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RESUMEN 

La Esclerosis Lateral Amiotrófica es una enfermedad degenerativa de origen 

desconocido que afecta a las neuronas motoras y tiene una evolución rápida 

y fatal. La predicción del deterioro neuromuscular es muy difícil, debido a su 

rápida evolución, afectando a múltiples órganos simultáneamente.  

El propósito de este estudio ha sido desarrollar un instrumento válido y 

fiable para monitorizar signos y síntomas de deterioro neurológico 

respiratorio y digestivo en pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) a 

partir de los cuestionarios validados actualmente disponibles.  

Para ello, se desarrolló un cuestionario inicial de 11 ítems por expertos, 

quienes evaluaron la idoneidad y relevancia de los ítems, y se aplicó a un grupo 

piloto de 22 pacientes diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrófica. 

El análisis factorial confirmatorio se aplicó mediante el método de 

estimación de máxima verosimilitud y permitió confirmar los tres dominios 

detectados en el análisis factorial exploratorio. La confiabilidad de la escala 

diseñada se probó mediante el α de Cronbach (0,801) y la validez de constructo 

mediante el Kaiser-Meyer-Olkin (0,770).  

Se desarrolló un instrumento de 8 ítems que ha mostrado evidencia 

prometedora de confiabilidad interna y validez para 3 dimensiones: “dificultad 

respiratoria”, “estado nutricional” e “impacto en la calidad de vida”. 

El cuestionario DEREDELA es válido, en cuanto a su contenido, para el 

seguimiento del deterioro respiratorio y de la deglución en pacientes 

diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrófica. 

ABSTRACT 

Amyotrophic Lateral Sclerosis is a degenerative disease of unknown origin 

that affects motor neurons and is of rapid and fatal evolution. The prediction 

of neuromuscular deterioration is very difficult, due to its rapid evolution, 

affecting multiple organs simultaneously. 
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The purpose of this study was to develop a valid and reliable instrument 

to monitor signs and symptoms of respiratory and digestive neurological 

deterioration in patients with Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) from 

currently available validated questionnaires. 

For this, an initial questionnaire of 11 items was developed by experts, 

who assessed the suitability and relevance of the items, and applied to a pilot 

group of 22 patients diagnosed with amyotrophic lateral sclerosis. 

The confirmatory factor analysis was applied using the maximum 

likelihood estimation method, and allowed to confirm the three domains 

detected in the exploratory factor analysis. The reliability of the designed scale 

was tested using Cronbach's α (0.801), and the construct validity through the 

Kaiser-Meyer-Olkin (0.770). An 8-item instrument was developed that has 

shown promising evidence of internal reliability and validity for 3 dimensions: 

“respiratory distress”, “nutritional status” and “impact on quality of life”. 

The DEREDELA questionnaire is valid, in terms of its content, to 

monitoring respiratory and swallowing deterioration in patients diagnosed 

with Amyotrophic Lateral Sclerosis. 
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INTRODUCCIÓN 

La Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) es una enfermedad 

neurodegenerativa de origen desconocido que afecta a las neuronas 

motoras y es de evolución rápida y mortal.1  

Según el Instituto de Salud Carlos III, la ELA recibe el código Orpha 803, 

definiéndola como una "enfermedad neurodegenerativa caracterizada por 

una parálisis muscular progresiva que refleja una degeneración de las 

neuronas motoras en la corteza motora primaria, el tracto corticoespinal, el 

tallo cerebral, y médula espinal ". 2 

La estimación de pacientes con ELA según la Sociedad Española de 

Neurología (SEN) tiene una incidencia en España de 1 a 2 casos nuevos casos 

por cada 100.000 habitantes al año. Cada año, alrededor de 700 personas 

comenzarán a desarrollar esta enfermedad. 3 

En este momento, las cifras de ELA en España afectan a más de 3.000 

personas, con una prevalencia que oscila entre los 2 a 5 casos por 100.000 

habitantes. La frecuencia de aparición es ligeramente superior en el género 

masculino, con una incidencia que aumenta a partir de los 40 años y tiene un 

pico a los 70-75 años, para disminuir hasta igualarse al género femenino a 

medida que aumenta la edad de diagnóstico. La muerte de estos pacientes 

se suele producir de 3 a 5 años después del comienzo, generalmente como 

consecuencia de la insuficiencia respiratoria. 3,4 

Lu Xu y colaboradores publicaron un metanálisis en el año 2020 que 

señala un cambio global en la prevalencia de ELA de 1,57 a 9,62 por 100.000 

habitantes y de la incidencia de ELA de 0,42 a 2,76 por cada 100.000 

habitantes. 5 

Esta alta incidencia convierte a la ELA en la enfermedad neuromuscular 

más frecuente de nuestro país, situándola como la tercera enfermedad 

neurodegenerativa más común, después del Alzheimer y del Parkinson.3 
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Concepto y Evolución 

