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RESUMEN

Introduccién: La ELA es una enfermedad neurodegenerativa que avanza
inexorablemente hasta la paralisis y defuncidon del paciente en un tiempo
medio de 3 a 5 afios desde la aparicion de la enfermedad. Supone un
importante problema de salud, por su gravedad e impacto en el paciente, la
familia y su entorno.

Objetivo: Realizar una investigacion documental recopilando la informacién
cientifica actual existente sobre la Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA).
Metodologia: Se realiza la busqueda mediante la combinaciéon de términos
DeCS (Esclerosis lateral amiotréfica, enfermedad, epidemiologia, etiologia,
diagnostico, tratamiento, cuidados y enfermeria) y MeSH (Amyotrophic
lateral sclerosis, disease, epidemiology, etiology, diagnostic, treatment, care
y nursing) y el operador booleano AND empleando como fuentes de
informacién: MEDLINE (via PubMed), Biblioteca Cochrane, Scielo, Cuiden y
Google académico.

Desarrollo: Esclerosis Lateral Amiotrofica o enfermedad de Charcot es un
trastorno neuroldgico degenerativo que se caracteriza por una degeneracién
progresiva de las neuronas motoras. En Europa aparece con una incidencia
media de 2,36/100000/afo y prevalencia que oscila entre los 2 y 5 casos por
cada 100000 habitantes. Aunque la causa todavia sigue siendo desconocida,
los estudios la asocian a una exposicidon de agentes exdgenos y predisposicion
genética. Existe un claro retraso diagndstico de entorno a un afo, y
actualmente solo un farmaco se emplea como tratamiento definitivo: riluzol.
El abordaje de la enfermedad se basa en la asistencia multidisciplinar, que
agrupa un gran numero de profesionales de la salud y servicios sociales.
Conclusiones: aunque existen grandes avances tanto en el conocimiento de
la enfermedad como en el abordaje multidisciplinar de la ELA, todavia se
encuentran incognitas en el trayecto diagndstico y en la busqueda de un

tratamiento efectivo.

Palabras clave
Esclerosis lateral amiotréfica, enfermedad, epidemiologia, etiologia,
diagndstico, tratamiento, cuidados y enfermeria.



ABSTRACT

Introduction: ALS is a neurodegenerative disease that progresses inexorably
to paralysis and the definition of the patient in an average time of 3 to 5 years
from the appearance of the disease. It is a major health problem, due to its
severity and the impact it has on the patient, the family and their
environment.

Objective: To carry out a documentary investigation, to compile the current
scientific information on Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS).

Methodology: Bibliographic review on Amyotrophic Lateral Sclerosis, by
combining search terms DeCS (Esclerosis lateral amiotréfica, enfermedad,
epidemiologia, etiologia, diagndstico, tratamiento, cuidados y enfermeria)
and MeSH (Amyotrophic lateral sclerosis, disease, epidemiology, etiology,
diagnostic, treatment, care y nursing) and the Boolean operator AND in
different databases: MEDLINE (PubMed), Biblioteca Cochrane, Scielo, Cuiden
y Google académico.

Development: Amyotrophic lateral sclerosis or Charcot's disease is a
degenerative neurological disorder characterized by a progressive
degeneration of motor neurons. In Europe it appears with an average
incidence of 2.36/100,000 /year and a prevalence that ranges between 2 and
5 cases per 100000 habitants. Although the cause is still unknown, studies
associate it with exogenous agent exposure and genetic predisposition. There
is a clear diagnostic delay of around one year, and currently only one drug is
used as the definitive treatment: riluzole. The disease approach is based on
multidisciplinary care, which brings together a large number of health and
social services professionals.

Conclusions: although there are great advances in both the knowledge of the
disease and the multidisciplinary approach to ALS, there are still unknowns

in the diagnostic path and in the search for an effective treatment.

Key words
Amyotrophic lateral sclerosis, disease, epidemiology, etiology, diagnostic,

treatment, care y nursing.



INTRODUCCION

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad progresiva
degenerativa del sistema nervioso central que, pese a su escasa prevalencia,
supone un importante problema de salud, tanto por su gravedad como por el
impacto que supone tanto en el paciente como en la familia y su entorno (1).

Se caracteriza por una degeneracion progresiva de las neuronas motoras en
la corteza cerebral (neuronas motoras superiores), tronco del encéfalo vy
médula espinal (neuronas motoras inferiores). La consecuencia es una

debilidad muscular que avanza hasta la paralisis (1).

Respecto al origen de esta patologia, las investigaciones realizadas hasta
el momento sugieren mas relevantes los factores exdgenos que los
genéticos, aun aceptando universalmente que entorno al 5-10% de todos

los casos son de etiologia familiar (1).

Con relacién a la asistencia sanitaria en pacientes con ELA es imprescindible
el abordaje mediante el control de sintomas, manejo de los problemas
respiratorios y nutricionales, el apoyo psicoldgico, apoyo social y la

investigacion desde una perspectiva multidisciplinar (1)(2).
Justificacion

Hablar de la ELA es hablar de una enfermedad progresiva devastadora, que
afecta tanto a la persona que la sufre como a su familia y entorno social.
Al igual que ocurre con otras enfermedades degenerativas, formar a los
profesionales en el conocimiento de la misma es esencial para lograr

abordar el proceso de enfermedad de manera adecuada.

Para ello, es imprescindible que los diferentes ambitos sanitarios que
participan en su abordaje conozcan aspectos como qué es la ELA, porque
y a quien afecta, como se logra el diagndstico definitivo y que tratamiento

reciben (farmacolégico y no farmacolégico).

Por esto mismo, como manera de conocer a fondo la enfermedad, indagar

en todos sus aspectos y agrupar lo que se conoce sobre ella hasta hoy, se



decide realizar una revisidon bibliografica de la Esclerosis Lateral
Amiotrofica.

OBJETIVOS:
Objetivo general

- Realizar una investigacion documental recopilando la informacién

cientifica actual existente sobre la Esclerosis Lateral Amiotrofica.

Objetivos especificos

- Conocer la evolucion del proceso de enfermedad: definicion,
distribucién, diagndstico, tratamiento y asistencia sanitaria.

- Indagar en el tratamiento actual y la existencia de estudios activos
en la busqueda de un tratamiento efectivo.

- Descubrir los recursos que dispone la asistencia sanitaria de las
personas con ELA en Espafa.

- Conocer el impacto socioecondmico de la enfermedad en Espaiia.

- Describir el papel que desempefia Enfermeria en el cuidado de este

tipo de pacientes.



METODOLOGIA

Durante el proceso de busqueda, llevado a cabo entre los meses de enero y
abril del afio 2020, se emplean como bases de datos MEDLINE (via PubMed),
Biblioteca Cochrane, Scielo, Cuiden y Google académico, con el fin de

garantizar una busqueda amplia y efectiva.

Para ello se emplean como criterios de inclusion: articulos a texto completo,
relacionados con el tema del trabajo (Esclerosis Lateral Amiotrofica), fecha
de publicacion entre 2015 y 2020 y documentos escritos en inglés y/o
castellano; y criterios de exclusion: trabajos fin de grado, master y tesis

doctorales.

