacién
al paciente. No es éticamente aceptable informar a la familia antes que, al
paciente, excepto que exista una circunstancia justificada de forma rigurosa,

explicita y clara.

Es importante que quede registro en la historia clinica del paciente del proceso de
informacion, de sus deseos, preferencias, asi como de las decisiones que va
adoptando. Aunque el proceso de consentimiento informado es bésicamente

verbal, pueden ser de utilidad los formularios escritos, siempre y cuando el
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paciente comprenda y acepte su utilidad y significado, en el que se detallen los
programas de cuidados que el paciente desea durante la evolucion de la
enfermedad, manteniendo la posibilidad de cambiar de opinibn y modificar su
decision sobre el inicio/suspension del soporte vital. El representante nombrado

por el paciente garantizara el cumplimiento de sus deseos.5!

El consentimiento informado es un acto de decisién libre y voluntaria realizado por
una persona competente y capaz, la cual acepta las acciones diagnésticas o
terapéuticas sugeridas por sus médicos, fundado en la comprension de la
informacion revelada respecto de los riesgos y beneficios que le pueden
ocasionar. El consentimiento informado se sustenta en el principio de autonomia
del paciente, considerando para su existencia tres requisitos basicos necesarios
para que sea valido: libertad de decision, explicacion suficiente y competencia

para decidir.

Asi mismo, en la Norma Oficial Mexicana del Expediente Clinico (NOM-004-SSA3-
2012) se define a las cartas de consentimiento informado como los documentos
escritos, signados por el paciente o su representante legal o familiar mas cercano
en vinculo, mediante las cuales se acepta un procedimiento médico o quirdargico
con fines diagnésticos, terapéuticos, rehabilitadores, paliativos o de investigacion,
32 una vez que se ha recibido informacién de los riesgos y beneficios esperados

para el paciente

El paciente tiene la facultad de revocar libremente y sin expresién de causa el
consentimiento informado. Es decir, es temporal y revocable sin sujecién a
formalidad. Naturalmente que el respeto a esta decision debe también basarse en
la informacioén completa de las consecuencias que el abandono del tratamiento

implica.5?
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2.13 Papel de la familia y el cuidador primario durante el proceso de
enfermedad

La ELA no solo afecta al paciente, sino que también cambia en gran medida la
vida de su familia. Una vez confirmado el diagnostico la familia atraviesa un
periodo altamente estresante, lleno de sentimientos de impotencia, culpa,
injusticia, tristeza, ansiedad y miedo. Dada la importancia que tiene la actuacion
de la familia en la calidad de vida del paciente, resulta indispensable que el equipo
multidisciplinar trabaje juntamente con ella, asesorandola en cuestiones relativas a

los cuidados del paciente.*?

La reorganizacion depende de los cambios que trae la enfermedad tanto para el
paciente como para su familia, el estrés que presentan las dos partes hace que
cambie el sistema familiar, el cual contempla tres etapas de adaptacion; etapa de
resistencia: los familiares niegan o tratan de evadir la realidad de lo que sucede;
etapa de reestructuracion: los miembros familiares reconocen la realidad vy
reorganizan sus vidas en torno al nucleo familiar; y etapa de consolidacion: se
buscan nuevas formas de pensar para que los roles sean modificados

permanentemente.®°

Con respecto al cuidador, este es imprescindible para los enfermos de ELA. Sin
embargo, hoy en dia, pocas familias se pueden permitir contratar a cuidadores
externos y es un familiar quien la asume. En 1999 la Organizacion Mundial de la
Salud (OMS) conceptualiz6 al cuidador primario como la persona del entorno de
un paciente que asume voluntariamente el papel de responsable del mismo, en un
amplio sentido; este individuo esta dispuesto a tomar decisiones por el paciente,
decisiones para el paciente y a cubrir necesidades basicas del mismo, ya sea de

manera directa o indirecta.?® 3

Este cuidado supone un grado elevado de responsabilidad y exigencia, que puede

dar lugar a una fuente de estrés y malestar emocional para las personas
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cuidadoras y los demas miembros de la familia. Esto puede llevar al sufrimiento de
consecuencias graves para la salud fisica y psiquica, como depresion o trastornos
psicosomaticos. El cuidador principal suele atender en su propio domicilio a la
persona afectada y al asumir el cuidado mayoritariamente puede llegar a
abandonar su trabajo o reducir su jornada ya que debe realizar un cuidado de

forma permanente y continuada, asi como realizar una adaptacién del hogar.? !

El cuidado es un proceso complejo que mezcla muchas emociones negativas
como la culpa, vergienza, ira, tristeza, confusion e impotencia. Estas emociones
se presentaran en alguin momento y en grado variable. No obstante, los
cuidadores que experimentan estos sentimientos no son malos cuidadores. Estas
emociones generan estrés y empafian las emociones positivas que pueden

despertarse durante el proceso.

Entre los sintomas depresivos en el cuidador pueden presentarse la incapacidad
para dormir, la falta de apetito, la falta de energia y la sensacion de “preferir estar
en cualquier otro lugar”. Entre las manifestaciones clinicas de la ansiedad
destacan la incapacidad para concentrarse y crisis de panico, caracterizadas por

latidos cardiacos rapidos y respiracion agitada.

Los cuidadores necesitan sentirse comprendidos y ayudados, ya que, puede
aparecer el sindrome de agotamiento. Se considera producido por el estrés
continuado de tipo crénico (no el de tipo agudo de una situacion puntual), al
batallar diariamente contra la enfermedad con tareas monétonas y repetitivas. Por
ello todos los cuidadores deben encontrar espacios adecuados para el respiro.
Algunas propuestas para un respiro pueden ser: dar un paseo, visitar amigos,
tomar un café, leer el periddico, hacer ejercicio, practicar la meditacion, bailar,

almorzar o ver peliculas con amigos.3t 61

Es muy importante prevenir la claudicacion familiar, entendida como “la

incapacidad de los miembros de una familia para ofrecer una respuesta adecuada
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a las multiples demandas y necesidades del paciente. Esta se refleja en la
dificultad de mantener una comunicacion positiva con el paciente, sus familiares y
el equipo de cuidados. No obstante, todos los miembros del grupo familiar
claudican a la vez; unos pueden responder con un nivel deficiente y ser

compensados por otros que se mantienen fuertes y bien orientados”.#?

Otro aspecto en el que afecta a la familia es desde el punto de vista econémico ya
gue tiene un costo muy elevado su atencion. Estos pacientes tienen dos batallas a
enfrentar: la enfermedad y el costo de su atencion, ya que los servicios de salud

publicos del pais no cubren los gastos generados por esta enfermedad. 4, 8°

Riojas CM®% relata en su articulo del periédico expansién algunos costos
consultados en asociaciones como FYADEMAC y la Asociacion Esclerosis
Multiple México A.C. Entre los que destacan:

— Diagnostico: 10,000 pesos. Incluye resonancia magnética y estudios de
laboratorio.

— Consulta con médicos: 1,000 pesos mensuales.

— Cama mecénica o eléctrica: 60,000

— Silla de ruedas con respaldo alto: 10,000 pesos

— Cuidador: 9,000 mensuales por 8 horas.

— Ventilador: 350,000 si se adquiere y 25,000 pesos mensuales si se renta.
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3. Intervenciones de enfermeria a los cuidadores primarios de
pacientes con esclerosis lateral amiotrofica para su atencion en
el hogar

En esta tesina haremos uso de las 14 necesidades de Virginia Henderson para la
elaboracion de nuestras intervenciones a los pacientes con Esclerosis Lateral

Amiotrofica en su domicilio por parte de sus cuidadores.

Virginia Henderson consideraba al paciente como un individuo que precisaba
ayuda para conseguir independencia e integridad o integracion total de mente y

cuerpo. En 1958, expuso el concepto de enfermeria, con la siguiente definicion:

«La funcién especifica de la enfermera es ayudar a la persona, enferma o sana, a
la realizacion de actividades que contribuyan a la salud o a su recuperacién (o a
una muerte tranquila) que realizaria sin ayuda si tuviera la fuerza, la voluntad o los
conocimientos necesarios, y a hacerlo de tal manera que la ayude a ganar la
independencia lo mas rapidamente posible.»

(Henderson, 1964)

En 1966 propuso 14 necesidades basicas en las que se basa la atencion de
enfermeria. Asi mismo, identificd tres niveles de relaciones enfermera-paciente en

los que la enfermera actlia como:

1) sustituta del paciente
2) colaboradora para el paciente y

3) compaiiera del paciente.%®

En esta enfermedad, cuando se planea el traslado del paciente a su domicilio, su
familia y él tienen que adaptarse a la nueva situacion; por lo que tienen que
apoderarse de una serie de conocimientos teoricos y practicos, respecto a los

cuidados que se deben proporcionar en el hogar.
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Para garantizar la eficacia del tratamiento en el domicilio se debe disponer de

infraestructura y recursos, tanto técnicos como humanos, que logren dar respuesta

a las necesidades de los pacientes. Lo ideal es realizar un entrenamiento

progresivo, explicando los procedimientos acomparnados de su demostracion.®’, 68

En este caso, incluimos una tabla que describe las necesidades de Virginia

Henderson que se ven afectadas en este tipo de pacientes, asi como las

intervenciones de enfermeria que los cuidadores primarios pueden realizar a los

pacientes con ELA en el hogar.

Tabla 6. Intervenciones de enfermeria a pacientes con ELA de acuerdo ala

necesidad de respirar normalmente

Necesidad 1: | Respirar normalmente

Intervencion Objetivo Justificacion

Vigilar la | Disminuir el | La Sociedad Valenciana de Neumologia®®

saturacion de | riesgo de | menciona que la presencia de desaturaciones

oxigeno hipoxemia por debajo del 90% mantenida durante un
minuto consecutivo ha demostrado ser un
indicador mas sensible que la capacidad vital
forzada o que la presién inspiratoria maxima
(PImax), de hipoventilacion.

Monitorizar la | Conocer el | La frecuencia respiratoria (FR) es el nimero

frecuencia namero de | de veces que una persona respira por minuto.

respiratoria

respiraciones y
sus

caracteristicas

de

respiraciones durante un minuto visualizando

Consiste en contar el ndamero
las veces que se eleva el térax. En la
inspiracion el organismo toma oxigeno del

aire ambiente hasta los alvéolos y en la

espiracion expulsa el anhidrido carbénico.®®
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Colocar al

paciente en

posicion fowler

Conservar una
adecuada

saturaciéon de

Colocar al paciente en posicion fowler o
semifowler ayuda al alivio de la disnea y

facilita la ventilacion- perfusién.’®

y semifowler oxigeno.

Realizar Oxigenar los | En la ELA, el musculo del diafragma se afecta

respiraciones | pulmones de modo que se acorta o se vuelve flacido y

diafragmaticas no tiene la capacidad necesaria para trabajar
con la misma fuerza. Estos ejercicios estan
diseflados para estirar y fortalecer el
diafragma.”

Realizar Oxigenar los | Este tipo de respiracion aumenta la capacidad

respiraciones | pulmones pulmonar y ayudar a conseguir la expansion

toracicas del pecho. La técnica correcta es colocarse
boca arriba con las rodillas dobladas y los
pies pegados al suelo, doblar los codos y
colocar las manos bajo la cabeza. Inspirar
lentamente por la nariz elevando el térax y
separando ambos codos. Espirar levantado
los brazos hacia las orejas como si se
intentase unir los codos. A continuacion, al
inhalar, bajar los brazos lentamente hasta el
suelo.’

Mostrar al | Aumentar el | Su funcibn es conseguir que el paciente

cuidador como | tiempo de | realice inspiraciones largas, lentas vy

utilizar el | inspiracion profundas. El ejercicio consiste en tomar aire

espirbmetro

por la boca y soplar de forma suave y
mantenida, intentando dejar la bolita arriba
todo el tiempo que se pueda. Se realiza
siempre que el paciente pueda, evitando la
hiperventilacion, tiraje, fatiga muscular y/o

dolor.%8
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Realizar Facilitar la | Como argumenta Gonzalez-Donis L et al’? el

técnicas de | eliminacién de | drenaje postural consiste en la adopcion de

drenaje las posiciones basadas en la anatomia del arbol

postural secreciones bronquial que, por accion de la gravedad,
facilita el flujo de secreciones desde las
ramificaciones segmentarias a las lobares, de
estas a los bronquios principales y a la
traguea para ser expulsadas, finalmente, al
exterior (Anexo 22).