En 1830, Charles Bell describió el caso de una paciente con parálisis 

progresiva de las extremidades y de la lengua, con preservación de las 

funciones sensitivas, en cuya biopsia descubrió una reducción de la 

consistencia de la mitad anterior de la médula espinal, mientras que la mitad 

posterior se mantenía firme.6  

En 1850, François Amilear Aran publicó 11 casos de similares de atrofia 

muscular, llamando al síndrome “atrofia muscular progresiva”. Años después, 

Guillaume Benjamín Amand Duchenne, transmitió a Aran la idea de que la 

atrofia muscular era un tipo de miopatía caracterizado por amiotrofia, sin 

espasticidad, sin afectación bulbar, sin trastornos de sensibilidad y de curso 

lento y progresivo, que afectaba de forma peculiar a la musculatura del cuello 

y llegaba a producir en los pacientes una típica flexión de la cabeza hacia 

adelante. También describió una enfermedad rara en la que predominaba la 

parálisis labio-gloso-laríngea, sin signos piramidales ni alteración de la 

sensibilidad a la que llamó “parálisis bulbar progresiva”. 6 

Sin embargo, fue Jean Martin Charcot, en 1865, quien por primera vez 

describe la clínica de la Esclerosis Lateral Amiotrófica, tal como lo es hoy en 

día. Charcot describió, a raíz de los hallazgos en un examen necrótico a un 

paciente fallecido, las anomalías medulares, observando degeneración del 

haz cortico-espinal de la médula (vías corticoespinales), así como en las raíces 

anteriores. En 1869 asoció el síndrome clínico de parálisis y atrofia muscular 

progresiva con la pérdida de neuronas motoras en los núcleos motores y la 

lesión de los fascículos anterolaterales (esclerosis lateral) de la médula.7  

A este cuadro de contracturas de extremidades (espasticidad) con 

atrofias musculares lo denominó “Esclerosis Lateral Primaria”. Poco después 

Charcot relacionó la aparición generalmente simultánea de la esclerosis del 

haz cortico-espinal con la atrofia de las astas anteriores. En 1869, Charcot 

publicó junto a Joffroy dos casos, asignándole ya el nombre de “Esclerosis 

Lateral Amiotrófica” y concretando los síntomas tal como los conocemos 

ahora: amiotrofia, contracturas y síndrome bulbar, de curso progresivo y 

mortal. Se describía una degeneración de las astas anteriores y de los 
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cordones laterales de la médula, estableciendo posteriormente que esto 

último ocasionaba debilidad y aumento del tono y la degeneración de las 

astas, debilidad y atrofia. En 1874, Charcot usa por vez primera el término ELA, 

describiéndola como una enfermedad concreta en las lecciones del Hospital 

de la Pitié-Salpêtrière. 6,8 

En 1896, Fraçois Félix Babinsky presentó un trabajo sobre el reflejo 

cutáneo-plantar en la Sociedad de Biología en París, aportando un dato 

importante a la Neurología. Su objetivo era identificar lesiones orgánicas de 

vía piramidal, y así poder distinguirlas de otro tipo de parálisis (signo de 

Babinski). Gracias a este paso, Willam Gowers unificó en Esclerosis Lateral 

Amiotrófica (ELA) de diferentes estadios de evolución las descripciones 

sintomáticas propuestas por Charcot, Aran y Duchenne. Es por ello por lo que 

las manifestaciones clínicas varían según el momento evolutivo y el grado de 

afectación de las estructuras del sistema motor. Desde entonces se comienza 

a hablar de ELA, parálisis bulbar progresiva, amiotrofia muscular progresiva y 

esclerosis lateral primaria como variantes de una enfermedad degenerativa, 

que afecta de forma única y sistemática a la vía motora. 7 

En 1982, L.P. Rowland presentó las nociones nosológicas de la 

enfermedad y en 1990 un grupo de expertos en ELA se reunieron en Múnich, 

Alemania, para establecer una serie de criterios para su diagnóstico, volviendo 

a ser evaluados en el 2000, concretándose así el diagnóstico. Estos criterios 

son los conocidos como Criterios El Escorial.8–10 

Gracias a todas estas aportaciones, hoy en día la Esclerosis Lateral 

Amiotrófica (ELA) se define como una enfermedad neurodegenerativa 

sistemática de origen desconocido, que progresa de forma rápida afectando 

a las neuronas motoras o motoneuronas localizadas en el cerebro y en la 

médula espinal, y con una evolución rápida y mortal. Sin embargo, esta 

enfermedad no afecta a todo el organismo, sino que respeta sistemas como 

los sensitivos, las funciones superiores y los esfínteres. No provoca dolor ni 

disminuye la capacidad intelectual. 1,11,12  
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Etiología 

La etiología de la ELA permanece como una gran desconocida. Sin embargo, 

existen estudios que apuntan a factores genéticos y / o ambientales como 

factores predisponentes para su aparición y desarrollo. 8 

Entre los factores exógenos y ambientales podemos encontrar tóxicos 

ambientales, tabaquismo, infecciones y lesión cerebral traumática, entre 

otros. No obstante, cabe destacar que, hasta la fecha, ni la alteración genética 

ni los factores ambientales han podido demostrar suficiente evidencia de su 

implicación en el desarrollo de ELA. 13,14 

Relacionado con los factores ambientales, en 2018 llevamos a cabo un 

estudio de casos y controles basado en la población de Andalucía (sur de 

España) con diferente exposición a pesticidas empleados para la agricultura, 

con el objetivo de evaluar la posible asociación entre la exposición a estos 

productos químicos y la prevalencia de Esclerosis Lateral Amiotrófica. Este 

estudio concluyó que no se encontraron evidencias significativas de que 

exista una relación entre la prevalencia de ELA y la exposición a pesticidas en 

zonas geográficas de alta exposición en la comunidad autónoma de 

Andalucía para los años 2016-2018.15 

En los últimos años, la neuroinflamación ha comenzado a tener un peso 

importante en la fisiopatología de la ELA. Estudios más recientes indican la 

posibilidad de detectar particularidades inmunológicas en personas con ELA, 

así como características específicas de genotipo / fenotipo, relacionados con 

el pronóstico y progresión de la enfermedad.16 

La ELA puede presentarse de forma aislada o esporádica (90 - 95% de 

los casos) o bien de forma familiar o genética (5-10%). 17 

La interpretación genética es controvertida, ya que todos los genes 

relacionados con la aparición de ELA descritos hasta la fecha presentan un 

riesgo de aparición relacionado con la edad. Además, ser portador de una de 

las mutaciones genéticas, no determina la aparición de ELA necesariamente. 

