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1. RESUMEN

Introduccion: La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es una enfermedad
que cursa con debilidad y pérdida de masa muscular. Amenaza con la
autonomia e independencia de las personas con esta enfermedad,
necesitando ayuda de familiares y cuidadores. Las personas con la
enfermedad del ELA mueren entre los 2 y 5 afios desde la aparicidon de los

sintomas, se diagnostica con mayor frecuencia entre los 40 y 60 afos.

Objetivo: Conocer los distintos problemas fisicos, psiquicos y sociales a los
que deriva la enfermedad, sus tratamientos y los cuidados de enfermeria

necesarios.

Metodologia: Se ha realizado una revisidn bibliografica mediante Ia
busqueda de articulos en las siguientes bases de datos: Pubmed, Dialnet,

Cochrane Library y Scielo.

Desarrollo: Las personas con la enfermedad del ELA necesitan atencion
sanitaria de muchos profesionales ya que, a parte de los sintomas fisicos de
la enfermedad genera otros problemas como psiquicos y sociales que se
detectan con la progresién de la enfermedad, por ello, es necesaria e
importante que la atencidn sanitaria sea multidisciplinar para abordar todos
los problemas de salud de estas personas. Los cuidados de enfermeria son
fundamentales, van a ir dirigidos a las complicaciones y fomentar la
independencia de las personas con ELA. Existen dos medicamentos

modificadores de la enfermedad, Riluzol y Edarabone.

Conclusiones: Las personas con ELA pierden su independencia en las
actividades basicas de la vida diaria por lo que necesitan ayuda de sus
familiares o cuidadores. Los cuidados de enfermeria son clave para reducir y

retrasar los sintomas de la enfermedad.

Palabras clave: Esclerosis lateral amiotrofica, cuidados, enfermeria,

tratamiento, enfermedad.



2. ABSTRACT

Introduction: Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a disease that causes
weakness and loss of muscle mass. It threatens the autonomy and
independence of people with ALS, requiring help from family members and
caregivers. People with ALS die between 2 and 5 years after the onset of
symptoms, and it is most frequently diagnosed between the ages of 40 and
60.

Objective: To find out about the different physical, psychological and social
problems to which the disease leads, its treatments and the necessary

nursing care.

Methodology: A literature review was carried out by searching for articles

in the following databases: Pubmed, Dialnet, Cochrane Library and Scielo.

Development: People with ALS disease need health care from many
professionals as, apart from the physical symptoms of the disease, it
generates other problems such as psychological and social problems that
are detected with the progression of the disease, which is why it is
necessary and important for health care to be multidisciplinary to address
all the health problems of these people. Nursing care is essential and will
address complications and promote the independence of people with ALS.

There are two disease modifying drugs, Riluzole and Edarabone.

Conclusions: People with ALS lose their independence in basic activities of
daily living and need help from family members or caregivers. Nursing care

is key to reducing and delaying the symptoms of the disease.

Key words: Amyotrophic lateral sclerosis, care, nursing, treatment,

disease.



3. INTRODUCCION

La esclerosis lateral amiotrofica o también llamada enfermedad de Lou
Gehrig, es un trastorno neurodegenerativo de progreso rapido y mortal. )

En 1969 el neurdlogo francés Jean-Martin Charcot describié por primera vez
la esclerosis lateral amiotrdfica, aunque los primeros registros de dicha

enfermedad aparecen en el afio 1990. @

Esta enfermedad esta caracterizada por la debilidad y pérdida de masa
muscular, en concreto los musculos de control voluntario. Sin embargo, no
afecta al movimiento de los ojos, al control de esfinteres ni a la sensibilidad

cutdnea. WG

Por lo tanto, es una enfermedad que amenaza con la autonomia motora, la
comunicacion, deglucion y respiracién de las personas que la padecen.
Conforme la enfermedad avanza estos pacientes necesitan mas ayuda para

sus actividades de la vida diaria.