Instruir  sobre | Desprender La percusion y vibracion se usan asociadas a

técnicas de | las la técnica de drenaje postural. La percusion

percusion y

secreciones

consiste en dar palmadas, de una manera

vibracion adheridas en | ritmica, con las manos huecas. La vibracion
los pulmones | consiste en la compresion intermitente de la
pared toracica durante la espiracion,
intentando aumentar la velocidad del aire
espirado para, de esta manera, desprender
las secreciones.”
Realizar Lograr una tos | Usaremos esta técnica cuando la musculatura
maniobras efectiva espiratoria pierde la capacidad de expulsar el
manuales para aire y generar una fuerza suficiente para
la tos arrastrar las secreciones. Haremos
compresion en térax, y/o abdomen, o ambos
ala vez (Anexo 23).%8
Explicar los | Evitar la | La aspiracion de secreciones debe realizarse
signos que | acumulacién cuando la persona movilice secreciones, se
indican la | excesiva  de | note con dificultad respiratoria (agitado, con
presencia de | secreciones esfuerzo al respirar), cambie su coloracion de

secreciones

la piel, se escuchen secreciones bronquiales,
o perciban frémitos en el térax que sean

palpables.’
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Orientar sobre
la importancia
de

aspiracion

la
de

secreciones

Evitar

paciente

que el

se

broncoaspire

Una persona que padece sialorrea tiene un
riesgo aumentado de generar neumonia por
aspiracion debido a la falta de efectividad de
su deglucibn o padecer escoriaciones e
la humedad
Candida

infecciones de la piel por

constante, especialmente por
albicans y Staphylococcus aureus.”
Se recomienda el siguiente enlace donde se
encuentran las técnicas de aspiracion de
secreciones orofaringeas y traqueal.

https://www.pisa.com.mx/publicidad/portal/enf

ermeria/manual/4 2 2.htm

Tabla 7. Intervenciones de enfermeria para pacientes con ELA conforme la

necesidad de comer y beber adecuadamente

Necesidad 2: | Comer y beber adecuadamente
Intervencion | Objetivo Justificacion
Realizar una | Mantener una | La dieta saludable debe ser equilibrada: Sin
dieta saludable | adecuada restricciones de alimentos y con una
nutricion distribucion fraccionada en cinco comidas al
dia. Es variada, en colores y cantidades. En
cada comida se incorporan alimentos de
diferentes grupos ya que cada uno aporta un
tipo de nutrientes, 'y  combinados
correctamente a lo largo del dia logra evitar
carencias nutricionales.’®
Consumir Conservar un|La Asociacion de ELA de Andalucia”™
agua adecuado recomienda beber al menos 1,5 litros de
estado de | liquidos al dia que aseguraran una buena
hidratacion hidratacion y ayudaran a prevenir el
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estrefiimiento. Pero, si el paciente se
atraganta, puede probar a tomar los liquidos
con una pajita muy despacio o a cucharadas.
Otra opcion es utlizar espesante que,
afadido a cualquier liquido, le proporciona la
consistencia adecuada para tragarlo sin
El

espesante se puede afiadir al agua, leche,

dificultad y sin afadir sabor alguno.

zumos y comidas de consistencia muy

liquida.
Aumentar el | Evitar que los | La leche y sus derivados aportan calcio para
consumo de | huesos se | mantener los huesos mas fuertes. La vitamina
calcio descalcifiquen | D (leche entera, queso o yema de huevo) es
importante para sintetizar el calcio en los
huesos y se absorbe a través de los rayos del
sol.””
Aumentar el | Evitar el | Las personas con ELA estan particularmente
consumo de | aceleramiento | en riesgo de desnutricion debido a la
alimentos de la atrofia | presencia de hipermetabolismo y porque
caldricos pero | muscular comen menos debido a problemas de

sanos

deglucién y fatiga. Esto conduce a la pérdida
de peso y a un mayor desgaste muscular mas
allA de la degradaciéon de los musculos
causada por la propia enfermedad. Por lo que
es aconsejable aumentar la ingesta de
calorias desde el principio para reducir el
impacto la la

en enfermedad vy

supervivencia.’®

64



Vigilar y
controlar el
peso

continuamente

En relacion con lo anterior, Del Olmo Garcia
et al.>! exponen que una pérdida de peso
mayor del 5-10%, al momento del diagndstico
como a lo largo de la enfermedad, supone un
incremento de un 30-50% en el riesgo de
muerte. Mientras que por cada 5% de pérdida
de peso se ha estimado un aumento del 14 al
30% en la probabilidad de morir. Asimismo,
un indice de masa corporal (IMC) inferior a
18,5 kg/m2 incrementa el riesgo relativo de
muerte y por cada punto de descenso de IMC
el riesgo de morir aumenta entre un 9 y un
20%.

Realizar varias

comidas al dia

En los pacientes con ELA, fraccionar la dieta
en cinco o seis veces al dia. Las comidas
mas importantes son el desayuno y la cena,
ya que marcan el tiempo de ayuno del
cuerpo. El tiempo de ayuno significa que el
cuerpo va a usar las reservas energeéticas que
tiene, y en enfermos con ELA este proceso
toma especial importancia, ya que durante la
noche el cuerpo sigue teniendo un gasto
energético, lo que contribuye a la pérdida de

peso.’®

Cambiar la
consistencia y
textura de la

comida

Evitar la
excesiva
pérdida de
peso

Realizar un
aporte
completo de
nutrimentos
Realizar una
adecuada
degluciéon  de
los alimentos

Ante la presencia de disfagia sera primordial
adaptar la textura de la dieta. El tipo de
disfagia habitual es la disfagia orofaringea
con limitacion de la ingesta de liquidos y
alimentos de doble textura. Se tiene que
valorar cual es la textura mas segura para el

paciente (néctar, miel o pudin).”®
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Si se alimenta al paciente por sonda. La
consistencia debe permitir su paso facil por la
misma. Usualmente para evitar que se tape la
sonda se usan alimentos semiliquidos, lo que
va a causar una disminucion en la
concentracion de nutrientes por lo que es
fundamental tener en cuenta las porciones

recomendadas por el nutricionista.°

Realizar Realizar una | Son maniobras que ayudan a modificar la
maniobras 0 | adecuada fisiologia de la deglucion. Para su aplicacion
técnicas degluciéon de | es necesaria la colaboracion del paciente.
deglutorias los alimentos Algunas de ellas son: deglucién supraglotica,
deglucion  super-supraglotica,  deglucion
forzada, la maniobra de Masako, la maniobra
de Mendelsohn o los ejercicios de Shaker
(Anexo 24 a 27).%"
Explicar los | Prevenir la | EI paciente debe colocarse lo mas recto
riesgos broncoaspiraci | posible o sentado; debe mantener una
durante la | 6n durante la | posicion derecha con el torso ligeramente
alimentacion. alimentacion inclinado al respaldo de la silla. Si hay exceso

de salivacion, antes de comer se deben
realizar succiones con algun aspirador de
secreciones manual.

Otra medida de prevencién es no tomar
liquidos o0 medicamentos mientras este
acostado. Procurar un ambiente cémodo,
relajado y sin distracciones a la hora de
comer. Por dltimo, es importante que el
paciente coma despacio y no introducir mas
alimento en la boca hasta no haber tragado lo

anterior.”’
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Realizar aseo
bucal después
de

comida

cada

Evitar restos
de comida e

infecciones

Conforme la ELA avanza, el cepillado de
dientes se hace cada vez més dificil y
necesario. Es mejor un cepillo eléctrico
porque permite una limpieza profunda sin
apenas esfuerzo. Limpia mucho mejor que el
manual. Si no puedes eliminar por ti mismo la
pasta, es suficiente con mojar el cepillo en
colutorio y con la friccion que realizan las
cerdas se obtiene una limpieza eficaz. Limpiar
los dientes con una gasa empapada en
colutorio no es efectivo porque no hay friccion

y no se produce una limpieza efectiva.®!

Explicar en

gué consiste la

Ampliar los

conocimientos

Es un tubo de plastico muy fino que se

introduce por la nariz y llega hasta el

sonda en el cuidador | estbmago. Permite que la formula nutricional
nasogastrica y el paciente vaya directamente al interior del organismo.
Como ventaja permite controlar mejor la
cantidad y la calidad de los nutrientes y
ofrecer a cada paciente la alimentacién que
mas le conviene.®?
Verificar la | Evitar que el |Se debe \verificar antes de cada
posicién de la | alimento se | administracién de la nutricion si se observan
sonda introduzca al | signos de dificultad respiratoria, o después de
pulmén un episodio de tos, vomito o arcadas.®3
Fijar la sonda | Impedir la | Siempre evitaremos fijar la sonda en la frente,
salida pues favorece la aparicion de Ulceras por
accidental de | presion e impide que la sonda se vacie de
la sonda forma adecuada, ya que el liquido va en

contra de la gravedad. Es recomendable en
estos casos utilizar el sistema de fijacion en
T. 8
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Realizar aseo | Evitar lesiones | Los orificios nasales deben limpiarse con
en las fosas | en la nariz cuidado una vez al dia, usando una gasa o
nasales bastoncillo, agua y jabén. También se puede
usar una crema hidratante para suavizar la
zona y mover con cuidado la sonda para
cambiar la zona de contacto con la nariz.#?
Realizar Evitar la | La contaminacion de las férmulas enterales
lavado de | propagacion con microrganismos puede ocurrir en
manos antes | de diferentes momentos. Por ejemplo, durante la

de preparar la
formula o]

administrarla

microorganism

0s patdégenos

preparacion (utensilios y manos),
almacenamiento o proceso de administracion.
Por lo que es importante aplicar las préacticas
de

contaminacion de las férmulas.84

lavado de manos para disminuir la

Limpiar la
parte externa

de la sonda

la
de

microorganism

Prevenir

presencia

0s

Debe limpiarse todos los dias la parte externa
de

comenzando del ala de la nariz, hasta el

la sonda con agua y jabdn neutro,

tapon de la sonda. Después, enjuagar y secar
con servilletas desechables.

soluciones
Se debe

solucion

También puede usar

desinfectantes no corrosivas.

empapar una gasa con la

recomendada, limpiar la sonda y dejarla
actuar durante 30 segundos posteriormente
secarla con cuidado. No utilice povidona
yodada porque puede alterar el plastico de las

sondas y endurecerlas.®

Mantener el
alimento a una
temperatura

adecuada en

Evitar la
desintegracion
de

nutrientes

los
de

La guia de practica clinica sobre nutricion
parenteral: prevencion de complicaciones
metabdlicas, organicas y relacionadas a las

mezclas de nutricion parenteral®® argumenta
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el refrigerador

la formula

gue estas mezclas se consideran estables en
refrigeracion a temperatura de 2 a 8 grados
centigrados por 9 dias.

Por su parte,
C

temperaturas

Pérez-Portabella Maristany
a|86

superiores

mencionan  evitar

ya
la emulsion y aumenta la
Asi

temperaturas excesivamente bajas ya que se

Cleofé et
que
desestabilizan
probabilidad de precipitacion. como
puede congelar la mezcla y producirse la

ruptura de la emulsién lipidica.

Pasar el | Evitar diarreas | Es conveniente sacar la férmula del
alimento alo molestias | refrigerador de 30 a 60 minutos antes para
temperatura intestinales gue se atempere antes de administrarla. 86
ambiente
Informar la | Lograr un | Los medicamentos que se administren deben
forma mas | adecuado estar en forma liquida; por ello sélo se
ideal de pasar | efecto utilizaran jarabes, ampollas 0 medicamentos
el terapéutico liqguidos no efervescentes. Los comprimidos y
medicamento pastillas pueden triturarse hasta que quede
por la sonda un polvo fino. Después se pueden disolver en
20-30 ml de agua.®?
Por su parte la guia de préctica clinica sobre
formulas, métodos de infusion e interaccion
farmaco-nutriente refiere que en caso de
requerir la administracion de medicamentos
soélidos se deben pulverizar y diluir con 5 a 30
ml de agua estéril tibia.®*
Limpiar la | Evitar que la | La guia de practica clinica sobre Férmulas,
sonda sondas se | métodos de infusion e interaccion farmaco-
después de | tape nutriente recomienda lavar la sonda con 15 a
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alguna formula
de
alimentacion o

medicamento

30 ml antes y después de la administracion

de cada medicamento.84

Mantener al
paciente en
posicion
semifowler

después de la

alimentacion

Evitar que se
presente
broncoaspiraci

7

on

El paciente debe estar sentado o incorporado
de 30-45°

administracion de la nutricion enteral y entre

en un angulo durante la

media hora a una hora después de la

administracion de esta.®’

Para conocer mas a detalle sobre la técnica de alimentacion por sonda

nasogastrica

se

recomienda

el siguiente enlace

https://sgxx.org/docs/documentacion/guia-nutricion-sonda-nasogastrica.pdf

Explicar en | Ampliar los | La gastrostomia endoscoOpica percutanea

gué consiste | conocimientos | consiste en la colocacion de una sonda en el

una del cuidador y | estbmago a través de la pared abdominal

gastrostomia del paciente mediante una endoscopia. Es una buena
alternativa a pacientes que presentan
dificultad para tragar por problemas
mecanicos 0 neurologicos, y que van a
precisar una alimentacion por sonda por
tiempo prolongado.88

Mantener  la | Evitar la | La estoma debe estar siempre limpia. El

estoma seca

infeccion de la

primer mes, se limpia con iodopovidona,

estoma después solo con agua y jabon; secar muy
bien para que no haya exudado, podemos
poner una gasa alrededor para mantener el
area seca.®®
Girar la sonda | Evitar que la | Giraremos la sonda en el sentido de las
diariamente sonda se | agujas del reloj, todos los dias, esto no es
adhiera doloroso ni molesto.®°
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Realizar
de

manos y usar

lavado

Evitar la
propagacion

de

El cuidador o paciente deben lavar sus manos
con agua corriente y jabdn liquido. Asi como,

secarse con servilletas de papel desechable.

guantes microorganism | El propdsito de la higiene de manos con agua
estériles 0s patdgenos |y jabdn es liberar la suciedad y materia
organica de las manos, mediante el uso de
estos con arrastre, bajo un chorro de agua
para la eliminacién de la flora transitoria.8”:
Realizar Prevenir la | La parte externa de la sonda debe limpiarse
limpieza diaria | presencia de | diariamente con una gasa, agua Yy jabon

en la sonda microorganism | liquido. Posteriormente, enjuagar y secatr.
oS Se debe mantener el tapon cerrado cuando

no se utilice, y limpio igual que el orificio de
entrada. Este no debe tener restos de la
formula de nutricion.®’

Pasar el | Evitar diarreas | Es conveniente sacar la formula del

alimento alo molestias | refrigerador de 30 a 60 minutos antes para

temperatura intestinales gue se atempere antes de su administracion.

ambiente 86

Limpiar la | Evitar que la |Infundir 50 ml de agua tras cada

sonda sondas se | administracién de alimentos o medicacion.®8

después de | tape

alguna férmula

de

alimentacion o

medicamento

Vigilar signos | Prevenir Comprobar diariamente que en la zona

de alarma de |infeccibn del | alrededor de la estoma no existe irritacion

la estoma area cutanea, enrojecimiento o inflamacion, ni es

dolorosa y que no salgan liquidos (jugos

gastricos).®
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Ensefar al
cuidador la
maniobra de
Heimlich

Adiestrar
sobre las
acciones ante
una situacion
de asfixia o
atragantamient

o

Si el paciente puede hablar o toser, colocate
a un costado e incentivala a que continte
tosiendo con fuerza hasta que arroje el
objeto.