En primer lugar, se limita la busqueda en las diferentes bases de datos
mediante la combinacion de los términos de busqueda DeCS y MeSH,
empleando el operador booleano AND y aplicando el criterio de inclusidn:
fecha de publicacidn entre 2015 y 2020.

DeCS MeSH
- Esclerosis lateral amiotroéfica - Amyotrophic lateral sclerosis
- Enfermedad - Disease
- Epidemiologia - Epidemiology
- Etiologia - Etiology
- Diagnéstico - Diagnostic
- Tratamiento - Treatment
- Cuidados - Care
- Enfermeria - Nursing




COMBINCACION DE

DeCS

TERMINOS DE BUSQUEDA

Esclerosis lateral amiotrofica
AND enfermedad

_ COMBINCACION DE
TERMINOS DE BUSQUEDA
MeSH

Esclerosis lateral amiotrofica
AND epidemiologia

Amyotrophic lateral sclerosis
AND disease

Esclerosis lateral amiotrofica
AND etiologia

Amyotrophic lateral sclerosis
AND epidemiology

Esclerosis lateral amiotrofica
AND diagnéstico

Amyotrophic lateral sclerosis
AND etiology

Esclerosis lateral amiotrofica
AND tratamiento

Amyotrophic lateral sclerosis
AND diagnostic

Esclerosis lateral amiotrofica
AND cuidados

Amyotrophic lateral sclerosis
AND treatment

Esclerosis lateral amiotrofica

Amyotrophic lateral sclerosis
AND care

Amyotrophic lateral sclerosis

AND enfermeria AND nursing

Tras la lectura de los titulos de los articulos obtenidos en esta primera
busqueda, se realiza un segundo cribado aplicando el resto de los criterios de

inclusidén y exclusidn, obteniendo asi nuevos resultados:

PubMed Biblicteca Cochrane Scielo Cuiden Google academico
77 25 40 39 106

Tras esta fase (n=287), se continua con una lectura de titulos y resimenes,
descartando aquellos que carezcan de relevancia para el desarrollo del
trabajo y documentos repetidos (n=72). Se vuelven a leer los articulos
seleccionados, de manera completa y critica, obteniendo un total de 34

articulos con los que poder redactar el desarrollo (anexo I).

Ademas, como primer paso de conocer la enfermedad y con el posterior
objetivo de complementar la busqueda, se toman como apoyo y fuente de
informacién Fundacién Francisco Luzdén, adELA (Asociacién Espafiola de ELA),
Fundacié Miquel Valls, ELA-Principado, FUNDELA, ELA/EMN (Asociacién
espanola para el apoyo a la investigacién y proteccién de los derechos de los
pacientes que sufren Esclerosis Lateral Amiotréfica) y el Boletin Oficial del
Estado (BOE).



Diagrama de flujo
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DESARROLLO
Aspectos generales

Esclerosis Lateral Amiotrofica o enfermedad de Charcot es un trastorno
neuroldgico degenerativo que se caracteriza por una degeneracion
progresiva de las neuronas motoras en la corteza cerebral (neuronas
motoras superiores), tronco del encéfalo y médula espinal (neuronas

motoras inferiores) (1).

Presenta un inicio insidioso seguido de una debilidad muscular (los
musculos comienzan a atrofiarse perdiendo la capacidad de llevar a cabo
movimientos voluntarios, a consecuencia de no recibir correctamente
sefales de las neuronas) y que avanza hasta la paralisis. Se extiende por
diferentes regiones del cuerpo, incluyendo entre otros los pulmones,

organos implicados en la deglucidon y el diafragma (1)(2).

Esta enfermedad amenaza la autonomia motora, la comunicacién oral, la
deglucidon y la funcién respiratoria, dejando intactos los sentidos, el
intelecto y los musculos de los ojos. A medida que evoluciona, el paciente
requiere mas ayuda para realizar las actividades de la vida diaria,
volviéndose asi y de manera progresiva una persona cada vez mas

dependiente (1).
Epidemiologia

Aunque la ELA fue descrita por primera vez en 1869 por el neurdlogo
francés Jean-Martin Charcot, no fue hasta 1990 cuando aparecieron los

primeros registros epidemiolégicos (1).

A nivel universal, son varios los estudios epidemiolégicos que recogen
datos acerca de la incidencia y prevalencia de la ELA. Aunque la
estandarizacion de la incidencia a escala mundial sea de 1,68 (1,50-
1,85/100.000), se aprecia una clara heterogeneidad entre regiones.
Mientras que, entre Europa, Norte de América y Nueva Zelanda tiende a

homogenizarse, siendo la incidencia estandarizada de 1,81 (1,66-



1,97/100.000/ano); en el este y sur de Asia se describe una incidencia de
0,83 (0,42-1,24/100.000/af0) vy 0,73 (0,58-0,89/100.000/afo)
respectivamente (3)(4).

Dentro de Europa, existen leves diferencias segun la regién. Las incidencias
oscilan entre 1,92 (1,49-2,34/100.000/afo) en el norte, 2,22 (1,72-
2,73/100.000/ano) en el sury 2,35 (1,79-2,92/100.000/afo) en el oeste

(3)(4).

Respecto a la poblacién espafiola, son pocos los estudios epidemioldgicos
publicados hasta el momento. Entre otros encontramos los que incluyen a
la poblacidn de Cantabria, la isla de Palma, Segovia y Cataluia (2)(4). Los
datos mas recientes los encontramos de la mano de Fundacién Luzon,
donde nos hablan de la existencia de 4000 casos nuevos diaghosticados en
Espafa en el afio 2018 (8,52/100000/afo) (5).

La prevalencia, medida que depende por completo de la tasa de
supervivencia de la enfermedad y que se ajusta a los avances en el
tratamiento de la misma, se mantiene baja, ya que la mortalidad de la ELA
es todavia muy alta, oscilando entre 2 a 5 casos por cada 100000
habitantes (4)(6).

La edad media de inicio se encuentra entre los 50-60 afios, con un intervalo
amplio entre 15 y 90 afios y un pico de incidencia a los 70-75 afios (4). En
la regién occidental, el ratio de incidencia entre sexos es de 1,5-1 favorable

a los varones (4)(6) que tiende a igualarse a medida que aumenta la edad.

Etiologia

Actualmente, no se conoce un origen definido. Son muchos los autores que
hablan de diferentes hipétesis, siendo la de una etiologia multifactorial

(6)(7) la que mayor aceptacidon ha adquirido.

Se conocen dos variantes de ELA segun su causa: ELA esporadica (ELAe),

responsable del 90-95% de los casos y asociada a la exposicion de diversos



agentes, y ELA familiar (ELAf) , 5-10% de los casos y vinculada a la

predisposicién genética (1)(2)(7).

Al hablar de un origen multifactorial, son muchos los factores que se han
propuesto como factores de riesgo asociados a la ELA. Sin embargo, solo
tres estan establecidos como factores de riesgo reales: edad avanzada,

sexo masculino y antecedentes familiares (6)(7)(8).

Alteraciones genéticas:

En la ELA familiar, existe un claro componente hereditario. En este caso,
hablamos de una herencia autosdmica (no ligada al sexo) y dominante

(solo es necesario la mutacién en un unico gen) (1)(6)(7)(8).