Existen evidencias que apoyan que el desarrollo de la enfermedad requiere la 

asociación de diferentes factores, tanto genéticos como ambientales. 18 
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Dentro de los casos de ELA familiar, un 20% se relaciona con el gen 

SODI1, un 2-5% presentan mutaciones en el gen TARDBP, que codifica la 

proteína TAR DNA- binding protein 43 (TDP-43), y un 1-2% presentan 

mutaciones en el gen VCP que codifica la Valosin Containing Protein. En el 

caso de la ELA aislada o esporádica, han sido identificadas mutaciones tanto 

del gen SODI, como del TARDBP.19 

El superóxido dismutasa 1 (SOD1) fue el primer gen que se descubrió 

que estaba relacionado con la ELA, identificado en 1993 y representando el 15% 

de los pacientes con ELA familiar.  20 

En 2011 fue descubierto el cromosoma C9orf72 relacionado con 

aproximadamente un 33% de los pacientes diagnosticados de ELA familiar.  La 

principal causa es la expansión anormal de un poli-hexanucleótido no 

codificante del gen conocido como C9orf72. Es tal el desconocimiento sobre 

la función fisiológica (e incluso patológica) de esta proteína que se sigue 

manteniendo su nomenclatura como “marco de lectura abierta 72 del 

cromosoma 9”.  20–22 

En 2020 se publicó un estudio que describe los efectos de la liberación 

de la proteína TDP-43 (fuera de las células independientemente de que actúe 

directa o indirectamente. Por ello, una de las características genéticas de la 

ELA es la acumulación de agregados de proteínas ubiquitinadas TDP-43 (Ub-

TDP-43) en las neuronas motoras. Según este estudio, se confirma esta 

liberación afecta al medio extracelular, provocando cambios en el ritmo de 

proliferación, la viabilidad y la integridad estructural. 23 

En el año 2021, los investigadores de la Escuela de Graduados en 

Ciencias Médicas y Dentales de la Universidad de Niigata y el Instituto de 

Investigación del Cerebro en Japón han publicado una actualización en el 

papel clave de las proteínas involucradas en la ELA. Este estudio demuestra 

que las mutaciones de la proteína optineurina OPTN identificada en los 

pacientes con ELA inducen agregados de Ub-TDP-43 en respuesta a una serie 

de factores estresantes, incluidos los cambios bruscos de temperatura y la 

oxidación. Esto induce la aparición de toxicidad en las neuronas que 
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acumulan agregados de Ub-TDP-43, ocasionando la degeneración neuronal 

característica que se observa en los pacientes con ELA.24 

Clínica  

El nombre de la enfermedad, Esclerosis Lateral Amiotrófica, se desglosa en 

los siguientes términos:  

1. Esclerosis significa “endurecimiento”, en este caso de los tejidos 

cuando los nervios se desintegran. 

2. Lateral (de lado) se refiere a que los nervios afectados discurren a los 

lados de la médula espinal. 

3. Amiotrófica hace referencia a la atrofia muscular, degeneración de 

mayor importancia como consecuencia de la pérdida de músculo 

ante el fallo de las motoneuronas que se ve reflejado en la parálisis 

progresiva de los músculos del habla, deglución, y respiración.12  

La ELA se caracteriza en su comienzo por la atrofia de músculos, con la 

consiguiente pérdida de masa muscular de control voluntario, como los de las 

manos, antebrazos, piernas y abdomen, progresando posteriormente a una 

afectación más generalizada.1  

Los primeros síntomas que aparecen de forma insidiosa suelen ser la 

alteración en el tono de la voz y dificultad para tragar. Por ello, es de vital 

importancia el trabajo desde el equipo multidisciplinar, integrado 

generalmente por un médico generalista, médico de atención primaria, 

neurólogo, otorrinolaringólogo, neumólogo, médico digestivo, enfermera, 

trabajadora social, logopeda, nutricionista y fisioterapeuta, incorporando 

siempre al paciente, sus cuidadores y la familia en el proceso con el fin de 

fomentar su autonomía el mayor tiempo.25  

En el caso de la comunicación, el habla se ve afectada hasta en el 95% 

de los pacientes diagnosticados de ELA, siendo el trastorno más común la 

disartria. 26  
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La disfagia sería otro de los síntomas más frecuentes relacionados con 

la progresión de la enfermedad, afectando al 85% de los pacientes y que 

puede causar neumonía, desnutrición y deshidratación. 27 

Se define como la dificultad en la propulsión oral de los alimentos, 

dificultado la selección de la consistencia de estos para una ingesta más 

eficiente.28 

La detección precoz de este síntoma resulta de gran relevancia para los 

profesionales sanitarios, con el objetivo de prevenir complicaciones, así como 

poder comenzar la introducción de alimentación enteral de forma adecuada. 
29 

La disfagia suele aparecer cuando la enfermedad avanza y se trata de 

un síntoma frecuente, que aumenta el riesgo de aspiración, infección 

respiratoria, neumonía y asfixia. Cuando los músculos respiratorios se 

encuentran afectados, se produce una pérdida de la capacidad para la tos 

efectiva y para aclarar la garganta de forma voluntaria, limitándose las 

posibilidades de despejar residuos de la faringe, ocasionando una limitación 

ventilatoria progresiva y finalmente una insuficiencia respiratoria global. 27,30 

La debilidad y el deterioro de la coordinación facial de los músculos 

orales y faríngeos comprometen las fases de la deglución.31 

Aunque en los pacientes con ELA la afectación respiratoria suele ser 

tardía, la presencia de síntomas respiratorios es un factor pronóstico muy 

importante de progresión de la enfermedad, puesto que la mayoría de estos 

pacientes mueren debido a una insuficiencia respiratoria.32,33 

Con el avance de la enfermedad, la progresión del deterioro 

neuromuscular causa discapacidad física, debida a la debilidad progresiva del 

músculo esquelético, que puede llegar a afectar a la musculatura respiratoria, 

como el diafragma y los músculos accesorios de la respiración, dando lugar a 

insuficiencia respiratoria. Este deterioro incluye dificultad respiratoria, 

disminución de la capacidad vital y reducción de la expansión de la pared 

torácica debido a la debilidad muscular inspiratoria. Los signos de 

insuficiencia respiratoria pueden incluir disnea, por esfuerzo respiratorio leve, 

disnea y taquipnea en reposo, uso de la musculatura respiratoria accesoria, 
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respiración paradójica y ortopnea, falta de sueño, dolor de cabeza por la 