En cambio, si, no puede hablar, respirar o
toser hay que colocarse detrds de este y
rodearlo con los brazos (al mismo tiempo que
colocamos la pierna entre las piernas del
paciente), debemos localizar el ombligo. Entre
la parte final del esterndn y entre estas dos
areas coloca tu pufio. Cubre el pufio con tu
otra mano y con los codos despegados de la
persona, presiona el abdomen con el pufio,
con movimientos hacia adentro y hacia arriba
de forma continua. Presiona hasta que se
despeje la via aérea o hasta que la persona

guede inconsciente. %

Tabla 8. Intervenciones de enfermeria a pacientes con ELA de acuerdo a la

necesidad de eliminar los desechos corporales

Necesidad 3: Eliminar los desechos corporales

Intervencion Objetivo Justificacion

Establecer Mantener una | Un momento ideal para evacuar es
horarios fijos | adecuada cuando la motilidad intestinal es mayor,
para defecar motilidad gue suele ser después de las comidas o

intestinal. tras hacer ejercicio.%

Aumentar el | Prevenir el | La fibra actia dando mas volumen vy
consumo de fibra | estreflimiento menos consistencia al contenido fecal ya
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que facilita que se retenga agua en su
interior. De esta manera, es mucho mas

facil su eliminacion.%?

Asesorar sobre la | Mejorar la | La Asociacion de ELA Andalucia®,

practica de | motilidad menciona la siguiente técnica: Tumbado

masajes intestinal en la cama, aplicar crema o aceite en el

abdominales abdomen y con una presion moderada,
masajear en sentido de las agujas del
reloj con las puntas de los dedos y en
forma de circulos. El tiempo de masaje
debe oscilar entre los 5 y 10 minutos,
dependiendo del grado de estrefiimiento
gue se padezca.

Colocar al | Defecar con | lade B. y Umpierre V* argumentan que el

paciente en una

mayor facilidad

tiempo necesario para el vaciado del

posicion intestino como la sensacion satisfactoria y
adecuada para el grado de esfuerzo en posicion de
defecar cuclillas se reduce en comparacion con la
posicion sentada. Una forma de hacerlo
es colocar un banquito en los pies para
facilitar la defecacion.
Vigilar sobre la | Prevenir la | Elaborar un diario donde se indicara la
presencia de | retencion fecal consistencia de las deposiciones,
signos y apoyado de la escala de Bristol; asi
sintomas de como, el nimero de deposiciones.®*

estrefiimiento

Mientras que, los criterios de Roma Il
para el diagnostico de estrefiimiento

cronico funcional mencionan los
siguientes criterios:
o Esfuerzo excesivo al menos en el

25% de las deposiciones, heces
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duras al menos en el 25% de las
deposiciones

o Sensacion de evacuacion
incompleta al menos en el 25% de
las deposiciones. Sensacion de
obstruccion anal al menos en el
25% de las deposiciones

o Maniobras manuales para facilitar
la defecacion al menos en el 25%
de las deposiciones

o Menos de 3 deposiciones a la

semana.?

Tabla 9. Intervenciones de enfermeria para pacientes con ELA, acorde a la

necesidad de moverse y mantener posturas deseables

Necesidad 4: Moverse y mantener posturas deseables
Intervencion Objetivo Justificacién
Informar sobre la | Aumentar la | Lopez Casero-Beltran A. et al®® destaca

importancia de la
fisioterapia para

la movilizacion

calidad de vida | que es recomendable que la fisioterapia
del paciente forme parte del tratamiento desde el
momento del diagnostico, con el fin
corregir las posibles alteraciones de la
postura, prevenir el dolor y disminuir la
rigidez muscular. Por ello, el plan de
tratamiento debe incluir ejercicios como
natacibon o caminata. Cuando estas
actividades ya no se puedan realizar, se
trabajara un programa de ejercicios de
movimiento de articulaciones, reduccion

de la rigidez y estiramientos.
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Evitar Evitar el gasto | Marcos-Jiménez N1° sugiere evitar
movimientos de energia esfuerzos innecesarios y programar las
innecesarios actividades con periodos de descanso.
Priorizar las | Evitar periodos | Programar las actividades por prioridad
actividades de esfuerzo vy |intercalando periodos de descanso y
fatiga adaptandolas al desarrollo de su
enfermedad.*?
Colocar al | Evitar lesiones | Esta debe estar recta, los gluteos
paciente en | en la espalda apoyados al final del asiento, las rodillas
posicion de ligeramente separadas y los pies
sedestacion apoyados en el suelo.%
Mantener una | Evitar La silla de ruedas permite mantener una

buena postura en

la silla de ruedas

contracturas o0

fatigas muscular

correcta alineacion del cuerpo, sin gasto
energético por parte del afectado. Es
conveniente que la silla sea
personalizada y especifica para cada
caso. La altura del asiento, reposabrazos
y reposapiés debe ser aquella que
permita 90° de flexiébn de caderas, rodillas
y tobillos, tronco erguido con apoyo del
antebrazo y 90° de flexion de codo. Debe
mantener una correcta posicion de,
situando las nalgas al final del mismo. La
altura del respaldo variara en funcion del
control de tronco y cabeza de la persona.
descansardn  sobre el

Los pies

reposapiés, especialmente durante los

trayectos, aungue sean cortos.%

Organizar un

plan de ejercicios

Mantener la

salud fisica

Este plan debe incluir ejercicios de fuerza,

resistencia o de potencia dependiendo de
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lo que el fisioterapeuta decida y de la
capacidad del paciente. También se debe
incluir ejercicio aerébico (bicicleta, andar,
remo), estiramientos musculares, ya que
estos son muy importantes para evitar
que el musculo vaya perdiendo fuerza y

funcionalidad.®’

Los siguientes enlaces muestran algunos ejercicios fisicos para pacientes con

espasticidad. Es importante mencionar que es recomendable siempre consultar

a su fisioterapeuta.

e https://www.araela.org/ejercicios-fisioterapeuticos-para-los-pacientes-con-

ela/
e https://www.elaandalucia.es/WP/fisioterapia/

Ejecutar Disminuir la | La hidroterapia consiste en ejercicios de

ejercicios de | espasticidad movilidad y de fuerza con la resistencia

hidroterapia del agua a los movimientos. Se obtiene
beneficios como la relajacion muscular,
sedacion de dolores, trabajo
propioceptivo, mejora psicolégica.®’

Realizar Evitar la atrofia | Son resultado de la maduracion del

ejercicios de | muscular sistema neurolégico. Comprende todas

motricidad fina aquellas actividades que necesitan de
una precision y un elevado nivel de
coordinacion.®®

Realizar Evitar la atrofia | Son grandes movimientos corporales

ejercicios de | muscular como: caminar, correr saltar.%

motricidad

gruesa

Comprender las | Prevenir la | Son procedimientos terapéuticos que

técnicas de | rigidez muscular | utilizan el movimiento para el tratamiento

cinesiterapia

y prevencion de enfermedades

76


https://www.araela.org/ejercicios-fisioterapeuticos-para-los-pacientes-con-ela/
https://www.araela.org/ejercicios-fisioterapeuticos-para-los-pacientes-con-ela/
https://www.elaandalucia.es/WP/fisioterapia/

locomotoras. Tiene efectos fisioldgicos
generales y especiales como nivel del

hueso, musculo o articulacion-°

Tabla 10. Intervenciones de enfermeria a los pacientes con ELA acorde a la

necesidad de dormir y descansar

Necesidad 5: Dormir y descansar

Intervencion Objetivo Justificacion

Establecer Mejorar el | Mantenga un horario fijo para acostarse y

horarios de | suefo levantarse, incluidos fines de semana y

suefo y vacaciones. Los cambios constantes en

descanso los horarios de suefio aumentan la
probabilidad de que se generen
dificultades graves y cronicas para
dormir.100

Evitar las siestas | Evitar el | Limitar la siesta a un maximo de 20-30

largas insomnio min. En el caso de estar muy privado de
suefio, dormir durante unos 90 min
seguidos, para despertar al final de un
ciclo completo de suefio. Evitar la siesta,
si se presenta una mayor dificultad para
dormir por la noche.0t

Posicionar Mantener Es importante que el paciente duerma

adecuadamente | comodo al | con una almohada que evite la flexion o

al paciente para | paciente extension excesiva del cuello.

dormir También se puede colocar la almohada si
los brazos se flexionan y se juntan, o si;
las rodillas tienden a juntarse.%

Establecer Inducir el suefio | Se debe mantener un ambiente adecuado

ambientes gque favorezca y mantenga el suefio. Por
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tranquilos y
confortables al

ejemplo, una temperatura adecuada, sin

ruidos, con colores relajantes, una cama

momento de confortable etc.1%?
descansar
Realizar técnicas | Producir la | Si es necesario se puede realizar un ritual
de relajacion | sensacion  de | antes de acostarse que incluya conductas
para dormir suefo como escuchar musica tranquila, lavarse
los dientes, una ducha templada, etc.1%?
Vaciar la vejiga o | Prevenir la| Con esto puede evitar tener que
intestino antes de | somnolencia levantarse de la cama para ir al bafio.1%°
dormir
Procurar las | Evitar El hambre y las comidas copiosas alteran
cenas ligeras alteraciones el suefio, y causan despertares
durante el | nocturnos.1%
suefno
Evitar el | No alterar el |Las bebidas como café, té, guarand,
consumo de | estado de | cacao o refrescos contienen cafeina. El
alimentos con | suefio mecanismo de accion se debe a su
cafeina capacidad de antagonizar los receptores
de adenosina en el cerebro, que es un
neuromodulador inhibitorio involucrado en
la propensién al suefio.10!
Orientar  sobre | Aumentar la | Platanos, pifia, aguacate, leche, carne,
los alimentos que | produccién de | huevos, pescado azul o frutos secos
facilitan el suefio | suefio como las nueces son algunos de los

alimentos con mayor contenido en

triptéfano. Deben combinarse con otros
gue contengan acidos grasos omega 3,
de

carbono y vitamina B para obtener

magnesio, calcio, zinc, hidratos

mejores resultados.1%t
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Tabla 11. Intervenciones de enfermeria a los pacientes con ELA de acuerdo a

la necesidad de seleccionar ropas adecuadas; vestirse y desvestirse

Necesidad 6: Seleccionar ropas adecuadas; vestirse y desvestirse

Intervencion Objetivo Justificacién

Usar vestimenta | Mantener la | Se debe elegir ropa mas facil de poner y

facil de quitar capacidad de | quitar o adaptarla. Por ejemplo, puede

desvestirse abrirse la prenda por un lateral y colocar

cierres de velcro o cremalleras. Otras
opciones son sustituir los botones o
cremalleras por velcro, adaptar las
cremalleras con anillas, cordones, etc.103

Evitar los zapatos | Disminuir el | Es conveniente utilizar zapatos con cierre

con agujeta esfuerzo de velcro o sustituir los cordones por

otros elasticos que se estiran al introducir

el pie.1%

Tabla 12. Intervenciones de enfermeria para pacientes con ELA

conforme la necesidad de termorregulacién

Necesidad 7: Termorregulacion
Intervencion Objetivo Justificaciéon
Registrar la | Mantener la | La Secretaria de Salud® menciona que
temperatura temperatura en |la temperatura corporal normal se
parametros encuentra ente 36.5°C Y 37°C.
normales
Informar  sobre | Evitar periodos | De acuerdo con Pallardo-Rodil B.1% |a
las causas | de hipotermia exposicion  prolongada al frio, la
asociadas a la hipoglucemia, la  malnutricion, el

hipotermia

hipotiroidismo, la sepsis, la inmovilidad y
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algunos trastornos neuroldgicos como la
enfermedad de Parkinson o las lesiones
de la medula espinal son parte de las

causas de hipotension.

Cubrir al paciente
si lo requiere con

cobijas

Ayudar a
produccion

calor corporal

la
de

El musculo esquelético es el Ultimo
sistema involucrado en la respuesta
termorreguladora al frio, especialmente si
los otros mecanismos no logran
compensar el descenso de la
temperatura. Su activacion esta dada por
la accién sobre las motoneuronas alfa y
gamma de la asta anterior, -de la médula
espinal- que producen contracciones
musculares  seriadas y  repetitivas
conocidas como temblor, aumentando la
generacion de calor por aumento de la

actividad celular muscular.19

Tabla 13. Intervenciones de enfermeria para pacientes con ELA, de acuerdo

con la necesidad de mantener un cuerpo limpio y bien cuidado, y proteger la

piel
Necesidad 8: Mantener el cuerpo limpio y bien cuidado, y proteger la
piel
Intervencion Objetivo Justificacién
Hidratar la piel Prevenir la | Angulo 1*°7 refiere que la hidratacion
sequedad previene la perdida transepidérmica de

agua, lo cual genera el aspecto seco y
guebradizo en la piel.
Ademas, el Ministerio de Desarrollo

Social y Familial®® indica colocar una
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pequeiia cantidad de crema sobre la
palma de la mano, frotar ambas manos
hasta obtener una temperatura adecuada
y aplicarla suavemente sobre la piel. Los
movimientos deben

Ser Ssuaves |y

rotativos.