Las teorias genéticas hablan de muchas posibles mutaciones (7)(9)(10) en

multitud de genes, centrando sus esfuerzos mayormente en:

- SOD1: en el 10-20% de los casos de ELAf y el 1-5% de ELAe existe
una mutacion en este gen (6)(7).

- C90RF72: esta mutacidon que forma una expansién patoldgica de la
repeticion de nucledtidos GGGGCC estd asociada a la demencia
frontotemporal (6)(7).

-  TARDBP: mutaciones en este gen aparecen en un 4% de los casos
de ELAf y en un 1% de ELAe (6)(7).

Alteraciones metabdlicas:

Desde hace tiempo se sabe que los pacientes con ELA sufren una reduccién
progresiva de masa corporal, principalmente asociada a la atrofia muscular
propia de la enfermedad. Sin embargo, varios estudios asocian esta
reduccion a un aumento del gasto energético basal o hipermetabolismo
sistémico (6)(11).

Se ha observado que junto a estos defectos aparecen otros, tales como
déficit de hormona del crecimiento, intolerancia a la glucosa y resistencia

a la insulina (11).



Es por esto que existe una estrecha relacion entre la ELA y la diabetes. La
diabetes tipo 1, como responsable de triplicar el riesgo de padecer la

patologia, y la diabetes tipo 2 con un menor riesgo de padecerla (6)(12).

Estilo de vida:

El tabaco, y segun varias evidencias cientificas, se estd empezando a
considerar posible factor de riesgo de ELA. Quizas de mayor impacto en

mujeres menopausicas, y de menor en hombres (6)(7).

La relacidon que mas se ha investigado entre los factores dietéticos y la ELA
es el alto consumo de antioxidantes como la vitamina E como reductor del

riesgo a padecer la enfermedad (9)(13).

Existen estudios donde hablan de los acidos grasos poliinsaturados, que
quizas sean capaces de modular el metabolismo lipidico, el estrés oxidativo
y procesos inflamatorios, principales responsables de la patogenia (9)(13).
En cambio, los intentos de asociar el consumo de café y alcohol a este rol

siguen siendo escasos a dia de hoy (6).

Actividad fisica

Se ha establecido una clara relacion entre los pacientes de ELA y la alta
practica de ejercicio y un bajo IMC (1)(7)(12). Existe un mayor riesgo en
atletas profesionales que en aquellos que lo practican en forma de ocio. Un
estudio Sueco longitudinal asocié el nivel alto de actividad fisica a los 18
afios con un mayor riesgo de padecer ELA y de obtener un peor prondstico.
Respecto al IMC, varios estudios longitudinales y de cohortes apuntan a un

mayor riesgo de padecer la patologia en personas con un bajo IMC

(1)(6)(7)(12).

Exposicion ambiental:

Si hablamos de factores de riesgo ambientales, cabe destacar una mayor
incidencia de ELA en profesiones que trabajan expuestas a diferentes
agentes ambientales: trabajadores de cabina de avion, trabajadores de la
construccién, electricistas, granjeros, peluqueros, pintores, técnicos de

laboratorio, trabajadores en piel, mecanicos, personal militar, profesionales



sanitarios, trabajadores de plantas de produccién de energia, tabacaleros,

pastores, veterinarios, soldadores y trabajadores de metalurgia (1)(6)(7).

Esta estudiado que existe relacion entre el aumento del riesgo a desarrollar
la enfermedad con la exposicidn, entre otros, a altos niveles de radiacién
electromagnética, niveles elevados de plomo en sangre y de manganeso,
selenio, hierro, cobre o aluminio en liquido cefalorraquideo (6)(9), asi como
a pesticidas como los organoclorados, piretroides, herbicidas y fumigantes,
0 a la B-metilamino-L-alanina (BMAA), producto del metabolismo de

ciertas cianobacterias (6)(7).
Diagnostico

Al igual que se ha mencionado previamente, aunque hablemos de una
enfermedad con una rapida progresién, lograr un diagndstico en las fases
iniciales de la ELA es una ardua tarea, debido a su inicio insidioso, ausencia
de marcadores diagndsticos especificos y su heterogeneidad clinica
(1)(14)(15)(16).

Esto se traduce en la realizacién de pruebas innecesarias, el aumento de
errores diagnosticos, y por ello un retraso diagndstico de entorno a un afio

(un tercio de la supervivencia global de la enfermedad) (17)(18).

Actualmente, lograr acortar este “tiempo de espera” en el diagndstico de
una enfermedad como es la ELA, repercute de manera directa y positiva en
aspectos como la ansiedad que viven pacientes y familiares durante la fase
diagndstica, numero de pruebas e intervenciones innecesarias, inicio del
tratamiento con riluzol (siendo en la fase inicial de la enfermedad mas

efectiva) y la planificacion al proceso de enfermedad (2)(17)(18).

Por tanto, el diagndstico definitivo sigue todavia vinculado a la historia
clinica y exploracién fisica, examen neurolégico (criterios de El Escorial
(anexo II), Arlie House y Awaji-shima (anexo III), caracteristicas clinicas y
neuroimagen, con el fin de descartar tumores o un sindrome piramidal
(19), pruebas radiolégicas (20), electro diagndsticas y de laboratorio
(1)(18)(21).



Dentro de la ELA, existen varios perfiles clinicos (anexo IV) en funcién de
la aparicidbn de los signos y sintomas, cuya aparicidbn se rige en
consecuencia del tipo de motoneurona afectada (anexo V) (1)(9)(16).

Tratamiento

A dia de hoy, y aunque se sigue avanzando en el camino de lograr un
tratamiento capaz de erradicar la enfermedad, no se conoce cura, por lo
que en la gran parte de afectados por ELA, la muerte es debido a una
insuficiencia respiratoria entre los 3 y 5 afios desde el inicio de los sintomas
(1)(22)(23).

De ahi, la importancia de abordar la enfermedad desde un ambito
multidisciplinar, involucrando tanto a profesionales sanitarios como

servicios y sistemas de apoyo social (2)(23)(16).

Por tanto, el régimen terapéutico se fundamenta principalmente en el
tratamiento sintomatico, sin dejar de lado el abordaje no farmacolégico,
imprescindible para mantener una calidad de vida y actuar como soporte

fundamental en el correcto afrontamiento holistico de la enfermedad

(1)(2)(23)(16).

Tratamiento farmacoldgico

Actualmente, solo un farmaco se emplea en el tratamiento definitivo de la
ELA: riluzol (23) (RILUTEK®), demostrando prolongar la supervivencia en
dos-tres meses, con un mecanismo de accién centrado en bloquear el
exceso de accion del glutamato, una administracion de 50mg c/12h, vy

varios efectos adversos (anexo VI).

No existen estudios que avalen la eficacia del riluzol en la fase final de la
enfermedad, sin embargo, algunos autores asocian una mayor eficacia del
farmaco a la administracion de la misma en la fase inicial de la enfermedad

(6)(23), dificil teniendo en cuenta el retraso diagndstico propio de la ELA .