Existen distintas variantes de ELA, la mdas comun es la ELA clasica, que
representa entre el 65 y el 70% de los casos. En este tipo la enfermedad
tiene afectacién en las neuronas motoras superiores e inferiores y el 20%
de los casos es a causa de la esclerosis lateral primaria (ELP) en la que
existe afectacion de las neuronas motoras superiores pero no de las
inferiores. Ademas, la progresién de la enfermedad es mucho mas lenta en

comparacion con la anterior pero la supervivencia es mayor. 3 ®

Otro tipo es la atrofia muscular progresiva (AMP) en la que solo se
encuentran signos de lesién de las neuronas motoras inferiores, la cual es
mas comun en varones que en mujeres y tiene una progresion mas lenta
gue la ELA clasica. En este caso el 25-30% de los casos se debe a la
paralisis bulbar progresiva (PBP), en el que el tiempo de supervivencia es
de 1 a 2 anos. La mayoria de los pacientes con este tipo de enfermedad

acaban desarrollando la forma clasica de ELA.®® ®

Las manifestaciones clinicas que presentan los pacientes con ELA se debe a

los problemas que se originan en el sistema motor, la forma mas



caracteristica es la afectacién de una zona de musculos con sintomas y
signos en diferentes grados, a menudo de forma localizada que

evolucionara en paralisis progresiva. (®

En la actualidad la causa es desconocida, aunque cada vez hay mas
estudios sobre los factores relacionados con la ELA que apuntan a una
evidencia. Dichos factores son: neurotoxicidad, estrés oxidativo, defectos
funcionales de las mitocondrias, susceptibilidad genética e inflamacion o

dafio axonal. ®

Las personas que padecen esta enfermedad mueren entre los 2 y 5 afnos
desde el inicio de las manifestaciones, la causa mas comun por la que

mueren las personas con ELA suele ser por insuficiencia respiratoria. ()

Esta enfermedad se diagnostica con mayor frecuencia entre los 40 y 60
afos, se diagnostican mas en varones cuando las edades son mas jovenes,
pero con el paso de los afios, después de que las mujeres hayan pasado la
etapa de la menopausia, se iguala entre hombres y mujeres. La proporcién
entre hombres y mujeres es de 1,5/1 que se iguala, como ya se ha dicho,

en las Ultimas décadas de la vida.®) ()

La prevalencia es baja debida a la alta mortalidad de la enfermedad, en

Espafia se encuentran de 2 a 5 casos por cada 1000.000 habitantes.

En Espafa no hay mucha diferencia con los casos investigados en otros
paises, la incidencia es de 1-2 casos por cada 100.000 habitantes/afio y la

prevalencia entre 4-6 casos por cada 100.000 habitantes. ®

No existe un tratamiento curativo para la enfermedad del ELA, pero existen
medicamentos que prolonga la supervivencia de los pacientes que padecen

esta enfermedad. ®



3.1 Justificacion

La ELA es una enfermedad de mal prondstico y sin cura, por lo tanto las
personas que la padecen ven como sus vidas son afectadas, tanto a nivel de

salud como a nivel social.

Por ello, en este trabajo se ha querido demostrar la gran importancia de los
cuidados enfermeros que van encaminados a mejorar la calidad de vida de
los pacientes que padecen la enfermedad a través de los cuidados

paliativos.

A su vez, se pretende mostrar los distintos tipos de sintomas que tiene la
enfermedad tanto para las personas afectadas por la enfermedad como para

los cuidadores y familiares.



4. OBJETIVOS

4.1 Objetivo general:

e Realizar una puesta al dia sobre el papel que tienen los profesionales

de enfermeria en pacientes con ELA.

4.2 Objetivos especificos:

e Detallar las alteraciones fisicas, los problemas psiquicos y los

problemas sociales de los pacientes que padecen dicha enfermedad.

e Conocer los distintos tratamientos farmacolégicos y no

farmacoldgicos existentes para la enfermedad.

e Identificar los cuidados enfermeros que van dirigidos a los pacientes

con la enfermedad del ELA.