Realizar higiene

diaria

Mantener piel y
mucosas en

buen estado

La higiene denominada como el conjunto
de actividades que se hacen para
conservar y aumentar la salud y prevenir
enfermedades. Con ella, conseguimos
conocer estado de la piel y grado de
movilidad del paciente. Normalmente se
hace una vez al dia, salvo que sea
efectuar lavados

necesario algunos

parciales.®

Capacitar sobre
como realizar un

bafio de esponja

Mantener piel y
mucosas en

buen estado

Es la limpieza general que se le realiza al
paciente en su cama, cuando no puede o
no le esta permitido bafarse en regadera

o tina.110

Promover el aseo

bucal

Evitar

infecciones

La caries es una enfermedad infecciosa
causada por invasion de microorganismos
patégenos y la adherencia de placa
dentobacteriana en la superficie dental,
produciendo una accion descalcificante
la consecuente

con destruccion y

formacion de cavidades.110

Realizar cambio
de cama todos

los dias

Brindar
comodidad e
higiene al

paciente

El descanso fisico proporciona relajacion
muscular. Mientras que la limpieza de los
objetos con los que el paciente entra en
contacto el de

disminuye riesgo

contaminacion.110
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Mantener una
adecuada

alimentacion e

Mantener los
tejidos en buen

estado

La hidratacion y la alimentacion de las
personas con
debe

riesgo de ulceras por

presion ser variada, rica en

hidratacion proteinas, vitaminas y minerales, usando
Si fuera necesario aportes
complementarios, ya que la carencia de
nutrientes aumenta la posibilidad de
formacion de escaras.!!!

Implementar el | Evitar la presion | Ortiz-Arjona MA, Lépez Aguirre T et al.1*?

uso de los | en los puntos de | concluyen que el uso de colchones de

colchones anti | apoyo aire alternante ha demostrado una

escaras eficacia superior a los colchones
normales para prevenir la aparicion de
Ulceras por presion.

Examinar el | Localizar de | En los aseos, es cuando mejor se puede

estado de la piel | forma  precoz | observar el estado de la piel y si existen

diariamente los cambios en | rojeces o0 zonas de presion en las zonas
la piel mas  susceptibles a Ulceras  por
presion.1o®
Realizar cambios | Prevenir la | Por su parte, Alberdi-lbafiez Y et al.l?3
posturales formacion de | argumentan que los cambios posturales
Ulceras por | ayudan a aliviar la presion continuada en
Presién los pacientes encamados, por lo que son
necesarios en la prevencién de ulceras
por presion. Estos deben ser rotatorios
pasando por todas las posiciones; es
decir, decubito supino, lateral derecho,
lateral izquierdo, prono, y si se puede,
posicién de sentado.
Evitar el contacto | Evitar dafiar la | Evitar la formacion de arrugas en las

con objetos o

piel

sabanas de la cama. Asi como evitar la
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sabanas mal ropa demasiado apretada con costuras,

dobladas cremalleras o botones que presionen en
la piel.11?

Eliminar la | Minimizar el | Evitar el contacto con exudados, orina o

humedad riesgo de | heces mediante el uso de sondaje vesical

excesiva infecciones si fuera necesario, colectores o pafales

absorbentes debido a que los hongos y
otros microorganismos que invaden la piel
se alojan principalmente en las axilas, las
ingles, entre los muslos y otras zonas del
cuerpo donde hay humedad. Por lo que
debe asearse al paciente lo antes posible,
y aplicarle productos de barrera.t? 114

Tabla 14. Intervenciones de enfermeria para pacientes con ELA acorde ala

necesidad de evitar los peligros del entorno y evitar lesionar a otros

Necesidad 9:

Evitar los peligros del entorno y evitar lesionar a otros

Intervencion Objetivo Justificacion
Educa sobre la | Evitar la | EI lavado de manos es una medida
importancia y | trasmisidon  de | higiénica que tiene como fin reducir la
técnica correcta | gérmenes flora microbiana transitoria (consiste
del lavado de generalmente en frotarse las manos con
manos un antiséptico a base de alcohol o en
lavarselas con agua y jabdn). Debido a
gque, las manos son la principal via de
transmisién de gérmenes (Anexo 28).1%°
Retirar muebles u | Evitar ~ alguna | Conforme avanza la enfermedad los
objetos caida musculos se debilitan, por ello se

innecesarios

recomienda mayor precaucién y control

por parte de los familiares. Por lo que se
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recomienda:

o Retirar objetos que entorpezca el

paso, como juguetes, zapatos,
papeles o cajas.

e Tener buena iluminacion.

o En el bafio, colocar una barra a la
altura del ombligo para sujetarse o
una silla de bafio.

e Las escaleras deben tener

barandales para ayudarse cuando

suba y baje.!6

Mantener al | Evitar las | A las personas con ELA, se les

corriente la | infecciones recomienda vacunarse contra la gripe y

cartilla de | respiratorias neumococo, siendo esta ultima una de las

vacunacion principales bacterias productoras de
neumonia, y causante de otras
infecciones, como la sinusitis y la otitis
media.t’

Apoyo al | Prevenir el | Suele ser un miembro de la familia el que

cuidador primario

agotamiento del

cuidador

asume la maxima responsabilidad y, por

lo el la mayor
del

cuidado. Esa persona que desempefa la

tanto, que soporta

sobrecarga fisica y emocional

importante labor de cuidar y atender las
necesidades del enfermo, lo hace desde

su casa y a partir de los recursos

disponibles con los que cuenta,

sobrecarga las funciones propias de su
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rol familiar y social, adaptdndose a

nuevas condiciones para mejorar la salud

y el bienestar de aquel a quien cuida.'®

Tabla 15. Intervenciones de enfermeria a los pacientes con ELA de acuerdo a

la necesidad de comunicarse con los demas para expresar las propias

emociones, necesidades, miedo y opiniones

Necesidad 10:

Comunicarse con los deméas para expresar las propias

emociones, necesidades, miedo y opiniones

Intervencion Objetivo Justificacién

Ejercicios de | Mejorar los | EI velo del paladar es un mdasculo

estimulacién para | movimientos de | revestido de piel, se encuentra al final del

el velo del | la musculatura | techo de la cavidad oral y nos permite

paladar orofacial producir varias consonantes, al ponerse
en contacto con la parte posterior de la
lengua. Y participa en la actividad de la
degluciéon, elevandose para cerrar el
canal nasal en el momento en el que el
bolo alimenticio pasa por la parte
posterior de la cavidad oral ayudando a
gque siga su curso hacia el esoéfago,
evitando que el alimento regurgite hacia
la cavidad nasal.'*®

Realizar Minimizar el | Los ejercicios respiratorios  buscan

ejercicios impacto de la |estimular y concienciar el tipo de

respiratorios para | pérdida del | respiracién que intervienen en el proceso

el habla habla motor del habla, para potenciar vy

rentabilizar su uso. Asi como, estimular y

concienciar el ciclo respiratorio en

fonacion (nasal-bucal, bucal-bucal) que
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permiten mantener una higiene vocal y

prevenir posibles alteraciones por su uso

inadecuado. Se recomienda que estos

ejercicios se realicen todos los dias,

adaptando la frecuencia y el niumero de

veces a la situacibn personal del

paciente, especialmente asociado a la

fatiga.1?0

Brindar
alternativas

comunicacion

de

Permitir
paciente
expresar

emociones

al

Sus

Algunas personas tienen control de
SuUs manos, pero no de sus dedos.
En estos casos, la imaginaciéon es
el mejor aliado para fabricar un
puntero y seguir usando el teléfono
movil.

La escritura por reconocimiento de
voz permite transformar en texto
las palabras dictadas por una
persona. Si la voz no es del todo
audible puedes usar un microfono

o amplificador de voz.

Hay productos de apoyo que
permiten manejar una tableta o
teléfono Android sin tocar la
pantalla.

El libro para hablar es una plantilla
para hacer un cuaderno de
comunicacién que puedes llenar

con tus propios mensajes.?!

En el siguiente enlace se encuentran algunos dispositivos de apoyo,

aplicaciones o paneles de comunicacion para las personas con Esclerosis

Lateral Amiotréfica, estos deben de seleccionarse de acuerdo a las necesidades
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o habilidades de comunicacién que vaya perdiendo el paciente.

https://www.elaandalucia.es/WP/GuiaComunicacion/index.html

Tabla 16. Intervenciones de enfermeria a pacientes con ELA conforme ala

necesidad de rendir culto segun la propia fe

Necesidad 11:

Rendir culto segun la propia fe

Intervencion

Objetivo

Justificacion

Realizar
practicas

religiosas

Proporcionar al
paciente un
estado de

tranquilidad

La oracion puede ser definida como una
forma de comunicacién con la divinidad o
el creador, siendo quizas la forma mas
frecuente de expresion religiosa. En el

ambito hospitalario, tradicionalmente son

los sacerdotes quienes atienden las
necesidades espirituales. Desempefian
un papel crucial en el bienestar

psicologico de pacientes, familiares y en
los miembros del personal de salud.'??

Por su parte Raile-Alligood M® sefiala en
su libro que Joyce Travelbee plantea lo
siguiente: Se piensa que los valores
espirituales que mantiene una persona
determinaran, en gran medida, su
percepcion de la enfermedad. Los valores
espirituales de la enfermera y sus
opiniones filosdficas sobre la enfermedad
y el sufrimiento determinardn hasta qué
grado podra ayudar a un enfermo a
encontrar o no el significado en estas

situaciones.
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Tabla 17. Intervenciones de enfermeria para pacientes con ELA de acuerdo a

la necesidad de trabajar de tal manera que experimente una sensacion de

logro

Necesidad 12:

Trabajar

de tal

manera que se experimente una

sensacion de logro

Intervencion Objetivo Justificacion

Que el paciente | Lograr una | Cualquier persona que padece una
exprese sus | sensacion  de | enfermedad grave, pasa por diferentes
sentimientos vy | estabilidad estados psicoemocionales a lo largo de

emociones

su padecimiento. Con wuna buena
comunicacidbn se pueden entender vy
abordar los sentimientos y respuestas
emocionales que se producen en las
diferentes fases por las que tendra que
pasar. Su duracion, recurrencia,
intensidad y formas de Vvivirlas,
dependera, no tanto de la enfermedad en
si, sino de las caracteristicas de la
personalidad, de los problemas vy
experiencias anteriores, del apoyo que se
reciba del entorno, y, sobre todo, de la
actitud que cada uno tome frente a todo el

proceso.1?3

Brindar algunas

herramientas
sobre

afrontamiento

el

Lograr en el

paciente
sensacion

bienestar

una
de

El afrontamiento se define como el
conjunto de recursos, que el paciente
utiliza para reducir las tensiones, resolver
0 mejorar situaciones problematicas.
Estos recursos pueden ser creencias,

motivaciones, habilidades o apoyo social.
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Hay que destacar que el afrontamiento
cambia a lo largo del tiempo y varia de
acuerdo a los resultados, severidades,
alcances, disponibilidad, recursos vy
perturbaciones familiares. Por tanto, las
estrategias de afrontamiento en las
familias no se crean en un solo instante,
sino que se forman y se modifican con el

tiempo.1?4

Ofrecer
informacion

sobre el duelo y

Que el paciente
aprenda a

manejar Su

La teoria que describe el proceso de es
aquella propuesta por Elizabeth Kubler.

En la cual se explica que todo ser

sus etapas propio proceso | humano pasa por etapas de readaptacion
de duelo psicolégica antes de admitir una pérdida
en su vida. Estas son: Negacion, Ira,

Negociacion, Depresién y Aceptacion. 2
Realizar Mejorar la | Fomentar la realizacion de actividades de
actividades de | autorrealizacion | forma autbnoma en las primeras etapas

acuerdo a sus

limitaciones

de la enfermedad, y en posteriores etapas

evitar tener pensamientos negativos.!?

Tabla 18. Intervenciones de enfermeria para los pacientes con ELA,

conforme la necesidad de jugar o participar en diversas actividades de ocio

Necesidad 13:

Jugar o participar en diversas actividades de ocio

Intervencion Objetivo Justificacion

Elegir actividades | Mejorar el | Algunos factores que pueden influir en las
para el paciente | estado de | actividades recreativas son: el cansancio,
de acuerdo a sus | animo fatiga, inmovilidad, la coordinacién y la

capacidades

alteracion del equilibrio.?®
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Tabla 19. Intervenciones de enfermeria para los pacientes con ELA conforme

ala necesidad de aprender, descubrir y satisfacer la curiosidad

Necesidad 14:

Aprender, descubrir y satisfacer la curiosidad

Intervencidén

Objetivo

Justificacién

Realizar
materiales
educativos para

el cuidador

Adquirir los

conocimientos

De La Cruz-Ruiz D et al**® manifiesta El
cuidador primario generalmente no ha
tenido formacion y no cuenta con el
conocimiento para afrontar las complica-
propias vy
necesidades basicas. Por lo que, el rol

ciones satisfacer las

educador de enfermeria es generar
cambios y brindar una herramienta

segura al cuidador primario y evitar
complicaciones en la salud del paciente
con enfermedad terminal que permita
mejorar la calidad de vida para tener una

muerte tranquila.

Capacitar al

cuidador

Lograr cuidados
de

paciente

calidad al

La participacién del familiar en el cuidado
del paciente es fundamental, no solo en el
hospital sino también en el hogar, lo cual
ha tenido como resultado necesidades de
capacitacion. Como cuidador principal, el
familiar requiere de atencion especifica
por parte de los profesionistas de la
salud, para convertirse en un personaje
colaborador en la recuperacion o en el
mejoramiento de la salud, tanto en el
ambito hospitalario como en el domicilio,

cuando el paciente sea dado de alta.?’
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4. Metodologia

4.1 Disefo

e Tipo de investigacion

De acuerdo con su disefio es de tipo documental

o Es un proceso que se basa en la basqueda, recuperacion, analisis,
critica e interpretacion de datos obtenidos y registrados en diversas
fuentes documentales. Con el propésito de aportar nuevo
conocimiento. Este tipo de investigacion se puede realizar a un nivel

exploratorio, descriptivo o explicativo.1?®

Para Hernandez-Samperi R.'?2 Su disefio de investigacion es de tipo no

experimental

o Definido como la investigacion que se realiza sin manipular
deliberadamente variables. Es decir, se trata de estudios en los que
no hacemos variar en forma intencional las variables independientes
para ver su efecto sobre otras variables. Lo que hacemos es
observar fendbmenos en su contexto natural para analizarlos. En la
investigacion no experimental las variables independientes ocurren y
no es posible manipularlas, no se tiene control directo sobre dichas
variables ni se puede influir en ellas, porque ya sucedieron, al igual

gue sus efectos.