Junto a estos farmacos de primera eleccidn, existe otra via que refuerza de

alguna manera el objetivo de frenar el avance de la patologia. El estrés



oxidativo, juega un gran papel en la patogenia de esta, por lo que
administrar farmacos antioxidantes puede influir en el retraso de la
aparicion de los sintomas y el avance de la misma. Entre otros encontramos
la vitamina E y vitamina C, carotenos, flavonoides, resveratrol, curcuma,

Co-enzima Qio, melatonina y edaravone (13)(23).

El tratamiento sintomatico (15)(23) engloba sintomas como la sialorrea,
secreciones bronquiales, calambres, espasticidad, dolor, edemas,

espasmos laringeos, labilidad emocional, ansiedad y depresidon (anexo VII).

Tratamiento no farmacoldgico

Al hilo de lo mencionado previamente, el tratamiento de la ELA mantiene
un caracter paliativo, siendo varios los aspectos a tratar de manera no

farmacoldgica, entre los que encontramos (1)(2)(16):

- Asistencia respiratoria: es crucial lograr abordar la disfuncién
respiratoria que emerge durante la enfermedad. ElI soporte
ventilatorio juega un papel crucial (16) (anexo VIII).

Por un lado encontramos la ventilacién mecanica no invasiva (VMNI),
mascarilla nasales o BiPAP entre otros, que evitan la necesidad de
una intubacién endotraqueal, y la ventilacion mecanica invasiva
(VMI), capaz de introducir presion positiva en los pulmones, evitando
que tanto musculos respiratorios como el diafragma tengan que
actuar (16)(24).

Existen discusiones entre la eficacia de una y otra, pero estudios
recientes afirman que ambas ayudan a prolongar la supervivencia
del paciente, mientras que solo la VMNI estd asociada a la mejora
de calidad de vida (24).

- Asistencia nutricional: son muchos los factores implicados en la
malnutricion (disfagia, sialorrea, hiporexia, depresién...) o el
aumento del gasto energético (11)(22).

Instituciones como autores coinciden en la importancia de llevar a
cabo una valoracién nutricional precoz y periédica, lo cual hace
importante conocer cudles son los factores implicados en la

malnutricion (anexo IX) (2)(22). Durante el proceso de la



enfermedad, son muchas las dudas que surgen tanto profesionales
como en pacientes y familiares o entorno cercano, siendo en
ocasiones un problema en el manejo de la misma (anexo X).

En las primeras fases es crucial proporcionar una correcta educacién
sanitaria, sin embargo, en fases posteriores se requiere la colocacion
de una sonda nasogastrica y/o gastrostomia endoscdpica percutanea
(PEG) (22)(16).

- Asistencia psicoldgica: la ELA, con un proceso gravemente
discapacitante y todavia mortal, produce un fuerte impacto tanto en
el que la padece como en los que estan cerca de ella, haciendo
aparecer una serie de reacciones emocionales que demandan su

asistencia, atencion e intervencion (1)(2)(25).

Ante las incégnitas que presenta todavia el tratamiento actual y la
necesidad de encontrar un tratamiento definitivo, son muchas las
investigaciones que se mantienen activas, proporcionando alternativas

terapéuticas, entre las que destacan:

- Edaravone: potente agente antioxidante, que aun siendo empleado
en varios paises, en Europa esta todavia a la espera de la aprobacion
por la Agencia Europea de Medicamentos (7)(23)(26).

- Células madre: todavia en fase de estudio, donde se plantea la
extraccion de células madre de la medula 6sea del paciente para
luego introducirlas en los musculos afectos (26)(27)(28).

- Masitinib (Masivet®, Rinavet-CA1®): tiene como mecanismo de
accion inhibir la proliferacion y el desplazamiento de la microglia. Se
esperaba comercializar en 2018, pero después de que varios
estudios demostraran que produce cambios significativos respecto a
farmacos ya existentes, se detuvo de inmediato. Actualmente se ha
aprobado el inicio de un estudio en fase 3 para probar la seguridad
y efectividad del farmaco (23)(26).

- Farmacos multidiana: con el fin de encontrar una estrategia
terapéutica eficaz, surge la idea de utilizar fdrmacos multidiana para
el tratamiento de patologias multifactoriales. Existe un estudio

realizado en 2019, donde se demuestra que la combinacion de
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inhibidores producen un efecto sinérgico en la neuroproteccion
celular (26)(29).

- Terapia génica: permitiria sustituir el gen modificado por uno
normal, restableciendo su funcién. Sin embargo, todavia resulta
complicado dirigir el material genético especificamente a aquellos

tejidos donde ejerce su accién el gen (26)(30).
Atencion sanitaria

Calidad de vida

Con el fin de contextualizar la asistencia sanitaria que reciben los pacientes
afectos de ELA, es necesario mencionar el término calidad de vida
relacionada con la salud (CVRS), aspecto indispensable en el correcto
abordaje del proceso de enfermedad (2)(16)(31)(32).

Son muchos los beneficios que conlleva la apariciéon de este concepto en el
abordaje de incontables enfermedades donde, entre otros, encontramos
incrementar la atencion sobre las preocupaciones de los pacientes, mejorar
la comunicacién entre el paciente y su médico, identificar y priorizar
problemas y monitorizar el impacto de la enfermedad y el tratamiento
(2)(16)(32).

Aunque existan incongruencias en el desarrollo de instrumentos especificos
para medir la CVRS en diferentes enfermedades, la ELA tiene su propia
herramienta, capaz de realizar una medicidn que engloba las caracteristicas
de la misma: Specific Quality of Life-Revised (ALSSQOL-R) (16)(32).

Atencion sanitaria

Teniendo en cuenta las caracteristicas de la ELA, es esencial proporcionar
una asistencia sanitaria multidisciplinar ajustada a las necesidades

evolutivas de cada paciente y su entorno (2)(8)(16).

Se requiere la participacion de un gran numero de profesionales de
farmacia, psicologia clinica, profesionales de enfermeria, fisioterapia,

terapia ocupacional, cobertura social, ademas de especialistas en atencion
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primaria, neurologia, rehabilitacion, neumologia, endocrinologia y nutricion
(anexo XI) (1)(2)(5)(8)(16).

La Estrategia de Enfermedades Raras del Sistema Nacional de Salud, con
el fin de facilitar el seguimiento, la aplicacidon y continuidad de la atencién
sanitaria en las Comunidades Autéonomas (CCAA), apoya la figura del
“gestor de casos”, responsable de coordinar la multitud de intervenciones

que requieren los usuarios (2)(8)(16).

El traslado al hospital a veces ocasiona problemas técnicos vy
emocionalmente costosos, por lo que la Atencion Primaria juega un papel
crucial, ya que es capaz de proporcionar la ayuda domiciliaria que tanto

necesitan, asegurando la continuidad de los cuidados (2)(8)(16).

Las necesidades de los pacientes se multiplican con la evolucién de la
enfermedad, por lo que es fundamental la coordinacion de todas las
actuaciones para trabajar en la misma linea, evitando contradicciones y
reforzando las buenas practicas. La atencién temprana a estos pacientes
contribuye a su mejor formacién y a la de sus familiares para prevenir

situaciones de deterioro y afrontar el proceso de dependencia (1)(2).