mañana, fatiga durante el día o somnolencia diurna, nicturia, calambres 

musculares y la disminución de la capacidad para la tos efectiva, que dará 

lugar a un acúmulo de secreciones y a la aparición de neumonía, así como 

disnea, disfagia o disartria, causando visitas frecuentes a urgencias y, en 

ocasiones, requiriendo ingreso en unidades de cuidados intensivos. 34,35 

Dado que la ELA afecta a las neuronas motoras superiores de regiones 

del tronco encefálico asociadas con el control del ritmo respiratorio, puede 

producirse apnea central.36 

Esta debilidad muscular comienza a dar la cara como hipoventilación 

durante el sueño y los síntomas pueden tratarse con técnicas como la 

ventilación mecánica no invasiva, que mejora la supervivencia y la calidad de 

vida. El inicio de esta técnica se basa en la detección de sintomatología de 

hipoventilación nocturna, como dolor de cabeza matutino, somnolencia 

diurna y pérdida de concentración o memoria. Pero, al tratarse de algo 

subjetivo debe contrastarse con pruebas de que valoren la función muscular 

respiratoria. 37 

Generalmente, este deterioro respiratorio progresivo se manifiesta 

inicialmente durante el sueño y, posteriormente, durante el día. Entre los 

síntomas más frecuentes de deterioro del patrón del sueño relacionados con 

la respiración destaca la hipercapnia diurna, que se puede corregir con la 

introducción de Ventilación Mecánica No Invasiva Nocturna (VMNI). 32,38 

Diagnóstico  

En 1990 se establecieron los denominados criterios diagnósticos de El 

Escorial, de la Federación Mundial de Neurología. Estos criterios indican que, 

para el diagnóstico de ELA, se requiere la presencia de signos de la neurona 

motora superior, signos de la neurona motora inferior y el curso progresivo 

de la enfermedad. En 1998 se revisaron estos criterios diagnósticos 

incorporando los criterios de Arlie, que se suman a los criterios clínicos, 

técnicas de laboratorio como la electromiografía o la neuroimagen.10 
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El diagnóstico de ELA, por lo tanto, se basa en los síntomas del paciente, 

el examen neurológico detallado y el electromiograma. Muchos pacientes 

deben confirmar su diagnóstico con videofluoroscopia, considerada el Gold 

Estándar, o nasofibroscopia, que brindan orientación sobre el tratamiento de 

texturas alimentarias y rehabilitación. 27,30,39–41 

Muchos han sido los estudios que han intentado determinar el estado 

de la nutrición mediante la prueba de función pulmonar o espirometría, dada 

la importancia del debilitamiento de los músculos respiratorios como factor 

pronóstico de la enfermedad y el aumento del riesgo de broncoaspiración. Un 

ejemplo de ello es el algoritmo para el manejo de la nutrición en pacientes 

con ELA publicados por la Academia Americana de Neurología, donde se 

relaciona sintomatología y Capacidad Vital Forzada (FVC), utilizándose esta 

última como indicador de la elección del tipo de alimentación. Sin embargo, 

no todos los pacientes pueden optar por esta prueba, ya que la debilidad de 

la musculatura respiratoria impide a algunos el uso correcto del espirómetro. 
27 

Debido a la falta de biomarcadores específicos, la monitorización de la 

progresión de la enfermedad se basa principalmente en el informe de 

síntomas o anamnesis y la historia clínica, por lo que la Escala de calificación 

funcional de ELA – Revisada ALSFRS-R es un recurso interesante para valorar 

esta progresión neuromuscular, aunque ha demostrado falta de sensibilidad 

en las primeras etapas de la enfermedad y, por tanto, cierta dificultad para 

monitorizar la progresión, como demuestra un estudio de la American 

Speech-Language-Hearing Association en 2018.42,43 

Hasta la fecha, el Gold estándar para el diagnóstico precoz de la 

alteración en la deglución es la videofluoroscopia (VFS) o nasofibroscopia, que 

permite orientar sobre el manejo de las texturas alimentarias y la 

rehabilitación. Sin embargo, sólo evalúa la presencia de residuo faríngeo o 

aspiración. Además, se trata de un método costoso, molesto y no puede 

predecir cuándo se produciría la aspiración. 27 

Por ello, una de las alternativas con la que contamos es el Método de 

Exploración Clínica Volumen-Viscosidad (MECV-V), validada para el cribado de 
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disfagia orofaríngea en población general, con buena sensibilidad y 

especificidad, pero que hasta la fecha no está validado por estudios de 

grandes muestras poblacionales. 30 

Para cubrir la carencia de la videofluoroscopia encontramos en un 

estudio reciente, el uso de la manometría de alta resolución. Puede medir la 

presión faríngea cuantitativamente, así como reflejar la debilidad progresiva 

de los músculos en estos pacientes, con sensores sensibles capaces de 

detectar la presión de 0.1 mm Hg. Por lo tanto, la manometría de alta 

resolución sí que podría usarse para predecir la disfagia en pacientes con 

enfermedad de motoneurona y debilidad respiratoria, como es el caso de la 

ELA, y ayudar en la elección de la consistencia de los alimentos, aunque de 

momento no está validado. 27 

Las pruebas de valoración de la función pulmonar como la 

espirometría, el análisis de gases en sangre (gasometría) son de considerable 

importancia para determinar el pronóstico de los pacientes. Conforme avanza 

la enfermedad, los pacientes con ELA muestran una disminución rápida de la 

capacidad vital forzada (CVF), de la ventilación voluntaria máxima y del 

volumen residual. 36 

El problema que podemos encontrar con la espirometría es que, para 

su correcta medición, requiere un sellado hermético de los labios alrededor 

de la boquilla, lo que posiblemente comprometa los resultados en pacientes 

con debilidad muscular. En este caso, la presión inspiratoria de olfateo (SNIP) 

puede ser una alternativa, pues no se correlaciona bien con las técnicas 

invasivas y es independiente de la fuerza de la musculatura facial; aunque de 

momento es una técnica poco usada, puesto que sus resultados son poco 

fiables. 44 

Entre los estándares aceptados para la monitorización de insuficiencia 

respiratoria, podemos encontrar la medición de la presión transdiafragmática 

y la presión esofágica, ambos métodos invasivos y poco prácticos en el 

contexto de la ELA. En su defecto, podemos encontrar los marcadores de 

debilidad del diafragma, como la presión inspiratoria máxima (PImáx) en 

decúbito supino, la capacidad vital forzada (CVF) en vertical, que sería la 
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prueba más utilizada, la oximetría durante la noche y la PaCO2, siendo la CVF 