En su libro Metodologia de la investigacion Hernandez-Samperi R. divide la

investigacion no experimental en disefios transversales y disefios longitudinales.
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De acuerdo con el periodo o secuencia es de tipo transversal

o Son aquellos que recolectan datos en un momento especifico y en
un tiempo delimitado. Su propésito es describir variables y analizar

su incidencia e interrelacion en un momento dado.?8

Los disefios transversales se dividen en tres: exploratorios, descriptivos y

correlacionales-causales. En este caso es de tipo exploratorio o explorativo

O Su proposito es buscar, indagar o inspeccionar. Sucede cuando un
problema de investigacion no tiene antecedentes o ha sido poco
estudiado, por lo que la informacién apoya al investigador a formular

problemas para su desarrollo.?°

e Estrategias de busqueda de la informacién:

o La investigacion se considera transversal ya que los documentos se
eligieron en un periodo de tiempo comprendido entre el afio 2006 y
2022.

o Pararealizar la basqueda de la informacion se utilizaron las palabras
clave.

o Se utilizo la ayuda de la foto lectura, subrayado de la informacion, asi
como la lectura del resumen de los articulos de investigacion para

determinar si cumplian con los elementos necesarios para la tesina.

e Temporalidad:

La investigacion se realizd del mes de febrero del 2021 al mes de febrero
del 2022.
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Palabras clave:

Esclerosis Lateral Amiotrofica, cuidador primario, antecedentes histéricos,
neuronas motoras, tipos de ELA, hogar, domicilio, intervenciones,
rehabilitacion fisica, fisioterapia respiratoria, fundaciones, signos vy
sintomas, ELA en México, etiologia, diagnostico, criterios, redes apoyo,
deglucién, comunicacion, higiene, nutriciobn, alimentacion, farmacos,
Gastrostomia Endoscépica Percutanea, electromiografia, ulceras por
presion, traqueostomia, disfagia, espasticidad, descanso, logopedia,
afrontamiento, resiliencia, duelo, cuidados paliativos, técnicas enfermeria,

investigaciones y complicaciones.

Operadores booleanos:

Los operadores booleanos que se usaron de apoyo para la investigacion
fueron AND, OR, NOT.

Buscadores mas usados:

La informacién de esta tesina debe ser veraz, entendible, real y justificada.
Por lo que se comenzé realizando la busqueda de la informacién para
determinar la cantidad y calidad de la informacién que se encontraba.
Posterior a ello se comenzaron a determinar los temas de basqueda con las
palabras clave y los criterios de inclusion antes mencionados. Se realizo
una busqueda en diversas bases de datos, revistas, guias y procedimientos

en idioma espariol e inglés.

Durante la busqueda se eligieron aquellos buscadores y bases de datos
con informacion fundamentada, justificada y validada; como lo son:
Mediagraphic, Scielo, Elsevier, Redalyc y Google académico. Revistas

como: Sinergia, Nutricion Hospitalaria, Revista de Enfermeria del IMSS,
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Neurologia, CENETEC, CONAMED, Archivos de Medicina, Cruz Roja,
Revista ENEO Enfermeria y Biomédica. Y paginas Web como: IMSS,
adELA, Ciencia UNAM, Fundacion Luzon, OMS, UNICEF, ELA, Andalucia,
SSA, FYADEMAC y GILA.

Los paises de origen de los articulos fueron: México, Colombia, Costa Rica,
Chile, Cuba, Ecuador y principalmente Espafia; donde, la mayoria de los

articulos citados fueron de este pais.

4.2 Criterios de seleccion

Criterios de Inclusion:
Articulos, revistas, tesis, guias, manuales, paginas Web y documentos
cientificos sobre la enfermedad, del afio 2006 al 2022. Documentos a texto

completo.
Criterios de exclusion:
Articulos, libros, paginas Web, articulos, revistas o manuales incompletos,

no cientificos o de paginas no confiables.

Como se seleccionaron los documentos: De acuerdo con su confiabilidad.

4.3 Método de recoleccion de la informacion

¢, Cémo surgio el tema?

El tema surgié de una experiencia propia con un familiar directo, mientras
yo me encontraba haciendo el servicio social. Al encontrarme frente a este

diagnéstico el cual no conocia y que confundia con Esclerosis Mdultiple fue
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lo que me hizo investigar de forma rapida de que se trataba la enfermedad,

cudles eran sus sintomas y como era su comportamiento.

Mientras investigaba notaba que era una enfermedad poco conocida, por lo

gue surgié mi interés por conocer mejor la enfermedad y lograr que alguna

persona que se encontrara bajo las mismas situaciones que yo pudiera

apoyarse de la informacion que iba a investigar.

La realizacién de la tesina se llevo a cabo mediante varios pasos 0 procesos que

se detallan a continuacion:

1.

Se realiz6 la busqueda de la informacion en paginas de internet,
imagenes y redes sociales no fundamentadas; con el fin de conocer
la enfermedad a grandes rasgos y poder determinar qué temas en
especifico de esta enfermedad serian los de nuestro interés.

Se comenzO la busqueda de la informacion en paginas Web
fundamentadas, revistas digitales y articulos cientificos para
determinar nuestro tema de investigacidon. Se obtuvieron 250
articulos.

Se realizo una lista enumerada con todos los articulos obtenidos
colocados por fecha de publicacion vy titulo, eligiendo solo aquellos
que se encontraban entre el rango de fechas de 2006 a 2022.
Quedando solo 195 articulos.

Se realizo una primera lectura de los articulos con diferentes
técnicas, entre las que se incluyeron: la técnica de foto lectura y la
lectura diagonal.

Lo anterior dio pauta para determinar el tema de interés central de la
tesina, asi como la probable probleméatica de la investigacion y
objetivos.

Se realizo una segunda lectura de los 195 articulos de investigacion
apoyados de una ficha de trabajo que incluia los siguientes aspectos:

tema central, tipo de articulo, aspectos destacados, palabras clave.
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7. Se realizo una etapa de discriminacion, en el cual se desecharon
aguellos que no cumplian con el tema central de la tesina, con el
objetivo general o los objetivos especificos. Quedando 127 articulos
de investigacion sobre la Esclerosis Lateral Amiotroéfica.

8. Con las fichas de trabajo anteriores se comenz6 a organizar la
informacion de acuerdo con los temas y subtemas del indice. Por lo
gue se les asigno un nuevo numero.

9. Se comenzo a realizar una tercera lectura de los articulos; esta vez
el tipo de lectura que se realizo fue secuencial.

10.Se realizo la creacion del documento de Word con el formato y
caracteristicas para la tesina. Con apoyo de conectores para
proyectos y temas de investigacibn se comenzd a integrar la
informacion de los documentos y a parafrasear la informacion para
darle sentido al documento.

11.Se realizo la metodologia de la informacion, asi como las
conclusiones del trabajo.

12.Se coloco subindice a la informacién y se incluyeron las referencias
bibliograficas en formato Vancouver en las tablas de apoyo.

13. Se realizaron las conclusiones, recomendaciones y glosario sobre el
tema seleccionado para la tesina.

14.Se colocaron los anexos necesarios con su referencia bibliogréfica.

15.Se realizdé una lista con las referencias bibliograficas en formato

Vancouver que se utilizaron para la concentracion de la informacion.
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5. Conclusiones y recomendaciones

5.1 Conclusiones

El conocimiento forma parte importante de la atencion que brindamos a nuestros
pacientes y de la calidad de nuestros cuidados. Por ende, es importante que este
sea lo mas cientifico y adecuado. Lamentablemente no todos los paises tienen
como prioridad su sistema de salud. Parte de esa consecuencia es la falta de
conocimiento y de guias sobre la ELA. Prueba de ello es la cantidad de
bibliografias mexicanas contra bibliografias espafiolas que se encontraron en esta
patologia. Seguido del sin fin de fundaciones y asociaciones espafiolas que

apoyan y brindan atencién a la ELA.

El personal de enfermeria se convierte en parte vital del proceso que vivira la
persona que se encuentra ante el diagndstico de padecer ELA. Debemos de
analizar todos los aspectos base del paciente y la familia que vivira este proceso
incluyendo su estilo de vida, sus creencias, sus fortalezas y debilidades para
poder brindar un conjunto de intervenciones adecuadas y personalizadas a cada
familia. Es importante también determinar sus horarios, actividades y solvencia
econdmica, ya que todos esos aspectos también se ven implicados en la calidad
de cuidados que se le pueden brindar al paciente, desde el inicio de un
tratamiento, hasta la etapa terminal de la ELA. En esta etapa se puede recurrir al

apoyo tanatoldgico.

Mas aun como personal de enfermeria se debe brindar las intervenciones con los
medios y recursos disponibles, ajustando estos a las necesidades que vayan
siendo requeridas por el paciente conforme vaya avanzando la enfermedad.
Debemos priorizar los cuidados de enfermeria validando aquellas alteraciones o

necesidades que comprometan mas la integridad del paciente.

A pesar de los cuidados que podemos brindar a nuestros pacientes, es importarte

instruir a sus cuidadores primarios de forma adecuada y fundamentada en cada
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uno de los procedimientos que se le realizan, teniendo en cuenta que esta
enfermedad se trata mas en el domicilio. Por lo cual los cuidadores primarios
deben tener la capacitacion y conocimiento adecuado sobre las acciones que
llevan a cabo en su familiar. Esto como resultado de que la mayoria de las familias
en México no cuentan con la suficiente solvencia econdmica para contratar una

enfermera por tanto tiempo.

Cabe destacar que las intervenciones que se deben dominar por los cuidadores
primaros pueden ser sencillas o muy complejas dependiendo de cémo vaya
evolucionando la enfermedad. Estas intervenciones en su mayoria deben ser
bésicas o de facil entendimiento para el paciente y los familiares. Si en las
posibilidades de los familiares se encontrara tomar cursos sobre el manejo de los
ventiladores mecanicos, el BIPAP o el adecuado manejo de gastrostomias; es

importante que se lleven a cabo.

Finalmente, no olvidar llevar a cabo cuidados paliativos en estos pacientes,
siempre respetando sus decisiones y deseos sobre el tratamiento o
intervenciones. Todo ello con un cuidado completo y holistico, que permita al
paciente tener una muerte armoniosa Yy tranquila desde todos los aspectos

posibles como el espiritual (iglesia o parroquia), el emocional, fisico, entre otros.

5.2 Recomendaciones

e Permitirle al paciente expresar sentimientos y emociones de su manera y
con paciencia ante la dificultad para gesticular palabras.

e Conocer las redes de apoyo del paciente y de su cuidador primario.

e Al estar con una persona con ELA, evitar hablar muy bajo.

e Si el paciente lo requiere usar pizarrones, hojas, boligrafos, etc. Que le
permitan comunicarse mejor, o realizar un tablero personalizado.

e Adaptar el hogar de acuerdo con las necesidades del paciente.
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Colocar algun objeto o timbre de apoyo al paciente ante alguna necesidad.
Mantener higiene en el area donde el paciente se encuentra.

Evitar las salidas innecesarias fuera del domicilio.

Realizar lavado de manos con jabdn o gel antibacterial.

Uso de mascarilla o careta por el cuidador primario.

Aumentar la creacion o asignacion de recursos en investigacion sobre esta
enfermedad en el pais.

Contar con un registro o censo especial sobre estos pacientes en México.
Crear apoyos, programas sociales o asociaciones en México para estos

pacientes y sus familias.
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Glosario de términos?

APOPTOSIS: Muerte celular programada genéticamente o motivada por estimulos
externos. Se caracteriza por un proceso intracelular controlado, entre otros, por la
activacion de una cascada de caspasas y nucleasas que facilitan la formacion de

cuerpos apoptoticos, que son eliminados por fagocitosis.

ARREFLEXIA: Ausencia de reflejos.
ASTA ANTERIOR MEDULAR: Prolongacion anterior o ventral de la sustancia gris

medular formada por las laminas VII, VIl y IX de Rexed; en esta Ultima se
encuentran las motoneuronas del sistema motor somatico general, cuyos axones,
gue salen de la médula por las raices anteriores de los nervios raquideos, inervan
la musculatura esquelética. En ella se distinguen dos grupos neuronales, uno
medial y otro lateral, que inervan respectivamente la musculatura axial y lateral. En
los lugares donde estas motoneuronas inervan la musculatura de las extremidades
superiores e inferiores, la asta anterior tiene mayor tamafio y el grupo neuronal

lateral se torna mas complejo.
ASTENIA: Sensacion intensa de falta generalizada de fuerza.

ASTROCITOS: Célula de la neuroglia del sistema nervioso central, que forma la
barrera neuroglial limitante del sistema nervioso central a través de los pies
subpiales y perivasculares, y la trama de soporte mecanico y micromedioambiental
de las neuronas. Existen dos variedades: astrocito protoplasmico o

astroespongioglia y astrocito fibroso o astroinoglia.

ATELECTASIAS: Colapso o pérdida de volumen de un pulmén o de una parte de
él (un loébulo, un segmento) al desaparecer, por distintas causas (obstruccion
bronquial, compresién extrinseca, retraccion pulmonar, etc.), el aire que

normalmente se encuentra en su interior. Su persistencia en el tiempo puede llevar

2 Los términos referidos en esta tesina se encuentran en la siguiente bibliografia: Real Academia Nacional de
Medicina de Espafia. Diccionario de Términos Médicos [Internet] Espafia: Editorial Medica Panamericana;
2012 [Fecha de consulta 10 de marzo 2022]. Disponible en: https://dtme.ranm.es/index.aspx
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a que se haga irreversible y a que la zona colapsada se fibrose y no se pueda

volver a expandir.

ATROFIA: Proceso caracterizado por la disminucién de la masa o del volumen de
una poblacion celular que previamente habia alcanzado la masa y el volumen
ortotipicos. Si el numero de células atroficas es alto, el proceso conlleva un

descenso en la masa o en el volumen del tejido u érgano afectados.