Recursos sociosanitarios en Espana

Existe un amplio abanico de recursos sanitarios disponibles para el
abordaje multidisciplinar de pacientes y entorno afectados por la ELA. Sin

embargo, en Espafa existen claras diferencias entre CCAA (anexo XII)

(2)(5).

Respecto a los medios sociales, dentro del area de Servicios Sociales no
existen recursos especificos para la ELA, por lo que entran dentro del
circuito de certificacién de discapacidad y/o de situacidon de dependencia,
adjudicando los recursos para personas con discapacidad fisica
(16)(31)(33).

Actualmente, y con el firme propdsito de mejorar la atencidn social de

personas con ELA y sus cuidadores, el Boletin Oficial del Estado publica la
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resolucién del convenio entre la Direccidon General del Instituto de Mayores
y Servicios Sociales y la fundacidn Francisco Luzon, el 13 de enero de 2020
(33).

Impacto econdmico en Espana

La ELA, como enfermedad degenerativa crdénica, supone el trabajo en
conjunto de muchos ambitos, y aunque entre casos predomine la
heterogeneidad, tanto por los objetivos perseguidos como por la
metodologia empleada en el abordaje de la patologia, el coste econémico
asciende hasta los 44.483 euros, segun un estudio dirigido por Mario
Garcés (4), que logré estimar un coste medio por paciente en el afio 2014,
y donde se observa una clara diferencia entre la ELA y otras enfermedades

neurodegenerativas, como el Parkinson o el Alzheimer(anexo XIII) (2)(4).

Cuidados enfermeria

Dentro del papel que desempefia Enfermeria, son muchas las
intervenciones que llevan a cabo, teniendo como objetivo planificar y
adaptar los cuidados a las necesidades de los pacientes, valorando el grado

de afectacidn de esta a su estado fisico, psicoldgico y social (8)(34).

Entre otras encontramos: supervisar los cambios en las vias respiratorias,
la deglucion o el habla, ofrecer cuidados de la piel y prevenir las ulceras
por presion, ayudar a lograr que la dieta del paciente esté bien equilibrada,
seguir las pautas de profesionales de fisioterapia y terapia ocupacional,
controlar las alteraciones en los patrones de evacuacién. implementar
estrategias de prevencion de caidas, como la eliminacién de posibles
peligros de tropiezo y/o una silla para la ducha y ofrecer apoyo emocional,

tanto al paciente como a su familia y/o cuidadores (8)(34).

De ahi, la necesidad de formar adecuadamente a los profesionales, con el
fin de brindar una atencion de calidad necesaria en este tipo de patologias
(2)(16)(17)(34).
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CONCLUSIONES

La Esclerosis Lateral Amiotréfica, enfermedad neurodegenerativa
con afectacidn a las neuronas motoras que avanza hasta la paralisis,
mantiene una incidencia baja de 2,36/100000/ano en Europa.

La prevalencia de la enfermedad se mantiene baja (entre 2 y 5
casos/100000 habitantes), ya que la mortalidad sigue siendo alta a
causa de no existir todavia un tratamiento efectivo.

Aunque existen criterios diferenciales y multitud de pruebas con las
que formular un diagndstico definitivo, todavia cuesta alcanzar el
objetivo en fases inicial de la enfermedad, lo que se traduce en un
retraso del diagndstico medio de un afo.

Actualmente, solo dos son los farmacos aceptados como tratamiento
modificador de la ELA: riluzol (Rilutek) y edaravone (a la espera de
la aprobacion de la Agencia Europea de Medicamentos).

Son muchos los recursos enfocados a la asistencia de este tipo de
pacientes. Sin embargo, dentro de Espafia todavia existen claras
diferencias entre CCAA.

Al no existir recursos especificos para la ELA, todavia entran dentro
del circuito de certificacion de discapacidad y/o de situacién de
dependencia, adjudicando los recursos para personas con
discapacidad fisica.

A causa de la implicacién de los diferentes servicios sanitarios y la
complejidad de los cuidados que todavia prevalece a causa de no
existir un tratamiento curativo, el coste econémico asciende a
44.483 euros, por encima de enfermedades neurodegenerativas
como el Alzheimer o el Parkinson.

Es fundamental abordar la asistencia sanitaria desde un ambito
multidisciplinar, ya que estd demostrado ser la manera mas efectiva
de proporcionar un cuidado holistico e integral.

Enfermeria juega un papel clave tanto en la educacién sanitaria

como en el apoyo emocional hacia el paciente y su entorno.
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Anexo II: Criterios de El Escorial

Requiere presencia de:

1. Signos de MNI** (incluyendo
datos de EMG en musculos
clinicamente normales)

2. Signos de MNS*

3. Progresion del trastorno en
una region o en otras

El diagnéstico de ELA

**MNI: Neurona motora inferior.

* MNS: Neurona motora superior.

Requiere ausencia de:

. Signos sensitivos

. Trastornos esfinterianos

. Trastornos visuales

. Disfuncion autonémica

. Enfermedad de Parkinson

. Demencia tipo Alzheimer

. Sindromes que “mimetizan”
la ELA

~N O OO A O N =

Se apoya en:

¥

Evidencia de actividad de
denervacion

. Evidencia de denervacion

créni

3. Fasciculaciones en una 0 mas

regiones

. Alteraciones neurbgenas en el

estudio EMG

. Conducciones motora y

sensitiva de los nervios
normales(las latencias distales
motora y sensitiva pueden
estar aumentadas)

. Ausencia de bloqueo de

conduccion

. Estimulacion magnética

craneal; hasta un 30% de
incremento del TCC

Fuente: Rodriguez Escobar J.; Andradas Aragones E.; Casado Durandez P.

Abordaje de la Esclerosis Lateral Amiotrofica dentro de la estrategia en

enfermedades neurodegenerativas del Sistema Nacional de Salud. Espafia.

2017.
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Anexo III: Algoritmo para el diagnostico de ELA segln

criterios de EI

Escorial

consenso Awaji-Shima.

Criterios

EL Escorial

(1994)

Airlie
House
(2000)

Awaji-
Shima

(2008)

ELA definida

= Signos clinicos
de NMS y NMI
en dos regiones
espinales y region
bulbar

= Signos clinicos
NMS y NMI
en 3 regiones
espinales

Los mismos que los
de El Escorial

Los signos de
afectacion de NMI se
definen clinicamente
o por EMG. Resto sin
cambios

ELA probable

= Signos clinicos
de NMS y NMI
en por lo menos
2 regiones, con
signos de NMS
rostrales a los de
NMI

Los mismos que los
de El Escorial

Los signos de

afectacion de NMI se
definen clinicamente
o por EMG. Resto sin

cambios

ELA probable
con apoyo de
laboratorio

No incluida

Signos clinicos

de NMS y NMi en

1 regién o signos
de NMS solo en

1 regién y signos
EMG de afectacién
de NMI en por lo
menos 2 regiones

No incluida

NMS: neurona motora superior, NMI: neurona motora inferior, EMG: electromiografia

Las diferentes regiones de afectacion incluyen: musculatura bulbar, cervical, dorsal y lumbosacra

revisado y con modificaciones

ELA posible

= Signos clinicos
de NMS y NMI
en 1 region

= Signos de NMS
en 2 o mas
regiones

= Signos de NMI
rostrales a los
de NMI

Los mimos que los

de El Escorial

Los signos de
afectacion de

NMI se definen
clinicamente o por
EMG. Resto sin

cambios

los
del

Sospecha ELA

Signos clinicos
deNMlen 2o

mas regiones

No incluida

No incluida

Fuente: Antelo Pose AM, Blanco Vazquez OM, Barreiro Mosquera JL, Cantdn

Blanco A. Proceso Asistencial Integrado De Esclerosis Lateral Amiotréfica
[Internet]. 2018.
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Anexo IV: Fenotipos de afectacion clinica.