la más aceptada por su alta relación con los datos obtenidos mediante la 

presión transdiafragmática. Algunos estudios se inclinan por la combinación 

de la CVF y la PImáx, y otros indican que la oximetría nocturna fue más 

sensible en la detección precoz de debilidad respiratoria. Por lo tanto, no hay 

una maniobra específica que pueda predecir este deterioro respiratorio con 

exactitud. 45 

Según las directrices europeas, existen una serie de indicadores que 

orientan a la introducción de ventilación mecánica. Estos serían signos o 

síntomas de hipoventilación nocturna (especialmente en pacientes con CVF 

del 30% previsto / o pico de flujo máximo de la tos inferior a1.25 L), o apnea o 

hipoapnea con índice de 10 / ho 4 episodios, SpO2, 92% o gotas de SpO2 de al 

menos 4% por hora de sueño o SpO2 basal 95% y / o CO2 al final de la 

espiración mayor a 45 mm Hg estando el paciente despierto.35 

Tratamiento  

El tratamiento actualmente es conservador, asegurando la calidad de vida 

del paciente hasta el fin de sus días, hecho que suele ocurrir a los 2-3 años 

del diagnóstico, a no ser que se incluyan terapias que alarguen la 

supervivencia.46 

En 1999, la Academia de Neurología Americana (ANA) publicó una guía 

práctica basada en la evidencia sobre el manejo de la ELA, cuya primera línea 

es el uso del Riluzol, que ralentizaría el avance de la enfermedad, aumentando 

la supervivencia mediante el control de la excitotixicidad sobre las neuronas 

afectadas (intenta evitar la extensión de la misma).41 

En 2009 actualizaron dicha guía para incluir además el uso de 

ventilación no invasiva, la nutrición enteral y el tratamiento sintomático 

dentro del equipo multidisciplinar. 12,41,47,48 

Desde el diagnóstico de ELA, la duración promedio de la enfermedad 

oscila de 2 a 5 años, aunque puede variar desde meses a décadas. La 

insuficiencia respiratoria generalmente será la principal causa de muerte en 
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estos pacientes. Sin embargo, los cambios introducidos en la atención 

sanitaria en los últimos años han mejorado significativamente la 

supervivencia. 2,30,47 

Cuidados de enfermería  

Aunque todavía es una gran desconocida, la ELA es una enfermedad que 

existe, en la que la enfermera de atención primaria, dentro del equipo 

multidisciplinar, tiene mucho que aportar a través del cuidado en el domicilio, 

ocupándose de actividades tales como la optimización y el confort de la 

Ventilación Mecánica Domiciliaria y del manejo del tratamiento prescrito, 

además de ocuparse de la educación para la salud y apoyo del paciente y su 

familia, desde el diagnóstico hasta el fin de su vida. 49 

Normalmente, el paciente no tiene la capacidad de adaptarse o 

mejorar; por lo tanto, es muy importante cuidar no solo al paciente sino 

también a su familia, quienes serán los principales proveedores de atención 

informal, considerándolos una sola unidad de trabajo, para ayudarlo a vivir 

hasta el final de su vida.8   

Por eso, como profesionales de enfermería, no debemos descuidar la 

salud del cuidador. Para que una persona pueda brindar atención de calidad, 

debe comenzar por cuidarse a sí misma. Si no se tiene en cuenta al cuidador, 

la atención brindada al paciente será de peor calidad. Muy a menudo, los 

cuidadores principales suelen verse como un anexo del receptor de la 

atención, el paciente, pero deberían verse desde la perspectiva de que tienen 

una percepción y necesidades diferentes a las del paciente, por lo que nunca 

debemos olvidar su salud.50 

Por lo tanto, con nuestra intervención dentro del equipo interdisciplinar 

aseguramos una mejora en la atención que brinda el cuidador informal, 

aumentando la seguridad del paciente y, por lo tanto, la calidad de vida de 

ambos, mejorando así la comunicación y la información entre ellos y la 

satisfacción familiar, ya que el cuidador no alcanza una saturación excesiva. 40 

Además del impacto emocional que todo el proceso de la enfermedad 

implica para ambos, en la mayoría de los casos existe un cambio en el estilo 
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de vida habitual, tanto a nivel laboral, personal, como económico (atención y 

cuidados específicos, tratamiento costoso, transporte), que afecta en gran 

medida, como hemos comentado, a la calidad de vida familiar. 51 

En los últimos años, hay ensayos clínicos controlados aleatorios que han 

demostrado que la ventilación mecánica a largo plazo mejora la supervivencia 

y la calidad de vida en estos pacientes. A medida que la enfermedad progresa, 

aparecen síntomas como la dificultad para eliminar las secreciones 

respiratorias, disnea al esfuerzo, alteración del patrón del sueño, fatiga, 

despertares nocturnos, irritabilidad, somnolencia diurna, dificultad para 

concentrarse, alteración de la cognición, o alteración de su calidad. Aunque 

tenemos pruebas que analizan la función pulmonar, tales como capacidad 

vital, oximetría, gasometría arterial, polisomnografía, capacidad pulmonar 

total, capacidad inspiratoria, capacidad vital, y flujo inspiratorio, que pueden 

identificar signos de mal pronóstico, a indicar la introducción de 

traqueotomía, necesidad de ventilación no invasiva, o el uso de ventilación 

mecánica, carecemos de herramientas como escalas o cuestionarios que nos 

permitan monitorizar este deterioro neurológico respiratorio y digestivo de 

forma no invasiva. 52 

No obstante, un diagnóstico precoz y el tratamiento sintomático puede 

mejorar en gran medida la calidad de vida del paciente y su familia, 

aumentando incluso la esperanza de vida de éstos. Para ello, debe ser 

atendido desde el primer momento por un equipo interdisciplinar donde la 

enfermería es una de las piezas claves. Su función dentro de dicho equipo se 

divide en dos ramas asistenciales: la atención especializada, llevada a cabo en 

el hospital, donde se encarga de la educación y cuidados de enfermería con el 

paciente, la realización de pruebas de función pulmonar y ayuda en los 

cambios de cánula en el caso de que presente traqueotomía; y la atención 

primaria, que se lleva a cabo en centros de salud y que se trata del nivel 

asistencial donde centramos nuestra atención. 51 

A medida que la enfermedad progresa y los pacientes se vuelven más 

dependientes, tanto ellos como sus familias se ven afectados tanto emocional, 
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psicológica, social y económicamente con un impacto directo negativo en la 