CAPACIDAD VITAL FORZADA: Volumen maximo de aire que puede eliminarse
con una espiracion forzada que se inicia tras haber llenado completamente los
pulmones de aire. Es igual a la suma del volumen espiratorio de reserva, el
volumen corriente y el volumen inspiratorio de reserva o, también, a la suma del
volumen espiratorio de reserva y la capacidad inspiratoria. La capacidad vital
inspiratoria y la capacidad vital forzada de un individuo sano son practicamente

iguales, mientras que presentan diferencias en un paciente enfermo.

CELULAS DE BETZ: Neurona piramidal gigante de 80 um de ancho y 120 um de
longitud que se localiza en acumulaciones, conocidas como nidos de Betz, en la
capa V de la corteza cerebral de las areas 4 y 6 de Brodmann. El soma es
voluminoso, de forma piramidal con nucleo esférico y nucléolo. La dendrita apical
asciende a la capa molecular de la corteza, ramificandose horizontalmente, y las
dendritas basilares se dirigen en sentido ascendente, lateral o descendente y

poseen numerosas espinas.

DENERVACION: Desconexion de la neurona que inerva un érgano efector, ya sea

por lesion anatémica o por alteracion funcional.
DORSIFLEXION: Flexion de la mano o del pie hacia su dorso.

ESPASTICIDAD: Hipertonia resultante de la lesién de la via corticoespinal. Se
debe a una liberacion o un incremento de la actividad de las motoneuronas y de la
médula. Tiende a acortar las inserciones de los musculos afectados y a reducir la
movilidad de las articulaciones, que quedan fijas en determinadas posturas. Se

acompafa de exageracion de los reflejos miotatico y de estiramiento. Aumenta
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con la velocidad de estiramiento del musculo y disminuye al estirarlo lenta y
suavemente.

FARINGE: Conducto musculo membranoso infundibuliforme del cuello, con
funcion respiratoria y digestiva, que se extiende desde la base del craneo hasta el
borde inferior del cartilago cricoides, donde se contintla con el eséfago. La faringe

se subdivide en nasofaringe, orofaringe e hipofaringe.

FASCICULACION: Contracciéon simultanea de todas o la mayor parte de las fibras
de una unidad motora. No suelen producir desplazamiento articular, salvo en los
dedos, pero es posible observarlas como pequefios saltos musculares bajo la piel.
Cuando las fasciculaciones son abundantes y persistentes, suelen indicar un
proceso de denervacion por enfermedad o lesion de las neuronas motoras del

tronco o de la médula.

HIPERREFLEXIA: Exageracion de cualquier reflejo. En la practica, se aplica a la
exageracion de los reflejos musculares en el sindrome piramidal por lesion o
disfuncion de la via corticoespinal. La exageracion del reflejo se expresa porque la

respuesta es mas brusca, mas amplia y a veces repetida.
HIPOTONIA: Disminucion anormal del tono muscular.

LARINGE: Organo fonador y respiratorio de la cara anterior del cuello, que se
extiende desde la faringe hasta la traquea. Su estructura tubular, formada
principalmente por los cartilagos cricoides, tiroides, epiglético y aritenoides, unidos
por ligamentos y membranas, delimita la cavidad laringea, revestida de una
mucosa que forma las cuerdas vocales verdaderas y falsas. La laringe actia como
vélvula protectora de los pulmones, al impedir el paso de los alimentos a su

interior durante la deglucion.

MICROGLIA: Estirpe de células de la neuroglia en forma de estrella o arafia,
caracterizadas por tener cuerpo ovoideo y prolongaciones finas, flexuosas y
ramificadas que, en niumero de tres o cuatro, surgen sobre todo de los polos

celulares. Se localizan en la sustancia blanca y preferentemente en la sustancia
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gris. Son células méviles que actian como células fagociticas de restos de mielina

y células muertas en el tejido nervioso.

MOTONEURONAS: Neurona motora cuyo cuerpo celular se localiza en la asta
anterior de la médula espinal. Son neuronas multipolares de 30 a 70 um de
diametro con nucleo voluminoso, abundantes grumos de Nissl y un aparato de
Golgi muy desarrollado. Las dendritas, muy ramificadas y en numero de 3 a 20 por
neurona, se orientan en sentido anterolateral, posterior y medial. El axéon de las
motoneuronas mas voluminosas inerva a las células musculares estriadas
esqueléticas extrafusales formando las placas motoras. El axén de las
motoneuronas menos voluminosas inerva a las células musculares estriadas

intrafusales de los husos neuromusculares.

NEUROFILAMENTO: Filamento intermedio de 7 nm de diametro presente en el
citoplasma de las neuronas. Se unen entre si y con los neurottbulos por puentes
de 10 a 20nm de longitud y 5nm de grosor para formar los haces de
neurofilamentos que constituyen las neurofibrillas identificadas mediante
impregnaciones argénticas. Forman parte del citoesqueleto neuronal y participan

en el transporte intracelular.

OLIGODEDROCITOS: Célula de la oligodendroglia. Es decir, célula de la
neuroglia de forma estrellada, con un diametro de entre 6 y 8 um, caracterizada
por tener un cuerpo redondeado, un ndcleo voluminoso, escasos organulos, y un
reducido nimero de prolongaciones, de tres a seis, poco ramificadas. Se localiza
en la sustancia gris (oligodendroglia perineuronal) y preferentemente en la
sustancia blanca (oligodendroglia interfascicular) donde forma la vaina de mielina
de las fibras nerviosas centrales. Cada oligodendrocito puede contribuir a formar la
vaina de mielina de 10 a 50 segmentos internodales de fibras nerviosas, pero no

tiene pies vasculares.

TRONCO DEL ENCEFALO: Porcién del encéfalo que conecta la médula espinal
con el cerebro. Se localiza en la fosa posterior de la cavidad craneal, delante del
cerebelo, y se compone, de craneal a caudal, del mesencéfalo, la protuberancia y

el bulbo raquideo.
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PARESTESIAS: Sensacion cutanea anormal no claramente dolorosa, pero de
caracter desagradable, como picazon, hormigueo, adormecimiento, quemazén o

calambre, que se percibe espontaneamente o tras un estimulo sobre la piel.

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA (TAC): Técnica de diagndstico por
imagen en la que las imagenes se obtienen tras una reconstruccion informatica a
partir de los datos obtenidos midiendo, mediante cristales detectores de radiacion

y en diferentes angulos.

TOMOGRAFIA POR EMISION DE FOTON UNICO (SPECT): Técnica tomogréfica
de diagnéstico por la imagen, propia de la medicina nuclear, que se basa en la
reconstruccion informética de cortes de los 6rganos examinados a partir de
multiples proyecciones gamma gréficas, obtenidas en varios angulos mediante

una gamma camara que rota 180-360 grados alrededor del paciente.

TOMOGRAFIA POR EMISION DE POSITRONES (PET): Técnica tomogréfica de
diagnéstico por la imagen, propia de la medicina nuclear, que se basa en la
reconstruccion informatica de cortes de los 6rganos examinados a partir de la
deteccion por coincidencia, mediante anillos de detectores, de la radiacion de
aniquilacion procedente de moléculas marcadas con isétopos emisores de

positrones.

TRAQUEA: Es un conducto rigido que se extiende desde la altura de la sexta
vértebra cervical hasta la altura del borde superior de la quinta vértebra dorsal. La

traguea conduce el aire exterior a los pulmones y viceversa, ademas de depurarlo.

VIA CORTICOESPINAL: Comprende axones que van de la corteza cerebral a la

médula espinal.

VIDEOFLUOROSCOPIA: Es una exploracion radiologica que permite observar la
deglucién y estudiar sus alteraciones. Esta técnica consiste en obtener mediante
escopia secuencias de perfil lateral mientras el paciente ingiere un alimento
marcado con contraste hidrosoluble, en distintos volimenes y en tres texturas
distintas (néctar, liquido y pudding). Para valorar la eficacia, se tiene en cuenta el

adecuado sello labial, la formacion del bolo, el sello palatogloso, la correcta
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propulsiéon lingual y la apertura del esfinter esofagico superior, que permiten el
paso del alimento de la boca al estbmago. También es importante valorar la

presencia de residuo orofaringeo tras la deglucion.
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Anexos

Anexo 1. Etiologia de la Esclerosis Lateral Amiotrofica
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Slrass
'1 RBPs can mislocalize fo cyloplasm
Motor neuron RBP accumulation 1 {g Aoaregalm
¥

2 RNA metabolism and
RNA-binding proteins

5 Mitochondrial
dysfunction and
oxidative stress

SOD1
TOP-43
C90orf72 (OPRs)

3 Failure of proteostasis
(protein aggregation)

TOP-43 SQSTM1
Fus Coorf72
SOD1 OPTN
C9orf72 (DPRs)  TBK1
vce

4 DNA repair

TOP43
FUS
C2ior2

UBQLN2

AMPA-R

Oligodendrocyte
AG

6 Oligodendrocyte
dysfunction

Presynaptic

9 Vesicle transport
neuron defects
X:g 8 Cytoskeletal disturbance and
axonal transport defects

Nogo-A  PFN1

EphAd  TUBAJA
NFH 7

Microglial

DCTN1 “ ayiinotion

Fuente: Dunlap G. Esclerosis lateral amiotrofica ¢La ELA es genética? [Imagen]. USA, 2019. [Consultado 23

de marzo 2021]. Disponible en: https://nebula.org/blog/es/es-tambien-genetico/
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Anexo 2. Tipos de neuronas

Fuente: Ibidem 22
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Anexo 3. Unidad motora

Fig. 1 UNIDAD MOTORA FISIOLOGICAMENTE

Union
neuromuscular .

Fuente: Jameson JL et al. Manual de medicina [Imagen]. México, 2020 [Consultado 20 de marzo 2021]
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Anexo 4. Vias de las motoneuronas superiores

Fuente: Ibidem?2
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Anexo 5. Reflejo de Babinski

Estinski pomiilyr

Fuente: Wikipedia. Reflejo plantar [Imagen] 2022 [Consultado 13 abril 2021]. Disponible en:
https://es.wikipedia.org/wiki/Reflejo_plantar
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Anexo 6. Tipos de electromiografia

EMG Invasiva EMG Superficial

Fuente: Huitzil-Velasco I. et al. Test of a Myo Armband. Revista de Ciencia Ambientales y Recursos Naturales
[Imagen]. 2017 [Consultado 15 de abril 2021]. Disponible en:
https://www.ecorfan.org/spain/researchjournals/Ciencias Ambientales y Recursos Naturales/vol3num10/Rev
ista_de_ Ciencias_Ambientales y Recursos_Naturales V3 N10_6.pdf

135


https://www.ecorfan.org/spain/researchjournals/Ciencias_Ambientales_y_Recursos_Naturales/vol3num10/Revista_de_Ciencias_Ambientales_y_Recursos_Naturales_V3_N10_6.pdf
https://www.ecorfan.org/spain/researchjournals/Ciencias_Ambientales_y_Recursos_Naturales/vol3num10/Revista_de_Ciencias_Ambientales_y_Recursos_Naturales_V3_N10_6.pdf

Anexo 7. Criterios de El Escorial

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 regiéon; 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 autondomico.

5. Enfermedad de
Parkinson.

6. Enfermedad de
Alzheimer.

7. Exclusion de otras
entidades que mimetizan
la ELA.

1. Fasciculaciones en una
0 mas regiones.

2. EMG con cambios
neurogénicos.

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

4. Ausencia de bloqueos

de conduccion.

Fuente: Ibiem10
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Anexo 8. Criterios de Arlie

Criterios de Arlie. Categorias diagnésticas.

Nivel de certeza

diagnoéstica

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 algin

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 acompaiiada 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 exclusion
mediante EMG de otros diagnésticos 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.

Fuente: Ibidem10

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

EMG: Electromiografia RM: Resonancia magnética
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Anexo 9. Algoritmo de Awaji-Shima

Sospecha de ELA

Condicién 1
Evidencia de lesion de la NMI:
-Manifestaciones clinicas
4]
-Hallazgos en la EMG:

0

s Evidencia de denervacion o reinervacion

+ Fasciculaciones en presencia de cambios cronicos ™

Ewidencia de lesion de la NMS:
—Manifestaciones clinicas

Condicién 2

h 4

Propagacion, progresion ¥ combinacion de las condiciones 1 ¢ 2

¥

| Se descartan diagnosticos diferenciales por laboratorio, electrodiagnostico ¥ neuroimagenes™

-Afeccion de un segmento bulbar
mias dos segmentos espinales™
-Afeccion de tres segmentos

=Afeccion de dos segmentos
espinales y que la condicion
2 sea rostral a la condicion 1

-Aleccion de un segmento espinal
-Solo condicion 2 afectando dos o
mas segmentos espinales

espinales -Condicion 1 rostral a la condicion 2
ELA definida ELA probable ELA posible

Fuente: Ibidem??
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Anexo 10. Escala de clasificaciéon funcional de la Esclerosis Lateral Amiotrofica

(ALSFRS-R). Parte 1

ESCALA DE CLASIFICACION FUNCIONAL DE LA ESCLEROSIS LATERAL
AMIOTROFICA (ALSFRS-R)

FUNCION BULBAR
1. HABLA

4 Habla normal
3 Alteraciones en el habla detectables
2 Habla inteligible con repeticiones

1 Usa lenguaje verbal combinado con
comunicacian no verbal

0 Pérdida del habla util
2. SALIVACION

4 Mormal

3 Exceso de saliva leve (pero claro) en boca;
posible babeo nocturno

2 Exceso de saliva moderado; posible babeo
minimo
1 Exceso de saliva marcado con algo de babeo

0 Babeo marcado; gue requiere uso de
panuelo constante

3. DEGLUCION
4 Habitos de alimentacion normales

3 Problemas precoces para tragar
[atragantamiento ocasional)

2 Precisa cambios en la consistencia de la
dieta

1 Hecesidad de alimentacion suplementaria
por sonda

0 Alimentacion exclusiva por sonda

FUNCION MOTORA FINA
4. ESCRITURA
4 Mormal
3 Lenta; pero todas las palabras son legibles
2 Mo todas las palabras son legibles