Forma espinal

Atrofia muscular
progresiva (AMP)

Esclerosis lateral
primaria (ELP)

Forma Hemipléxica
de Mills

Flail Leg

Insuficiencia
respiratoria

Forma de inicio mas frecuente (2/3 casos)
Afectacion de primera y segunda neurona motora de forma parcheada en las cuatro
extremidades.

Forma de inicio en un 25 % de los casos
Disartria, disfagia, atrofia y fasciculaciones linguales.
Peor prondstico.

Signos de NMI de predominio proximal y asimétricos en as cuatro extremidades (5-10 %).

Signos de NMS en las cuatro extremidades.

El diagndstico requiere que no aparezcan signos de NMI > 4 anos de evolucion ya que la ELA
puede debutar con signos de NMS y aparecer despues los signos de NMI. Mayor supervivencia
que en la ELA cldsica (afectacion de NMS y NMI).

Signos de NMS en un hemicuerpo con signos de neurona motora inferior leves.
Forma rara, presente en un 1 % de los casos.

Signos de NMI en una extremidad, con afectacion distal. En las extremidades inferiores, plantea
dificultades diagnésticas con cuadros mas frecuentes como radiculopatia LS o paralisis de
nervio peroneo.

Signos de NMI en extremidades superiores
Signos leves de NMS en extremidades inferiores.
Forma generalmente asociada a mayor supervivencia.

Signos de NMI en extremidades inferiores, de forma asimétrica e distal
Forma generalmente asociada a mayor supervivencia.

Disnea de pequenos esfuerzos, ortopnea. Es rara como forma de inicio (2 %).

Fuente: Antelo Pose AM, Blanco Vazquez OM, Barreiro Mosquera JL, Cantdn

Blanco A. Proceso Asistencial Integrado De Esclerosis Lateral Amiotroéfica
[Internet]. 2018.
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Anexo V: Caracteristicas clinicas de la ELA segin motoneurona

afectada.

Sintomas/signos de
afectacion de NM5S

Mielopatia cervico- .
artrasica

Mallformacidn de .
Arnold-Chiari

Paraparesia espdstica
heredilaria

Paraparesia espdstica
asociada a HTLY Ly I

Mielopatia por déficit de
cobre

Tumnores raquideos o
en tronco encefdlico -

Mallormaciones
vasculares medulares

Esclerosis multiple
(lormas progresivas
primarias)

Adrenomieloneuropatia

Latirismmo

Sintomas/signos de
afectacidon de NMI

Atrofia muscular espinal del
adulto

Neuropatia motora multifocal
Sindrome postpolio

CiIDP

Amiotrofia focal benigna
Fasciculaciones benignas

Sindrome calambres-
fasciculaciones

Enfermedad de Kennedy

Sindrome paraneopldsica
asociada a trastornos
linfoproliferativos

Miopatfas inflamatorias o
mitocondriales

Intoxicacion por plomo
Deficit de hexosaminidasa A
Sindrome postradioterapia
Meuralgia amiotréfica

Radiculopatfas lumbosacras

Afectacion de NMS y NMI

Mielopatia cervico-
artrasica o lumbar

Siringomielia

Tumores medulares
cervicales
Tirotoxicosis
Hiperparatoroidismo
Déficit de vitamina B12
Intoxicacion por plomo
Paraproteinemias

Sindrome
paraneopldsica

Enfermedades
infecciosas (ldes,
neuroborreliosis, VIH)
Enfermedad de
Machado-Joseph
Deficit de
hexosaminidasa A del

adullo

Enfermedad por cuerpos
de poliglucosanos

Sindrome post-
electrocucion

Sindrome de Allgrove
{triple A)

Sintomas y signos
bulbares

Malformacion de
Arnold-Chiari

Miaslenia gravis
Siringobulbia

Enfermedad de
Kennedy

Tumores do foramen
magnum

Fuente: Antelo Pose AM, Blanco Vazquez OM, Barreiro Mosquera JL, Cantén

Blanco A. Proceso Asistencial Integrado De Esclerosis Lateral Amiotroéfica

[Internet]. 2018.
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Anexo VI: Efectos adversos Riluzol.

Riluzol (Rilutek®)

Cefalea
Mareos
Parestesia oral
Somnolencia
Taquicardia
Nauseas

Diarrea

Dolor abdominal

Vémitos

Pruebas de la funcidon hepatica
anormales

Astenia

Dolor

Fuente: elaboracion propia a partir de Chid A, Mazzini L, Mora G. Disease-

modifying therapies

amyotrophic

lateral sclerosis. Vol. 167,

Neuropharmacology. Elsevier Ltd; 2020. p. 107986.
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Anexo VII: Tratamiento sintomatico de la ELA.

SIALORREA *
{ver tambidn .
en consulla de -
Rehabilitacidn} .
BOCA SECA *
SECRECION *
BRONGQUIAL -
LABILIDAD *
EMOCIOMNAL .
-
DEPRESION *
-
ANSIEDAD *
INSOMNIO *
FATIGA *
CALAMERES *
ESPASTICIDAD *
(ver tambidn -
an consulta de B
Rehabilitacion) -
DOLOR *
(ver tambidn -
an consulta de
Rehabilitacidn)
NUTRICION *
{ver tambidn -
en consulta de -
Endocrimologia) -
ESTRENIMIENTO *
DISNEA *

{ver tambign
an consulla de -
Neumologia)

Amitriptilina
Atropina sublingual en gotas (colirio)

Parches transdérmicos de escopolamina; un parche cada 72 horas (solicitud previa a farmacia)

Taxina Botulinica en glandulas pardtidas o submaxilares
Radioterapia local en glandulas salivares a bajas dosis.

Hidratacion, estimulantes de la saliva yfo saliva artificial

Aspiracion e Hidratacidn, nebulizaclones de suero saling

Asistente para la tos {cough-assist)

Propranolol - Metoprolol

Amitriptilina

Paroxetina, fluoxetina, luvoxamina, sertralina, citalopram, escitalopram

Muedexta® 20010 mg (dextrometorfano ¥ sulfato de quinina) (solicitud previa a Farmacia)
Amitriptilina

Citalopram, Escitalopram, Sertraling, Fluoxetina, Paroxetina

Mirtazapina

Alprazolam, Lorazepam, Diazepam
Maxima precaucion con posible depresion respiratoria. A valorar en cada caso.