calidad de vida del paciente y su familia. 53 

Por ello, cuando aparece en primer lugar una alteración de la claridad 

del habla y la disfagia no se debe subestimar. La pérdida de la capacidad de 

comunicarse puede conducir al aislamiento social, la disfagia contribuye a una 

desnutrición, a la aparición de neumonía y el aumento significativo de la 

mortalidad. 25 

A pesar de que no hay un tratamiento curativo para esta enfermedad, 

existen medidas terapéuticas que pueden promover la calidad de vida y la 

seguridad del paciente y su familia, dentro de las estrategias de cuidados del 

equipo multidisciplinar. 48 

En el caso de la alteración digestiva, la disfagia empeora debido a la 

debilidad de la musculatura faríngea. A medida que la alimentación oral se 

vuelve más difícil o peligrosa, debido al empeoramiento de la disfagia, la 

aparición de aspiración traqueal o desnutrición, la necesidad de alimentación 

enteral se vuelve cada vez más importante. 27 

Ante estos casos, son muchas las personas que pueden beneficiarse de 

métodos de alimentación alternativa como la Gastrostomía Endoscópica 

Percutánea (PEG) o Gastrostomía con Inserción Radiológica (RIG / PRG) 40 

Actualmente, las pautas de introducción de la PEG tienden a 

incorporarla de forma precoz para combatir las posibles complicaciones, 

como por ejemplo la alteración respiratoria. Este procedimiento, por tanto, 

estaría indicado antes de que la capacidad vital disminuya por debajo del 50%. 

Es de vital importancia la evaluación del paciente ante la aparición de 

debilidad en la musculatura respiratoria con pérdida de la capacidad vital. 48 

En cuanto al deterioro respiratorio, de afectación más tardía, el uso no 

invasivo de la asistencia mecánica de la tos para la limpieza de las vías 

respiratorias a través del mecanismo de insuflación-exuflación mecánica es 

un desafío en pacientes con ELA. 46 

de cuidados que estos pacientes presentan dada su rápida evolución, 

el inicio y mantenimiento de la VMNI suele verse obstaculizados, ya que, 
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cuando se decide, la capacidad respiratoria se encuentra afectada. Además, la 

indicación de VMNI en estos pacientes se encuentra en una situación 

comprometida, debido a la escasez de protocolos y seguimiento a largo plazo, 

incluyendo el ajuste y control de los dispositivos en el domicilio. 54 

En la etapa final de la enfermedad, la evolución de la debilidad 

muscular puede hacer que el paciente desarrolle cierta dependencia a la 

ventilación, llegando incluso a precisarla durante el día. El éxito de esta técnica 

de ventilación no invasiva a largo plazo depende principalmente de la 

capacidad del paciente de limpiar las secreciones de las vías respiratorias, 

evitando la aspiración, así como de mantener su estado nutricional. Hay que 

destacar la importancia de que el equipo multidisciplinar esté familiarizado 

con la técnica ventilatoria, para adaptar de manera óptima las técnicas que 

facilitan la tos y para enseñarlas al paciente y sus cuidadores. 35 

La enfermera en el equipo multidisciplinar de la ELA 

Dadas las características de la ELA, el abordaje multidisciplinar es 

imprescindible. Los enfermos, como hemos mencionado anteriormente, 

requieren la participación de distintos especialistas trabajando de forma 

coordinada desde el diagnóstico, acordando pruebas y tratamientos a 

realizar, el tipo de información que debe recibir el paciente, el apoyo 

psicológico y social y la toma de decisiones respecto a las instrucciones para 

el fin de la vida, tanto a nivel hospitalario como ambulatorio, recogiendo el 

seguimiento por parte de los médicos de atención primaria, y los cuidados 

de enfermería. Por ello, es preciso un alto grado de coordinación y gestión de 

recursos, hecho fundamental para la mejor atención de estos pacientes 

hasta el final de la enfermedad y que permitiría reducir la variabilidad en la 

atención de los pacientes, mejorar su grado de satisfacción y el de sus 

familiares y cuidadores.55 

En la Esclerosis Lateral Amiotrófica, dar el diagnóstico de ELA a los 

pacientes y sus familiares se convierte en todo un reto tanto para ellos como 

para el equipo multidisciplinar. Desde la primera visita o primer contacto con 

el paciente y su familia, debe prestarse especial atención a la comunicación. 
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Solo hay una oportunidad para causar una buena primera impresión, por lo 

que esta primera visita será la clave para ganar la confianza y la colaboración 

durante todo el proceso de trabajo. Dejar hablar al paciente, dándole tiempo 

a que exprese sus dudas, preocupaciones y sentimientos es muy importante 

para evitar que adquieran falsas creencias y para disipar miedos. 56,57 

Durante toda la relación terapéutica se debe tener en cuenta su historia 

clínica, el contexto socio-ambiental, lo que el paciente ya sabe de la 

enfermedad y lo que le gustaría saber y siempre asegurando una buena 

comunicación a través del uso de habilidades específicas, como son la 

empatía y la honestidad. Cada visita se debe fijar en consenso con el paciente. 
58 