5. METODOLOGIA

La busqueda de los articulos elegidos se hizo durante los meses de
diciembre de 2021 a abril de 2022, en las siguientes bases de datos:

Pubmed, Dialnet, Cochrane Library y Scielo.
Para elaborar las estrategias de busqueda se emplearon DeSC y MeSH.

La busqueda se construyd mediante el operador booleano “AND” con el fin

de obtener los resultados para los objetivos planteados.

Las combinaciones de términos de blsqueda en DeSC que se han utilizado

son:
e "Esclerosis lateral amiotrofica" AND "enfermedad"
e "Esclerosis lateral amiotrofica" AND "cuidados"
e "Esclerosis lateral amiotrofica" AND "enfermeria"
e "Esclerosis lateral amiotrofica" AND "tratamiento"
Las combinaciones utilizadas en MeSH para la busqueda son:
e "Amyotrophic Lateral Sclerosis" AND "disease"
e "Amyotrophic Lateral Sclerosis" AND "care"
e "Amyotrophic Lateral Sclerosis" AND "nursing"
e "Amyotrophic Lateral Sclerosis" AND "treatmen"
Para la seleccidon de articulos se utilizan criterios de inclusion:
e Fecha de publicacion entre 2013 y 2022.
e Articulos escritos en espanol e inglés.
e Articulos de texto completo.

e Articulos relacionados con la esclerosis lateral amiotrofica.



Ademads, para complementar la busqueda, se utiliza como apoyo otras
fuentes como asociaciones espafiolas sobre la ELA como ADELA (Asociacion
Espafiola de Esclerosis Lateral Amiotroéfica), fundaciones como FUNDELA
(Fundacion Espafiola para el Fomento de la Investigacion de la Esclerosis
Lateral Amiotroéfica) y documentos del Ministerio de Sanidad y politica social
de Espafa.



6. DESARROLLO

6.1 Sintomas de la esclerosis lateral amiotrofica

6.1.1 Aspectos fisicos

En la enfermedad del ELA el sintoma mas significativo es la debilidad
muscular, que se debe por la muerte progresiva de neuronas motoras,
dicha debilidad muscular no se manifiesta hasta que se pierde el 50% de las

neuronas motoras. ®

Los sintomas son distintos dependiendo de la zona afectada, en el caso de
que la afectacion sea en las neuronas motoras inferiores produce flacidez
muscular, atrofia muscular, fasciculaciones, paresia y paralisis. En el caso
de que la afectacidn sea en las neuronas motoras superiores produce

debilidad, espasticidad e hiperreflexia. () (3

A medida que mueren las neuronas motoras del tronco cerebral y medula
espinal se produce una amiotrofia de los musculos de la lengua, orofaringe
y extremidades del cuerpo. Cuando la enfermedad estd muy avanzada se ve

afectada la inervacion de los musculos de los ojos o de la vejiga. @

Los sintomas de la enfermedad suelen tener un comienzo lento vy
asimétrico. La gran mayoria de las personas con esta enfermedad
(alrededor del 70%), presentan el inicio de los sintomas en las
extremidades, un 25% de personas tienen un inicio de la enfermedad en la
zona bulbar y el resto (5%) manifiestan una afectacién respiratoria o inicio

en el tronco.® )

6.1.2 Aspectos psiquicos

Los pacientes con ELA no solo ven afectadas sus vidas con las
manifestaciones fisicas, sino que también existe afectacion del estado

psicoldégico como estrés, ansiedad y depresién. (19

Los momentos de mayor ansiedad que puede sufrir el paciente son en la

fase aguda y en la fase final de la enfermedad. V)



No todas las personas reaccionan de la misma forma, pasando por distintas
fases de adaptacion. Cada persona lo vivird en mayor o menor grado
dependiendo de la personalidad, creencias, edad o por el entorno en el que

viven. (6

A lo largo de la enfermedad las personas pueden tener problemas de

ansiedad, ya comentado anteriormente o problemas de depresion.