Higiene del sueio
Amitriptilina
Mirtazapina
Zolpidem
Trarodona

Modafinilo, metilfenidato, amantadina

Hidroterapia, masajes

Magnecio, agua tdnica, Vitamina E
Fenitoina, carbamazepina, levetiracetam
Mexilatine

Fisioterapia

Baclofeno oral o intratecal
Tizanidina

Benzodiacepinas

Toxina Botulinica

Fisioterapia

AINEs y opioides (Escala Analgésica)

Optimizar la dieta oral - Textura adaptada

Suplementos nutricionales (si ingesta insuflicients)
Gastrostomia si pérdida de peso (consensuadal

Fdrmula polimérica normoproteica con fibra o hiperproteica

Hidratacidn, ingesta de fibra
Lactulosa, Movicol, Evacuol

Elevar la cabecera de la cama
Ventilacidn mecdnica no invasiva
Lorazepam, morfina {en dmbito de paliativos)

Fuente: Antelo Pose AM, Blanco Vazquez OM, Barreiro Mosquera JL, Cantén

Blanco A. Proceso Asistencial Integrado De Esclerosis Lateral Amiotroéfica

[Internet]. 2018.
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Anexo VIII: Manejo de problemas respiratorios.

DIAGNGSTICO DE ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA

-» Evaluacidn sintomatica y
pruebas funcionales

=* Iniclar la informacitn sobre
VMNI

=» Vacunacion gripe ¥ neumococo

l

Ortopnea o SNIP<40 cm o

PiM<-&0cm ou CVF<50 % u

PCF=270 L/min

oximetria nocturna anormal

Conslderar VMNI

X
IVMNI tolerada?

l

=» Aportar mds informacidn con
respecto a los beneficios
documentados

- Ewvaluar las causas de
incumplimiento

h 4

| Reintroducir VMNI

|

* Aspirador de
secreciones

* Asistencia manual y
sj mecanica de la tos

» Tratamiento de la
slalorrea/flemas

¥

Evaluacidn continua y
ajuste de presiones

con
éxilo X

Imposibilidad de mantener
P02 =50%, PCO2 <50mmHg
o imposibilidad para
manejar las secreciones

sin
dxito

Tratamiento paliativo |

¥
| Considerar VMI 4

Fuente: Antelo Pose AM, Blanco Vazquez OM, Barreiro Mosquera JL, Cantén

Blanco A. Proceso Asistencial Integrado De Esclerosis Lateral Amiotréfica

[Internet]. 2018.
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Anexo IX: factores implicados en la malnutricion.

Disfagia

Aumento del gasto energético consecuencia de: mayor trabajo
respiratorio, fasciculaciones, infecciones de repeticion, estado
inflamatonio, etc.

Sialorrea

Disnea y episodios de desaturacion al comer

Problemas en la manipulacion de las herramientas y utensilios
necesarios para la alimentacion (preparacion/administracion)

Hiporexia/anorexia

Problemas en el mantenimiento de una postura correcta para comer

Problemas de vaciamiento gastrico

Estrenimiento

Depresion y ansiedad

Deterioro cognitivo y/o dificultad para expresar las necesidades

Fuente: Del Olmo Garcia MD, Virgili Casas N, Cantén Blanco A, Lozano Fuster

FM, Wanden-Berghe C, Avilés V et al. Manejo nutricional de la esclerosis

lateral amiotrofica: resumen de recomendaciones. 2018;35:489-94.
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Anexo X: Preguntas clave en el manejo nutricional de los

pacientes con ELA: resumen de recomendaciones nutricionales.

Sociedad
Recomendaciones (grado de recomendacion) cientifica
{Estd indicado ol soporte nutricional?
La pérd?da d.E paso mpgzlum la suparvivencia, sin embargo, no asta demaostrado que o aumento da peso majore ESPEN 2047
pronéstico vital da [0z pacientas con ELA (GPP - 95% de acuerdo)
El objative dal soports nuiricional depande da la situacidin do basa:
- En pau:ialjtes con IMC < 25 kgdm? d_d:ue tl.IElIﬂr!EiE.I u.n aumento de |:-em ESPEN 2047
— Para pacientas con IMC antre 26-35 kp/m? al objefivo es al mantenimiento da peso
— Los padientss con IMC = 35 kpim? deben raducir peso para mejorar su manilzacién activa y pasiva (EPP - 95% da acuandd)
T;EEJEEH estudice clinicos akatorizados respacto al banafici'dailo da |a NE en al soporte nuiricional da los pacianies Cachrana 2017
LCudndo y como debe realizarse una valoracidn nutricional?
Sa recomienda b avaluacidn nutricional, incduido el cribado de disfagia, cada fres messs (GCFF) EFNS 312
Sa recomienda valoradidn nutricional IME y pérdida de peso) al diagndsticoy cada tres mesas durante al saguimienta [E) ESPEM 2017
El astado nutricional y la existencia da disfagia daban valorarse an cada resizidn AAN 200072014
Con al fn de martanar gl estado nutnqn:mal e la mejor situacién posible, debe hacersa una valoracidn periddica aun en Ministerio Saridad 2016
ausancia apamnts de dntomas sugestivos
En o momanto dal diagndstico se recomienda una valoracidn nutricional que induya IMC, cambics pondarales y perfi
lipkico (8] ESPEN 2017
5 eatd dizponible, doba analzarsa la composicidn corparal medianta DECA o BLA validada, tanto al diagndstico como
duranite &l saguimiento (B ESPEN 2017
Cudles son los requaerimientos enargéticos?
Sino za puede raalmar una Fﬂnnmarufg. puedan mjrna‘sa.bs requa‘irnia‘rb.:et caldricos utilimando 30 kealkgidia, adaptanda ESPEN 2047
al aporte sagin actividad flsica, evdlucidn pondaral y cambics en la composicidn corporal (GPP - 100% de acuando)
Loz equenmionioe caldicos para pacientas con ventilackin mecdnica, en ausencia do calorimatria, daban estimarse con
25-30 kcal'kg'dia o madiants la acuacidn da Harris-Benedict, adaptando o aporta a la evolucidn clinica y pondaral (GPP ESPEN 2017
0 - 5% de acuendd)
Para los paciantes con dificultad en su alimantaciin, represantada por fatiga al comer o prolongacidn dal tiempo de las
comidas, sa debe recomendar dista fraccionada da alta densidad caldrica. S el paciante piarda peso daban indicarsa ESPEN 2017
suplamentos orales (GPP - 95% da acuardo)
iDebe realizarse despistaje de disfagia?
Diebido am alta p‘a\'almday & 5L repercusion spl:na el agfado nutricional y riesgo de broncoaspiraciones, el screaning ESPEN 2047
de disfagia debe implementarss an todas los pacientas (H)
E.n d I?IEIEFI-S‘IB]'EII}' diagnu;sﬁm da dizfapia |:||..ra|:ia u.lilizarsa PHJE!JiEl' métq:ln u:ali:la:ln: cuestionarios, test de voluman ESPEN 2047
vigcosidad, técnicas de imagen y andosoopia (radiologla, widesfluorosoopia, vidacfluaromanometria) (B)
Sa debe tratar la disfagia do manara |:m:n.:|z a.sagurandn un aporte caldrico, y c:.lzan:ln:u 25 d»atva-:tanlsig'ln:-s da desnuiricidn Minisiario Sanidad
puada proponerse da.fl:mm pracoz la raalizacién de una gastrostomia endoscdpica percutinea, sin que ello suponga al S01E
abandono total da la ingesta por wia oral
Lz pacientas con disfagia anaraqa deben racibir consejos sobre diota adaptada y maniobras pesturakes ancaminadas a ESPEN 2047
profeger |a via aérea da las aspiracionss PP - 100% da acuarda)
L Cudles son las indicaciones de los suplementos orales nutricionales y la nutricidn enteral ?