Tras el diagnóstico es importante dejar que el paciente y su familia 

acepte y asimile el pronóstico, facilitándoles el acompañamiento en cada una 

de las etapas del proceso de duelo, a través de su sistema de apoyo más 

cercano. 59 

Las enfermeras gestoras de casos serán las responsables de detectar 

las necesidades de información y formación del paciente y su familia sobre la 

muerte en las primeras etapas tras el diagnóstico, recalcando la importancia 

del apoyo psicológico y facilitando un acercamiento a la vida de manera 

positiva. La falta de empatía y la mala comunicación en la relación terapéutica 

enfermera-paciente pueden incidir en un aumento del tiempo de la etapa de 

ira, que debe impedir que tanto el paciente como sus familiares se sientan 

abandonados y desatendidos. 56,60 

En Andalucía, España, la enfermera gestora de casos trabaja desde 

atención primaria con los pacientes de ELA dentro del equipo multidisciplinar, 

en la mayoría de los casos en el domicilio y se ocupa de actividades tales como 

la optimización y el confort de la Ventilación Mecánica Domiciliaria y de los 

tratamientos que tenga prescritos, además de ocuparse de la educación para 

la salud del paciente y su familia. Son las enfermeras además quienes estarán 

en estrecha coordinación y colaboración con otros equipos de apoyo externo 

en la asistencia, como son el servicio de neumología hospitalaria, el equipo de 
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fisioterapia, de rehabilitación y cuando llegue el momento el servicio de 

cuidados paliativos. 61,62 

Conforme avanza la enfermedad, continuarán apareciendo síntomas 

como la disartria y la disfagia y será entonces cuando se ponga a la familia y al 

paciente en contacto con un terapeuta y logopeda para que trabaje estos 

aspectos con ellos de forma más especializada. No solo es importante evitar la 

pérdida de intercambio de información, sino también lo es mantener la 

relación del paciente con su entorno, en especial la relación terapéutica o de 

ayuda que establece con los profesionales de la salud y su familia, pues serán 

ellos quienes se ocupen de asegurar su bienestar.8 

Cuando la pérdida de movilidad y del habla sea muy importante, la 

enfermera podrá informar de que hay sistemas electrónicos de comunicación 

avanzados que utilizan la mirada, puesto que la musculatura ocular no se ve 

afectada, así como el uso de pictogramas. En cuanto a la aparición de disfagia, 

hay que valorar el tipo de alimentos que tolera; si tolera los alimentos sólidos, 

pero tose ante líquidos, se debería añadir espesantes a la comida para así 

facilitar el tránsito del bolo alimenticio. Por otro lado, habrá que enseñarles 

cómo deben colocar los labios de modo que no se produzcan la salida de los 

alimentos de la boca, ejercicios para fortalecer la lengua, y maniobras para 

tragar protegiendo las vías respiratorias.50,59,63 

Cuando finalmente, la musculatura respiratoria pierda fuerza, el 

paciente requerirá evaluaciones más frecuentes, siendo objetivo enfermero 

conseguir que la unidad familiar esté familiarizada con los síntomas de declive 

como son la disnea de esfuerzo, dificultad para dormir por las noches, donde 

la función de la enfermera será tranquilizarlo mediante la escucha activa y 

dando respuesta a sus preocupaciones, dolor y aumento de la fatiga. La 

educación sanitaria del paciente y su familia en las técnicas de ventilación 

mecánica no invasiva es responsabilidad de la enfermera, por lo que los 

prepararán para el manejo del respirador, para reconocer complicaciones, 

signos de infección y saber qué hacer en casos de emergencia, ya que cuando 

el paciente está en domicilio, quien presta mayor atención y está más tiempo 

con el paciente es la familia  y son los familiares quienes suelen preocuparse 
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más por la dependencia a la ventilación y si esta técnica prolonga el 

sufrimiento. Se debe explicar a ambos detalladamente las ventajas e 

inconvenientes de su uso, siendo ellos quienes tengan la última palabra en 

cuanto a su incorporación o rechazo en el tratamiento. 60 

Para que un paciente y su familia reciban la máxima atención y calidad 

de vida adaptada a su situación personal durante la etapa final, será 

conveniente su inclusión en el programa de Cuidados Paliativos, donde serán 

valorados y se atenderán aspectos sociales (recursos, apoyo), psicológicos 

(duelo) y espirituales (creencias, y valores). La atención o cuidados paliativos, 

incluirán, por tanto, la comprensión por parte del paciente y su familia de la 

enfermedad, control de síntomas y recursos de adaptación a la nueva 

situación física, consideración de las expectativas del tratamiento, abordaje de 

la comunicación, voluntades anticipadas y temas relacionados con el final de 

la vida, intervenciones de especialistas, necesidad de equipos de soporte, 

orientación y apoyo, y consejo y estrategias de bienestar, así como estrategias 

de preparación al duelo.57,58 

Entre los indicadores que pueden ayudar a la enfermera a reconocer 

cuándo es el momento adecuado de conversar sobre las Voluntades 

Anticipadas, destacamos: que lo pida el paciente, observación de gran 

sufrimiento psicológico, social o espiritual, incremento considerado de la 

necesidad de opioides para reducir el dolor, disfagia con requerimiento de 

Sonda Nasogástrica o PEG, disnea u otros síntomas de fracaso respiratorio y 

pérdida funcional en piernas o brazos.  Entre las decisiones que el paciente 

debe tomar encontraremos pues: utilización de la ventilación mecánica como 

soporte ventilatorio y los tubos de alimentación como sonda nasogástrica o 

sondas PEG, la intervención para realizar una traqueostomía en caso que 

fuese necesario,  la decisión de rechazar toda medida extraordinaria y poder 

elegir la  sedación paliativa si la disnea se hiciera refractaria comentadas por 

su médico y que la enfermera debe conocer para resolver cualquier duda que 

pudiese surgir. Con la persona que el paciente pasa mayor tiempo es con la 

enfermera, creándose un clima de confianza que no presenta con el médico y 

que facilitará la resolución de dudas y preocupaciones. 13 
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La decisión por parte del paciente de morir en el hospital o en su hogar 

es muy importante y debe ser respetada, pero debemos plantearle las 

distintas opciones para que sea él quien tome la decisión. Todo esto queda 

recogido en la Ley de Derechos y Garantías de las Personas ante el Proceso de 

la Muerte de Andalucía, que dice que el ciudadano podrá rechazar o paralizar 

cualquier tratamiento o intervención y, si tiene que ser hospitalizado, tendrán 

derecho a una habitación individual durante su estancia, pudiendo estar 

acompañado por su familia hasta el final de sus días.  50,64 

Estrechamente relacionada con la ley andaluza y el derecho a morir en 

paz y con dignidad, podemos encontrar la reciente entrada en vigor de la Ley 

Orgánica 3/2021, de 24 de marzo, de regulación de la eutanasia, que abre un 

nuevo debate con estos pacientes. 65 

Todas estas cuestiones se deben plantear en las primeras etapas de la 

enfermedad, debido al futuro y evolución incierta de la misma, pudiéndose 

modificar cuando el paciente lo desee, puesto que el nivel de conciencia no se 

ve afectado. Por ello, deben ser revisadas cada cierto tiempo ya que el 

paciente puede cambiar su deseo y su opinión.56,66,67 

La labor de las enfermeras gestoras de casos en el paciente con ELA y 

su familia comprende desde la educación para la salud sobre temas técnicos 

de la enfermedad, hasta una relación terapéutica adecuada, pasando por el 

apoyo con recursos socio-sanitarios y ayuda espiritual al final de la vida. 