La ansiedad se manifiesta por palpitaciones, sudoracién, mareo o dolor
precordial, en cambio la depresién se manifiesta de manera diferente como

insomnio, falta de atencion o llanto persistente. (©)

Una de las causas que mas necesita apoyo psicoldgico en las personas con
esta enfermedad es el miedo de tener una muerte por ahogamiento, es
decir, estas personas tienen un gran temor por la enfermedad que padecen,

por lo tanto, el apoyo psicoldgico es fundamental en estos pacientes.(*?

Una vez que las personas han aceptado su enfermedad, se busca tratar la
depresién con una valoracidon y tratamiento psicolégico contando con
profesionales psicdlogos que estdn centrados en enfermedades de mal
prondstico vital, por otro lado, si es necesario, se empezara con tratamiento

farmacoldgico con antidepresivos, ansioliticos y/o hipnoticos.

6.1.3 Aspectos sociales

En las personas con esta enfermedad también se ven cambios a nivel social,
a causa de las limitaciones fisicas y de las limitaciones de la comunicacion
con las demas personas que tienen los pacientes que padecen esta

enfermedad, por ello, suelen aislarse a nivel social. (3 (6) (10)

El hecho de que la ELA sea una enfermedad invalidante y progresiva hace
gue los pacientes que la padecen generen una sensacién de soledad,
exclusidon social, cultural y econdmica. El paciente tiene que afrontar

cambios en todos los ambitos de su vida.

La incapacidad y dependencia que genera la ELA hace que las personas que
la padecen tengan que abandonar la vida laboral, por lo tanto, es

importante incluir recursos asistenciales lo mas pronto posible para estos

10



pacientes. Por otro lado, los cuidadores y familiares sufren un alto nivel de
estrés, causado por la incertidumbre de la enfermedad, por lo que estas
personas también necesitan una intervencién asistencial para favorecer la

adaptacion personal y la adaptacién social.

Las intervenciones asistenciales seran: apoyo al tratamiento, apoyos
emocionales, gestion y tramitacidon de recursos sociales, proyecto laboral,

certificado de minusvalia y conciliacion de la vida familiar y laboral. ®

6.2 Tratamiento para la esclerosis lateral amiotrofica

En los cuidados enfermeros para reducir los sintomas de esta enfermedad
se basan en el tratamiento farmacoldgico para el dolor, calambres y
espasticidad, atencién asistida mecanica para el apoyo de la funcion
respiratoria, tratamiento de la sialorrea, alimentacidn con sonda enteral
para el apoyo de la nutricion, estimulacidn magnética transcraneal

repetitiva y ejercicio terapéutico.

6.2.1 Tratamiento farmacoldgico

El tratamiento con Riluzol es el mas empleado para el tratamiento
modificador de la enfermedad, en 2017, el tratamiento con Edaravone se

convierte en el segundo tratamiento mas empleado. 3

El medicamento Riluzol fue aprobado en los estados unidos en el afio 1995

y en la union europea en el afio 1996. (3

Se cree que este medicamento reduce el dafio de las neuronas motoras a
través de un efecto inhibidor de la liberacion de glutamato. El Riluzol
disminuye la progresion de la enfermedad y aumenta unos 3 meses la
supervivencia de los pacientes, también, como beneficio existe la

probabilidad de un 9% de sobrevivir un afio mas de lo esperado. 3 (913)

Se recomienda para todos los pacientes con la enfermedad del ELA, sin
embargo, existen pocos datos que demuestren si es eficaz en los pacientes

con un inicio de mas de 5 afos. Se ha identificado que este medicamento

11



proporciona un pequefio efecto beneficioso en la funcién bulbar y en las

extremidades. (13)