So debanindicar al.!pia'nm Fra]ss a Iz paciaries qua m.p.ram.'l cubiiir sLe I'EiI,l.IEﬂTIEﬂTIIE con Lna dieta enniguacida, a ESPEN 2047
pesar da qua no aista evidancia suficlants de que esta madida miejore la supendvencia (GPP - 100% da acuanddo)
Za debe plantaar la NE a todos los pacfiantesmw EL.P. I:p.u.; m. pmdgn cubrir :'EI.IE requerimientos por wa oral, a pasar da ESPEN 2047
qua no e=ti dameetrada qua la NE mejora |a supanivendcia ni la calidad de vida ()
La ME por gastrastarmia prolonga la supandvencia () paro no ha podido demastrarss que influya en |a calidsd de vida AAM 200572014

(Continua en la siguiente pagina)
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Recomendaciones (grado de recomendacion)

| Socledad cientifica

;Cudles son las Indicaciones y el momento para reallzar una gastrostomia?

La gastrostomla de alimentacion esta indicada para paclentes con ELA que presenten problemas en la ingesta oral (B)

AAN 2009/2014

La declsldn sobre la colocacion de una gastrostomla estd justificada en base a estudios no aleatorizados

Cochrane 2017

La declsldn sobre la Indicacién y el momento de colocar una gastrostomia debe tomnarse con el paciente mediants

un proceso continuo, en el que se tengan en cuenta sus expectativas y deseos y se Informe sobre los beneficios y ESPEN 2017
riesgos de la tecnica (GPP - 100% de acuerdo)

El momento en &l que se debe colocar una gastrostomia depends del paciente, su estado nutricional (pérdida del EFNS 2012
10% de su pesa), afectacion bulbar y funcion respiratoria (GCPP)

Se recomienda la colocacidn precoz de la PEG (GCPP) EFNS 2012
Mo existe un momento preciso en el que se deba recomendar la colocacion de la gastrostomia (B) AAN 2009/2014

Mo existe suficlente evidencla para determinar el mejor momento para colocar una gastrostomia

Cochrane 2017

La gastrostomia de alimentacién debe hacerse antes de que exlsta una perdida de peso y/o un compromiso
respiratorio severo (GPP - 100% de acuerdo)

ESPEN 2017

La PEG y la GR son igual de efectivas y tienen una tasa similar de complicaciones

Cochrane 2017

Se recomienda preferentemente Ia via endoscdpica para 1a realzacion de la gastrostomia (0-979% de acuerdo) ESPEN 2017

La SNG puede utilizarse como via de acceso a corto plazo cuando ofra via de NE no sea posible (GCPP) EFNS 2012
¢ Esta Indicada la nutricién parenteral?

La NP puede utilizarse en ELA avanzada sin acceso para NE (GCPP) EFNS 2012

Sl la NE estd confraindicada o no es factible, pueds indicarse la NP

En caso de que el paclente rechace la NE o de que esta no sea posible, debe considerarse |a NP domiciliaria, ESPEN 2017

teniendo en cusnta la relacion riesgo/beneficiofcoste y otros aspectos éticos (GPP - 100% de acuerda)

IMC: indice de masa corporal; NE: mutricldn enteral; NP nutnicidn parentaral; DEXA: densifometria dsea; BIA bioimpedancia. EFNS Task Force 20120 GCPP (Good
Glimical Practice), no exdste evidencia pero & Un comsenso ciar entre los expertos de fa EFNS. BESPEN 20717 grados de recomeandacidn SIaGN (4, 8, 0. GFF: Good
FPractice Polnt, no existe evidencia paro s un consenso anire los expertos de 8 ESPEN, Cochiane 20717 grados de evidencia y recomendaciin GRADE,

Fuente: Del Olmo Garcia MD, Virgili Casas N, Cantén Blanco A, Lozano Fuster

FM, Wanden-Berghe C, Avilés V et al. Manejo nutricional de la esclerosis

lateral amiotrofica: resumen de recomendaciones. 2018;35:489-94.
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Anexo XII: Recursos sanitarios de los que disponen pacientes

afectos a ELA en Espana.

. 3 g
» & g 3 848 3 8 8
38g 8% ¢ 89f ¢ 48F &
SIBIBERHEIRIBE
583 38 5 533 33 3858 & 3
Andalucia 14 3(1) 11(2) 1 1 1 1
Aragaon B A(4) 4 5
Asturlas 7 2(3) 1 1
Balearas 12 3 2 1
Canarlas 14 4(3)
Cantabrla 3 1
Caslilla v Ladn 16 4 1
Castilla-La Mancha 15 3
Cataluna 82 4 4 2 2 2 1
Extremadura 10 1
Galicia 19 3 ! 1 E
La Fiola 1 1
Madrid a7 4 4 4 5 1
Murcia 11 1
MNavarra 2 1 1
Pals Vasco 12 1 1 1 1
Valencia 24 3 3 1 1
Cauta y Malilla 2
ESPANA 289 39 a0 11 i 10 8 [

(1) Consulta de patologla Neuromuscular

(2) & hospitales con unidad multidisciplinar de ELA y 6 hospltales con equipo multidisciplinar de ELA
(3) Consultas monograficas de enfermedades neurodegenarativas

(4) Equipos Multidisciplinaras

E: En elaboracion

Fuente: Rodriguez Escobar J.; Andradas Aragones E.; Casado Durandez P.
Abordaje de la Esclerosis Lateral Amiotrdfica dentro de la estrategia en
enfermedades neurodegenerativas del Sistema Nacional de Salud. Espafia.
2017.
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Anexo XIII: Impacto economico de la asistencia en pacientes

con ELA en Espafia en comparacion a otras enfermedades

neurodegenerativas.

Costes de las enfermedades neurodegenerativas en Espana

Afectados
Enfermedad .
Nam.
estimado
Alzheimer y 717.000
Demencias
Enfermedad de 160.000
Parkinson
Esclerosis 47.000
Multiple
Enf. 60.000
Neuromusculares
Esc. Lat, 4,000
Amiotréfica (ELA)
TOTALES 988.000

Directos
médicos
5.348
3.988
28.964

13.829

8.289

Coste por paciente
(euros)
Directos Indi-
médicos Teoton
1.237 22.597
3.325 11.487
12.370 14,252
79.312 1.030
27.619 8.575

Total

29.182

18.800

55.586

94171

44.483

1.361

830

6.697

Costes totales
(millones de Euros)
Diecos |
no rectos
meédicos
887 16.202
532 1.838
581 670
4.750 62
110 34
6.870 18.806

Fuente: Rodriguez Escobar J.; Andradas Aragones E.; Casado Durandez P.

Abordaje de la Esclerosis Lateral Amiotrofica dentro de la estrategia en

enfermedades neurodegenerativas del Sistema Nacional de Salud. Espafia.

2017.
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3.008
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178
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