Fuente: Ibidem10

1 E= capaz de sujetar el lapiz pero no es capaz
de escribir

0 Incapaz de sujetar el lapiz

5. MANEJO DEL CUCHILLO O DE
DISPOSITIVOS
4 Mormal
3 Lento y torpe pero no precisa ayuda

2 Capaz de cortar la mayoria de los alimentos,
torpe vy lento; necesita alguna ayuda

1 Otra persona fiene que cortarle la comida,
luego puede alimentarse lentamente.

0 Preciza ser alimentado por ofra persona

3. MANEJO DEL CUCHILLO O DE
DISPOSITIVOS (PACIENTE CON
GASTROSTOMIA)

4 Mormal

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

2 Precisa alguna ayuwda para los ciemes y
ajustes de la sonda

1 Proporciona minima ayuda al cuidador.

0 Incapaz de realizar ningdn aspecto de la
tarea

6. VESTIDO O HIGIENE

4 Mormal

3 Cuidado personal independiente y completo,
pero con mayor esfuerzo

2 Precisa asistencia intermitente o el uso de
metodos sustitufivos

1 Precisa ayuda para la mayor parte de las
tareas.

0 Dependencia completa
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Anexo 11. Escala de clasificacion funcional de la Esclerosis Lateral Amiotrofica

(ALSFRS-R). Parte 2

FUNCION MOTORA GRUESA
7. ACOSTARSE Y ARROPARSE

4 Mormal
3 Algo lento y torpe, pero no preciza ayuda

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

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

0 Dependiente de ofra persona
8. MARCHA
4 Mormal
3 Dificultades incipientes para caminar
2 Camina con ayuda

1 Puede realizar movimientos con piernas pero
no puede caminar

0 Mo puede realizar movimiento voluntarnio
alguno con las piermnas

9. SUBIR ESCALERAS
4 Mormal
3 Lentamente
2 Leve inestabilidad o faliga
1 Mecesita ayuda

0 Mo puede hacero

FUNCION RESPIRATORIA
10. DISNEA
4 Mo

3 Ocurre solo cuando camina

2 Ocurre en una o mas de las siguientes
actividades diarias: comer, asearse, vesfirse

1 Ocurre en reposo, dificultad respiratona
sentado o tumbadal

Fuente: Ibidem10

0 Dificultad importante, se ha considerado &l
uso de soporte respiratorio o ventilatoric
mecanico

11. ORTOPNEA
4 Mo

3 Alguna dificultad para dormir por Ia noche.
Mo necesita mas de 2 almohadas

2 Mecesita mas de 2 almohadas para poder
dormir

1 Solo puede dormir sentado
0 Incapaz de dormir por sensacion de falta de
aire
12. INSUFICIENCIA RESPIRATORIA
4 Mo
3 Uso intermitente de BiRAR.
2 Uso continuo de BIRAR durante la noche
1 Usc continuo de BIPAPR, noche vy dia

0 Preciza ventilacion mecanica invasiva por
intubacion o tragueoctomia

Total 48 puntos=100%
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Anexo 12. Tipos de interface

Interfaces

Mascara oronasal
Cubre boca y nariz

R E— .
§ =0* g Mascara nasal i ‘2
o N

é Cubre nariz

Madscara oral
Colocada sobre
los labios

Fuente: Betancourt S. Ventilacion mecéanica no invasiva [Imagen]. Chile, p 10 [Consultado 15 de abril 2021].

Mascara facial total
Cubre boca, nariz, ojos y
sella el perimetro de la cara

Almohadilla nasal
Aplicada externamente a
fosas nasales

Casco
Cubre cabezay
parte del cuello

Disponible en: http://www.medicina-intensiva.cl/divisiones/enfermeria/web/clases/vm/VMNI%20Ventilacion.pdf
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Anexo 13. Traqueostomia

Fuente: Torres-Rivadeneira AC. La rehabilitacion respiratoria en esclerosis lateral amiotrofica: Revision
sistematica [Imagen]. Quito, 2020. p 36 [Consultado el 1 de febrero del 2021]. Disponible en:
http://repositorio.puce.edu.ec/bitstream/handle/22000/19351/Trabajo%20de%20Disertaci%c3%b3n%20.pdf?s

equence=1&isAllowed=y
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Anexo 14. Escala de Braden

CUADRO 2. ESCALA DE BRADEN. VALORACION DEL RIESGO DE ULCERAS POR PRESIO

FERCEFCION
SENSORIAL

Capacidad para
reaccionar ante una
molestia relacionada
con la presion.

EXPOSICION A LA
HUMEDAD

Nivel de exposicién

delapielala
humedad

ACTIVID

Nivel de actividad
Fisica

MOVILIDAD
Capacidad para
cambiar y controlar
la
posicibn del cuerpo

NUTRICION

Patrén usual de
ingesta de alimentos

ROCE Y PELIGRO
DE LESIONES

1. COMPLETAMENTE LIMITADA.

Al tener disminuido el nivel de conciencia
0 estar sedado, el paciente no reacciona
ante estimulos dolorosos (quejdndose
estremeciéndose o agarrandose) o
capacidad limitada de sentir en la mayor
parte del cuerpo.

1. CONSTANTEMENTE HOMEDA 2. A MENUDO HOMEDA

La piel se encuentra constantemente
expuesta a la humedad por sudoracion,
orina, etc. Se detecta humedad cada vez
gue se mueve o gira al paciente.

1. ENCAMA DO,

Paciente constantemente encamado/a.

1. COMPLETAMENTE INMOVIL
Sin ayuda no puede realizar ningn
cambio en la posicién del cuerpo o de
alguna extremidad.

MNunca ingiere una comida completa.
Raramente toma mads de un tercio de
cualguier alimento que se le ofrezca.
Diariamente come dos servicios o menos
con aporte proteico (came o productos
licteos). Bebe pocos liguidos. Mo toma
suplementos dietéticos liguidos. o esta
en ayunas y/o en dieta liquida o sueros
mids de cinco dlas.

1. PROBLEMA

Requiere de moderada a méxima
asistencia para ser movido. Es imposible
levantarlo/a completamente sin que se
produzca un deslizamiento entre las
sabanas. Frecuentemente se desliza
hacia abajo en la cama o en la silla,
requiriende de reposicionamientos
frecuentes con maxima ayuda. La
existencia de espasticidad, contracturas
o agitacion producen un roce constante.

Fuente: Ibidem5®

2. MUY LIMITADA.

Reacciona sdlo ante estimulos dolorosos.
Mo puede comunicar su malestar excepto
mediante quejidos o agitacién o presenta
un déficit sensorial que limita la capacidad
de percibir dolor o molestias en més de la
mitad del cuerpo.

La piel esta a menudo, pero no siempre
himeda. La ropa de cama se ha de caminar
al menos una vez en cada turno.

2.EN

LA

Paciente que no puede andar o con
deambulacién muy limitada. Mo puede
SOSLener su propic peso y/ o necesita
ayuda para pasar a unasilla o a una silla de
ruedas.

Ocasionalmente efect(a ligeros cambios en
la posicién del cuerpo o de extremidades,
pero no es capaz de hacer cambios
frecuentes o significativos por sl solo.

2. PROBABLEMENTE INADECUADA
Raramente come una comida completay
generalmente como solo la mitad de los
alimentos que se le ofrecen. La ingesta
proteica incluye solo tres servicios de carne
o productos lacteos por dia.
Ocasionalmente toma un suplemento
dietético, o recibe menos que la cantidad
Gptima de una dieta liquida o por sonda
nasogastrica
Pl

EMA

ENCIAL

Se mueve muy débilmente o requiere de
minima asistencia.

Durante los movimientos, la piel
probablemente roza contra parte de las
sabanas, silla, sistemas de sujecidn u otros
objetos. La mayor parte del tiempo
mantiene relativament & una buena
posicion en la silla o en la cama. aungue en
ocasiones puede resbalar hacia abajo.

Reacciona ante &rdenes verbales pero no
siempre puede comunicar sus molestias
o la necesidad de que le cambien de
posicién o presenta alguna dificultad
sensorial gue limita su capacidad para
sentir dolor o malestar en al menos una
de las extremidades.

3. DCASIONALMENTE HOMEDA

La piel esti ocasionalmente himeda:
Requiriendo un cambio suplementaric de
ropa de cama aproximadamente una vez
al dia.

3. DEAMBULA

[(ONALME

Deambula ocasionalmente, con o sin
ayuda, durante el dia pero para distancias
muy cortas. Pasa la mayor parte de las
horas diurnas en la cama o en silla de
ruedas.

2. MUY LIMITADA 3. LIGERAMENTE LIMITADA

Efectia con frecuencia ligeros cambios
en la posicién del cuerpo o de las
extremidades por sf solo/a

ADA

Toma mas de la mitad de la mayorla de
las comidas. Come un total de cuatro
servicios al dia de proteinas (carne o
productos lictens). Ocasionalmente
puede rehusar una comida pero tomara
un suplemento dietético si se le ofrece, o
recibe nutricidn por sonda nasogastrica o
por via parenteral, cubriendo la mayoria
de sus necesidades nutricionales.

Responde a brdenes verbales.
Mo presenta déficit sensorial que
pueda limitar su capacidad de
expresar o sentir dolor o
malestar.

4. RARAMENTE HOMEDA

La piel estd generalmente seca.
La ropa de cama se cambia de
acuerdo con intervalos fijados
para los cambios de rutina.

4. DEAMBULA
FRECUENTEMENTE
Deambula fuera de la habitacion

al menos dos veces al diay
dentro de |a habitacion al menos
dos horas durante las horas de
paseo.

Efect(a frecuentemente
importantes cambios de
posicion sin ayuda.

Ingiere la mayor parte de cada
comida. Nunca rehiisa una
comida. Habitualmente come un
total de cuatro 0 més servicios
de carne y/ 0 productos licteos.
Ocasionalmente come entre
horas. No requiere suplementos
dietéticos

3. NO EXISTE PROBLEMA APARENTE RIESGO DE PRESENTAR
ULCERAS POR PRESION

Se mueve en la cama y enla silla con
independencia y tiene suficiente fuerza
muscular para levantarse
completamente cuando se mueve.

En todo momento mantiene una buena
posicion en la cama.

INTERPRETACION

+ 17-23 puntos. Riesgo minimo

» 15-16 puntos. Riesgo bajo.

« 13-14 puntos. Riesgo
moderado.

» 6-12 puntos. Riesgo alto
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Anexo 15. Escala de Cubbin-Jackson

3 ESCALA CUBBIN-JACKSON
Edad Peso Estado de la piel Estado mental Movilidad
4. < 40 4. Peso en la media 4. Intacta 4. Despierto y alerta 4. Deambulacién
completa
3. 40-65 3. Obesidad 3. Piel enrojecida 3. Agiracion/confusion/ 3. Camina con alguna
inquierud ayuda
2.55-70 2. Caquéctico 2. Piel excoriada 2. Apdrico/sedado 2. Muy limitada/sentado
pero responde en sillén
1.>70 1. Cualquicra 1. Necrosis/exudado 1. Coma/no responde 1. Encamado/inmévil
de los anteriores a estimulos/incapaz
mis edema de movimientos
Estado h dindmico Respiracion Nutricion Incontinencia Higiene
4. Estable 4. Espontinea 4. Dieta cornplcta 4. Nolen anuria/ 4. Capaz. de mantener

sin soporte inotrépico

+ liquidos

con sonda vesical

su higicne

con soporte inotropico

cn NIPOSO

IV solamente

fecal

3. Estable con soporte 3. Ventilacion 3. Dieta parcial/ 3. Urinaria 3. Capaz de manter
inotrdpico no invasiva liquidos orales/ su higiene con alguna
(CPAPY/ nutricién enteral ayuda
tubo en T
2. Inestable 2. Ventilacién 2. Nutricién 2. Fecal 2. Necesita mucha ayuda
con soporte mecdnica parenteral
inotrdpico
1. Critico 1. Sin respiracion 1. Sueroterapia 1. Urinaria + 1. Dependencia toral

40-4.

Puntos de corte: puntuacidn = 24 riesgo.
Definicién de términos: no tiene.

Fuente: Cubbin B, Jackson C. Trial of a pressure area risk calculator for intesive therapy patents. Intensive Care Nurs 1991; 7:

Fuente: Garcia-Fernandez FP et al. Escalas de valoracion del riesgo de desarrollar Ulceras por presion

[Imagen].

Espafia,

2008. p8

[Consultado 18

https://scielo.isciii.es/pdf/geroko/v19n3/136helcos.pdf

de septiembre

2021].

Disponible

en:
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Anexo 16. Escala de Norton

ESTADO INCONTINENCIA MOVILIDAD  ACTIVIDAD ESTADO VALOR
FISICO MENTAL
Bueno Mo Completa Deambula Alerta 4
Aceptable Qcasional Algo limitada Con ayuda Apatico =
Deficiente Habitual Muy limitada Silla ruedas Confuso 2
Muy deficiente Doble Inmdwil Encamado Estupo 1
Riesgo bajo 15— 16 puntos
Riesgo moderado 13 - 14 puntos
Alto riesgo < de 12 puntos

Fuente: Ibidem58
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Anexo 17. Escala de Waterlow

anos

ESCALA WATERLOW
Relacitn Aspecto Continencia Mowilidad Sexoledad Aperito Factores
ralla/peso de la piel especiales
0. Promedio normal | 0. Normal 0. Completa 0. Toal 1. Vardn 0. Normal [ 8. Mala nutricidn,
caquexia
2. Por encima l. Gerodérmica | 1. Ocasional 1. Restringida | 2. Mujer 1. Poco 5. Deprivacion
de la media sensorial
3. Por debajo 1. Seca Carérer/o 2. Lenta, escasa | 1. 14-49 afios | 2. Anorexia | 3. Andinflamarorios
de lo normal incontinencia |y difidl o esteroides
heces
1. Edemarosa 3. Doble 3. Muy poca, | 2. 50-65 afos 1. Muy
incontinencia | con ayuda fumador
1. Fria y himeda 4. Nula 3. 65-75 afios 3. Fracrura reciente,
cmigia
2. Alrerada 4. 75-80 afios
en color
3. Lesionada 5. Mis de 81

Definicidn de términos: no tene definicién operativa de términos.