Los efectos adversos de este medicamento por lo general son bien tolerados
por la mayoria de los pacientes. Los efectos adversos mas frecuentes son la
astenia, nauseas, mareos, disminucion de la funcion pulmonar y dolor

abdominal. 3

El Riluzol estd recomendado por la Federacién Europea de Sociedad
Neuroldgicas (EFNS), la Academia Americana de Neurologia (AAN) y otras

directrices neuroldgicas. 3
La dosis normal es de 100mg/dia, por via oral dividida en dos dosis. !3 (4

El medicamento Edaravone en este caso se cree que actla como un agente
neuroprotector que previene el dafio por estrés oxidativo como eliminador
de radicales libres, por lo tanto, es un potente agente antioxidante que
elimina los perdxidos lipidicos. Este farmaco demuestra ser beneficioso por
la inhibicidon eficaz del deterioro de la funcién motora en pacientes que se

encuentran en la fase inicial de la enfermedad. ® (13)

Este medicamento se tolera bien, los efectos adversos que se pueden
encontrar con Edaravone son: contusion, trastornos de la marcha, cefalea y

dermatitis. (13

La administracion de este medicamento puede ser dificultosa, ya que se
requiere la via endovenosa para su administracion. La dosificacion se
reparte en un ciclo inicial y en ciclos posteriores, el ciclo inicial se basa en
60 mg/dia IV durante 14 dias seguidos de 14 dias sin farmaco y los ciclos
posteriores en 60 mg/dia IV durante 10 de los 14 dias, seguidos de 14 dias

sin farmaco. 3

Como tratamiento sintomatico en el caso de la sialorrea se emplea
antidepresivos triciclicos o gotas de atropina, en el caso de que la persona
no responda a estos tratamientos se emplean inyecciones de toxina
botulinica tipo B, esta toxina se inyecta en las glandulas parédtidas y

submandibulares con el objetivo de mejorar la sialorrea y calidad de vida de

12



las personas, actla bloqueando la conexidn colinérgicaneuroglandular y sin

ningun tipo de efectos secundarios. (9 (3)

6.2.2 Tratamiento no farmacolégico

El tratamiento y prevencién de la desnutricidn en pacientes que padecen la
enfermedad del ELA es uno de los abordajes mas importantes, ya que es un
factor de mortalidad. De manera precoz se debe tratar la disfagia, por lo

tanto, la atencion nutricional es fundamental. 3 (4

La causa de un déficit nutricional suele ser por la disminucién de la ingesta,
alteracion de la movilidad, sialorrea o disnea.Tras una valoracién nutricional
el objetivo es dar un soporte nutricional a estas personas con una dieta
adecuada y suplementos nutricionales, en caso de no poder administrarla

de forma oral, se buscan otras vias como la nutricion enteral o parenteral.

(14)

La atencion respiratoriaes el tratamiento que se centra en dar al paciente el
soporte respiratorio adecuado. El mas utilizado es la ventilacién no invasiva,
administrando oxigeno con presién positiva, con el objetivo de mejorar la
ventilacidén alveolar sin acceder a la traquea. En caso de que esta terapia no
funcione se da el soporte de ventilacion mecanica mediante la intubacion
orotraqueal o tragueostomia. Es importante iniciar de manera precoz la
fisioterapia respiratoria y técnicas de ayuda para toser de forma manual o

mecanica. 3 (16)

Por otro lado, la fisioterapia es un tratamiento fundamental para las
personas con esta enfermedad ya que se adapta a las necesidades y
objetivos de la persona que estd en tratamiento. El propdsito de la
fisioterapia es prestar atencidon a los sintomas para minimizarlos y asi

aumentar la calidad de vida. (")

13



6.3 Cuidados de enfermeria

Se busca tener una atencién sanitaria que cuente con un gran equipo de
profesionales, abarcando tanto nutricionistas, psicélogos, fisioterapeutas,
médicos especialistas y equipo de enfermeria como farmacéuticos y

asociaciones para enfermedades paliativas. (4

Para tener una buena atencion sanitaria es necesario pasar por distintas
etapas. La primera de ellas es una consulta inicial, realizada por un
neurdlogo en la que se hace una exploracion neuroldgica y las pruebas
complementarias que son Utiles para tener un diagndstico; la siguiente
etapa se trata de la comunicacion del diagndstico, en la cual se pone en
marcha el tratamiento para la enfermedad, tras estas etapas, es importante
la valoracién respiratoria, de la disfagia, del habla y de la nutricion y por

ultimo una consulta interdisciplinaria. ¢®

La asistencia de enfermeria va dirigida a disminuir las complicaciones, en
especial la pérdida de la funcion muscular y la inmovilidad, ademas de
intentar fomentar la independencia en la medida de lo posible de estos

pacientes. (I

Se busca una atencion multidisciplinar para prestar atencion sanitaria tanto
a las personas que padecen la enfermedad como a los familiares con una

serie de actividades sanitarias y servicios de apoyo. (%)

Para realizar unos cuidados paliativos correctos se debe llevar un buen
control de la enfermedad, estos cuidados son muy importantes tanto en los
pacientes con ELA como en sus familiares y cuidadores. El objetivo de los
cuidados paliativos es mejorar la calidad de vida a medida que progresa la

enfermedad. (19 (20)

El equipo de cuidados paliativos forma una gran red de profesionales, por lo
tanto, es una asistencia multidisciplinar, sin embargo, se han desarrollado

pocos planes de cuidados paliativos en dicha enfermedad. (*%

El equipo de enfermeria también desempena su funcion en atencién

domiciliaria para estos pacientes, las actividades que desempefian son:

14



revisar los sistemas de ventilacién, cambiar las canulas de traqueotomia y

sondas de nutricion y atender las situaciones agudas. (18

15



7. CONCLUSIONES

La esclerosis lateral amiotréfica es una enfermedad de evolucién rapida que
conlleva a graves alteraciones fisicas, por ello, la independencia de las
personas que padecen la enfermedad disminuye, por lo tanto, necesitan
ayuda de cuidadores para realizar las actividades basicas de la vida diaria. A
medida que progresa la enfermedad se identifican problemas psiquicos y
sociales, por lo que es importante detectarlos cuanto antes para poder

empezar con apoyo psicoldgico.

Hoy en dia, los farmacos que son aceptados y utilizados como tratamiento
modificador de la enfermedad del ELA son dos: Riluzol y Edaravone. El
primer medicamento es el mas empleado, hace que se retrase la
enfermedad unos pocos de meses, ya que trata de reducir el dafno de las
neuronas motoras, mientras que el segundo farmaco tiene como objetivo
actuar a modo de neuroprotector. El tratamiento de la sialorrea es otra de
las partes fundamentales ya que tiene consecuencias psicosociales y mejora

la calidad de vida de los pacientes.

Por otro lado, el tratamiento no farmacoldgico busca tener un buen soporte
nutricional y una buena ventilacién respiratoria, asi como, una rehabilitacién
que se ajusta a las necesidades para estos pacientes. El soporte nutricional
previene la desnutricion, lo cual es un abordaje importante ya que es un
factor de mortalidad para los pacientes que padecen la enfermedad; la
atencidn respiratoria trata de dar un soporte respiratorio adecuado a los
pacientes de forma invasiva o no invasiva segun precisen y es conveniente

iniciar de forma temprana la fisioterapia respiratoria.

Para una buena atencidn sanitaria es necesario una asistencia de forma
multidisciplinar, que cuente con una buena comunicacién entre todos los
profesionales sanitarios. Los cuidados de enfermeria son fundamentales, ya
gue el objetivo que se intenta lograr es reducir y retrasar la pérdida de la
funcion muscular para asi conseguir fomentar lo maximo posible la

independencia del paciente.

16



Por ultimo, la asistencia sanitaria no solo va enfocada a los pacientes que
tienen la enfermedad, sino que también dan apoyo a los familiares y
cuidadores que cuidan de las personas con ELA durante todo el proceso.

17
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