Fuente: Warerlow J. A risk assessment card. Nursing Times 1985; 81 (49): 51-55.
Puntos de corte: punmacidn = 10 riesgo.

Fuente: Garcia-Fernandez FP et al. Escalas de valoracién del riesgo de desarrollar Ulceras por presion

[Imagen].

https://scielo.isciii.es/pdf/geroko/v19n3/136helcos.pdf

Espafia,

2008. p8

[Consultado

18 de

septiembre

2021].

Disponible  en:
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Anexo 18. indice de COMHON

NIVEL 5 : 2
CONCIENCIA MOVILIDAD HEMODINAMICA OXIGENACION NUTRICION
Despierto i spiracio .
b Y Independiente. 5in soporte Re p|r.:30|on Dieta oral
alerta Deambula con hemaodinamico espontanea y completa
(RASS 0.+1) ayuda Fi02 <40% P
Agitado. o . o
. Limitada. Respiracion M. Enteral
Cor:?ﬁ;(l)e[tgASS Actividad cama- C‘]Ff;aesxrﬁggzgges Espontanea y )
=) sillén Fi02 = 40% N. Parenteral
Sedado con Muy limitada, Con perfusion S D|:3ta_oral
; Ventilacion Liquida.
respuesta pero tolera de Dopamina o Meacanica No Ingesta
a estimulos cambios Moradrenalina o can PR .
(RASS -1. .-3) posturales BCIA nvasiva incompleta
de alimentos
No tolera Con mas de L
C_oma. Sedado cambios dos apoyos Venhl}aqon Dieta
sin respuesta a ol mecanica
- posturales. hemodinamicos de . absoluta
estimulos Invasiva

Declbito Prono

los anteriores

Fuente: Ibidem>8
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Anexo 19. Clasificacidon de las Ulceras por presion

Categoria/Estadio I.

En pacientes con piel clara
eritema cutaneo que no palidece
en piel intacta; en individuos de
piel oscura puede ser dificil |a
deteccion de la palidez. Estas
lesiones suelen acompafarse de
induracion, dolor, insensibilidad,
edema, aumento o disminucién
de |a temperatura en la periferia.

CATEGORIA il

Categoria/Estadio Il

Pérdida total del grosor de la piel,
con lesion o necrosis del tejido
subcutaneo, pudiéndose extender
mas hacia dentro pero sin afectar
la fascia subyacente. La lesién
presenta el aspecto de un crater
que puede socavar o no al tejido
subyacente.

) No clasificable.
Cataynon Existe una pérdida total del tejido
No clasiticable

y el tejido necrotico presente en
la base de la Ulcera no permite
valorar la profundidad de la
misma. La base puede estar
cubierta por una escara o placa
de coloracion  amarillenta,
verdosa, gris o café. La lesién
puede categorizarse una vez que
se haya retirado el tejido
necrotico.

CUADRO 1. CLASIFICACION DE LAS ULCERAS POR PRESION DE ACUERDO A
CATEGORIA

CATEGORIA | CATEGORIA I

Categoria/Estadio Il
Pérdida parcial del grosor de
la piel que puede afectar a
pidermis y/o dermis. La
Icera es una lesion
uperficial que puede tener
aspecto de abrasion,
flictena, o pequefio crater
superficial.

CATEGORIA (V Categoria/Estadio IV.

Plena lesion de todo el
grosor de la piel con
‘destruccion masiva, necrosis
tisular o dafio en el musculo,
huesc o elementos de
sostén. Las lesiones de
estadio IV pueden presentar
itrayectos  sinuosos  y
socavados.

Sospechade Sospecha de lesion

lesion profunda  profunda no
determinada.

Lesiones con pérdida

coloracion de la piel o

marmoreas,

integra. O bien presentarse
(a una flictena
"hemorragica derivada dela

Adaptado de: EPUAP/NPUAP/PPPIA. European Pressure Ulcer Advisory Panel, National Pressure Ulcer
Advisory Pand and Pan Pacific Pressure Injury Alliance. Prevention and treatrent of pressure ulcers: quick
reference guide. Emily Haesler (Ed.). Cambridge Media; Osborne Park, Western Australia; 2014.

Fuente: Ibidem36
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Anexo 20. Zonas de riesgo a desarrollar Ulceras por presion

CUADRO 3. ZONAS SUSCEPTIBLES DE DESARROLLAR ULCERAS POR PRESION SEGUN

POSICION

Decuibito supino:

Occipital.
Omoplato.
Codos.

Sacro.

Coxis.
Talones.
Dedos de pies.

Dectibito lateral:

T

Pabellon auricular.
Acromion.

Costillas.

Trocanter.

Crestas iliacas.
Condilos (rodilla).
Tibias.

Maléolos tibiales.
Dedos/lateral del pie.

Dectibito prono:

Frente.

Pomulos.

Pabellon auricular.
Pechos.

Crestas.

lliacas.

Pubis.

Genitales (en hombres).
Rodillas.

Dedos de los pies.

Sedestacion:

Occipital.

Escapulas.

Codos.

Sacro

Tuberosidades isquiaticas.
Subgliteos.

Huecos popliteos.
Talones.

Sujecibn mecanica y otros
dispositivos:

.

Adaptado de: GTUPPLR. Grupo de trabajo de Giceras por presion (UPP) de La Rioja. Gula para la prevencién, diagnstico
y tratamiento de las Giceras por presion. Logrofio: Consejerfa de Salud de La Rioja; Espafia, 2009.

Tubos endotraqueales.

Fosas nasales (con sondajes).
Meato urinario (sonda
vesical).

Munecas vy tobillos por
sujeciones.

Fuente: Ibidem>6
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Anexo 21. Reloj de cambios posturales para pacientes encamados. Modificada de:

Baron Burgos MM

Lado
derecho supino

g
- Sedestacion
bl
-5
 Decubito
" supino

18

Fuente: Ibidem®’
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Anexo 22. Posiciones para drenaje postural
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leqaerde Rqusrdo i) Dwecto Rquerdo lzquerdo
Cayr B &R
- c— /F 4 e
Segmemo spral anterce Sogmenio apcyl pogerer SEQMRnms A Ko SegMRto derechd posericd
[kt sos suzencres)
Postrnot Attt Artrcot Postenot
\ ',‘ Lgumecho { \ [PNE S ) ( / ‘l Derecrn
hJ Dueecho 1257 NN zquerco 5

" et~ __onieen | B oo s N
SECMamO IZ5uUerda postenar Segmemo derocha mado Lingua 2querca Segrenios arfenoces

{ebulos rienores)

Antenae ANt or Postenar Artenor

: o ’\ &
2ol /) | -\] - Denco Q}uqum: - [/:/ \k . Detecho %‘%ﬁnmm

a2 e | PSS
™ ! ‘__..—" !
—— L = - ~
Seqmearto cermcha blenl Sagmmelo quse lakey| Segmenos pastenares SAGTENOL SUDCIes

Fuente: Técnicas de fisioterapia convencional. Jul 2017 [Imagen]. Blog [Consultado 18 junio 2021]. Disponible
en: http://fisioterapiapulmonarug.blogspot.com/2017/07/tecnicas-de-fisioterapia-convencional.html
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Anexo 23. Maniobras de tos asistida

Fuente: Ibidem7®
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Anexo 24. Maniobra super-supraglotica

Figura 1. Maniobra supersupragldtica: el paciente entrelaza las manos y
tira hadia afuera para provocar una maniobra de Valsalva.

Fuente: Catini ME et al. Maniobras Deglutorias utilizadas en el tratamiento de la disfagia orofaringea [Imagen].
Argentina, 2020. p46 [Consultado 20 de abril 2021]. Disponible en:
https://revista.ajrpt.com/index.php/Main/article/view/135/120
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Anexo 25. Maniobra de Mendelson

\

Figura 2. Maniobra de Mendelsohn. a. Autopercepcidn del ascenso laringeo colocando los dedos indice y pulgar sobre el cartilago tiroides, mientras realiza la
deglucion de saliva. b. El terapeuta asiste al paciente sosteniendo el cartilago tiroides con el pulgar e indice de la mano, en el momento de maxima elevacion
alcanzado durante el trago.

Fuente: Catini ME et al. Maniobras Deglutorias utilizadas en el tratamiento de la disfagia orofaringea [Imagen].
Argentina, 2020. p46 [Consultado 20 de abril 2021]. Disponible en:
https://revista.ajrpt.com/index.php/Main/article/view/135/120
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Anexo 26. Deglucion forzada

Figura 3. Maniobra de deglucion forzada. El terapeuta aplica una
resistencia manual sobre la frente del paciente, mientras éste realiza el
trago con una pequea flexion de cabeza y cuello.

NG vy

Fuente: Catini ME et al. Maniobras Deglutorias utilizadas en el tratamiento de la disfagia orofaringea [Imagen].
Argentina, 2020. p46 [Consultado 20 de abril 2021]. Disponible en:
https://revista.ajrpt.com/index.php/Main/article/view/135/120
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Anexo 27. Maniobra de Masako

Figura 4. Maniobra de Masako. a. Se le solicita al paciente que trague |a saliva mientras sostiene a lenqua entre los dientes. b. El terapeuta sostiene la lenqua del
padiente fuera de la boca, sujetandola con la mano.

\

Fuente: Catini ME et al. Maniobras Deglutorias utilizadas en el tratamiento de la disfagia orofaringea [Imagen].
Argentina, 2020. p46 [Consultado 20 de abril 2021]. Disponible en:
https://revista.ajrpt.com/index.php/Main/article/view/135/120
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Anexo 28. Lavado de manos

E] Duracién de todo el procedimiento: 40-60 segundos

T

Mojese las manos con agua; Deposite en la palma de la mano una Frotese las palmas de las manos
cantidad de jabon suficiente para cubrir  entre si;
todas las superficies de las manos,
Frotese la palma de la mano derecha  Frotese las palmas de las manos Frétese el dorso de los dedos de
contra e| dorso de la mano izquierda entre si, con los dedos una mano con |a palma de la mano
entrelazando los dedos y viceversa; entrelazados; opuesta, agarrandose los dedos;
) @ ]
Frétese con un movimiento de Frétese la punta de los dedos de la Enjuaguese las manos con agua;
rotacién el pulgar izquierdo, mano derecha contra la palma de la
atrapandolo con la palma de la mano izquierda, haciendo un
mano derecha y viceversa; movimiento de rotacion y viceversa;

Séquese con una toalla desechable; Sirvase de la toalla para cerrar el grifo;  Sus manos son seguras.

¢, Organizacion Seguridad del Paciente | SAVE LIVES

'

M Mundial de |a salud UNA ALIANZA MUNOLL PARA UNA ATENCION MAS SEGURA Clean Your Hands

La Ovgoenzansdds Nungval on |a Badart ha (onatho Uedas: be svpci Comem ronmm b ang Comprutir B I Rmeacn conimmemt e sole Qooumend), S en0arpy of Sateial Selirans s nin (g wil (IINTEN O MRGUA DR, e et
AR e Cum e o Deti i oapaieaa AT i be T e AckOnn i Och ki el rriertal, Lo Cogarcainsitn Muncial (6 B Radert 1m0 (Uihd Sar COrasouila Isngertiaihe Un hon UNGH G D010 DRI B LSRR,
L OMN amucn & hom Maus tabes LndwnsdSn1on e Clrwtnta (VA0 o e 4 Bos moawnbovms 600 Progrions T Cordml e DOt b boete gaaie 4chwt w B mlovsdn 2o seb madeiud,

Fuente: OMS. Higiene de manos: ¢Por qué, como, cuando? [Infografia] [Consultado 18 noviembre 2021].
Disponible en: https://www.pediatria.gob.mx/archivos/burbuja/quia higien.pdf
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GRUPOS DE APOYO EN MEXICO

Apoyo integral GILA A.C. Entre sus servicios se encuentran: evaluacion
inicial al paciente, canalizacion a especialistas, alianza con fundacion
teleton para toma de terapias, suministro de ayudas técnicas, insumos,
equipo médico, terapia psicolégica al paciente y al cuidador primario,
logoterapia, tanatologia, terapia Iudica, entre otros. Direccion: Prado norte
245 Col. Lomas de Chapultepec, Alcaldia Miguel Hidalgo CDMX, CP 11000,
CDMX. Correo: info@aig.org.mx Teléfono: (55) 5292-4700. Pagina oficial:

https://www.ela.org.mx/

Familiares y Amigos de Enfermos de la Neurona Motora A.C.
(FYADENMAC AMELA) Atiende a pacientes diagnosticados con ELA y/o
alguna enfermedad de la neurona motora que residan en la Republica
Mexicana. Ofrece servicios como consulta neurolégica, neumoldgica,
nutricional, terapia fisica y respiratoria, préstamo de equipos e insumo
médico, tableros de comunicacion, atencion a familiares directos e
indirectos, y atencion psicologica y social. Direccion: Enrique Farman 164-
B, Col Aviacion Civil, Venustiano Carranza CP. 15740, CDMX. Correo:
pacientes@fyadenmac.org Teléfono: (55) 5115-1285, (55) 5115-1286.

Pagina oficial: https://www.fyadenmac.org/

Clinica multidisciplinaria de ELA Surge por la colaboraciéon entre el
Instituto de Neurologia y Neurocirugia del Hospital Zambrano Hellion y
Pablo farra. Ofrece tratamiento en &reas como: neurologia, psicologia,
gastroenterologia y rehabilitacion etc. Direccion: Av. Batallbn de San
Patricio 112, Real San Agustin, CP 66278 San Pedro Garza Garcia, Nuevo
Ledn Teléfono: 81.8888.0000 Pagina oficial:
https://www.tecsalud.mx/hospitalzambranohellion
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