Además, al ser la persona que más cerca del núcleo familiar se encuentra, es 

un pilar fundamental en la preparación del duelo y el posterior cuidado del 

cuidador principal tras el fallecimiento de su ser querido. Para el paciente, lo 

principal es aliviar el temor que produce la incertidumbre de la muerte no 

muy lejana y el sufrimiento que el deterioro progresivo de la enfermedad trae 

consigo. Para la familia, lo principal es un soporte emocional y apoyo social en 

el cuidado de la persona, además de la información y dotación de habilidades 

en las técnicas de cuidado para evitar la claudicación familiar desde la 

preparación al duelo hasta los cuidados a la familia tras la muerte del 

familiar.68 
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Además, existen muchos mitos, miedos, preocupaciones y dudas por 

parte de la familia, que en numerosas ocasiones no llegan a formular a los 

profesionales de la salud. Es por ello que debemos crear un clima de confianza 

y cooperación con el paciente y su familia desde el primer contacto para que 

se refuerce la relación terapéutica y poder asegurar una atención sin sesgos, 

de forma integral.69,70 

La muerte, en nuestra sociedad, sigue siendo un tema tabú y parece 

que mientras menos se hable del tema más se alejará. Una mayor 

normalización de este proceso natural de la vida ayudaría a conseguir una 

muerte más sana y con una menor carga negativa emocional por parte del 

paciente y su familia. 

En la práctica clínica, la Enfermera tiene mucho camino por delante 

aún. Resulta complicado mantener una continuidad de cuidados integrales a 

lo largo de todo el proceso de la enfermedad, desde el diagnóstico hasta los 

últimos días, por lo que es muy importante definir los cuidados propios de los 

profesionales de enfermería, así como los resultados demostrados, para 

aumentar así la producción científica y poder mejorar y evolucionar 

profesionalmente. 

La pandemia por Covid-19, nuevas barreras para los pacientes 
con Esclerosis Lateral Amiotrófica 

La enfermedad por coronavirus 2019 (COVID-19) es una enfermedad infecciosa 

causada por una nueva cepa de coronavirus, el síndrome respiratorio agudo 

severo coronavirus 2 (SARS-CoV-2). 71 

Tras el primer informe en China, la Organización Mundial de la Salud 

(OMS) declaró el SARS-CoV-2 como pandemia mundial el 11 de marzo de 2020, 

con un impacto devastador en la práctica sanitaria de todo el mundo.  71–73 

A raíz de la irrupción del Covid-19, los sistemas sanitarios se han visto 

obligados a reorganizar sus recursos, así como los espacios disponibles para la 

atención sanitaria. La atención especializada fue adaptada para el tratamiento 

y atención de pacientes con COVID-19, cancelando toda actividad 

programada no urgente. Esto tuvo una repercusión directa en el seguimiento 
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de aquellos pacientes que requieren un control y evaluación continuo, como 

es el caso de la Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA).74 

Además, en la COVID-19, la dificultad respiratoria es el síntoma más 

característico. Más de la mitad de los pacientes contagiados por SARS-CoV2 

con disnea precisaron del ingreso en cuidados intensivos. El ingreso en las 

unidades de cuidados intensivos incrementa el riesgo de desarrollar una 

alteración neuromuscular relacionada con la inmovilización prolongada, la 

aparición de infecciones recurrentes, el requerimiento de ventilación 

mecánica o de corticoides. Por ello, si combinamos ambas enfermedades, ELA 

y COVID-19, el resultado puede ser devastador. 71,74 

La actual pandemia del coronavirus (COVID-19) ha tenido un impacto 

en la sanidad mundial con gran repercusión en la salud a nivel físico y 

psicológico de la población en general, creando desafíos sin precedente para 

el abordaje de la enfermedad neuromuscular. 42,75,76 

Esta nueva situación sanitaria obligó a reorganizar los servicios de 

atención al público de todos los hospitales y centros sanitarios. Los mayores 

cambios y dificultades han derivado de la necesidad de modificar el abordaje 

y manejo de los pacientes, al verse obligados a posponer visitas rutinarias de 

seguimiento y cancelando pruebas en el ámbito hospitalario. Esto ha 

producido un aumento de la morbimortalidad de muchos pacientes con 

enfermedades neuromusculares, entre ellos los pacientes diagnosticados de 

Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA). Consecuentemente, esta situación 

también se tradujo en el retraso del diagnóstico de nuevas patologías. 73,74,77 

Los resultados de una encuesta reciente de la Northeast Amyotrophic 

Lateral Sclerosis Consortium (NEALS) en Estados Unidos evidencian la 

modificación que la COVID-19 ha ocasionado en la evaluación clínica de los 

pacientes con ELA, viéndose reducidas las consultas presenciales e 

incorporando las consultas a través de videoconferencias como alternativa. 

Esta encuesta detectó dificultades de acceso al equipo multidisciplinar, 

atención domiciliaria y cuidados paliativos, así como, dificultades para la 

obtención de recursos esenciales para estos pacientes como son las sondas 

de alimentación o sillas de rueda. 42 
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EL DIAGNÓSTICO  

Para los pacientes diagnosticados de ELA, cuyo diagnóstico precoz es clave 

para preservar su calidad de vida, todo este retraso de seguimiento y de 

realización de pruebas diagnósticas tiene una repercusión directa en la 

supervivencia.73 

En el contexto de la pandemia, técnicas diagnósticas claves en la 

valoración del pronóstico de la ELA, y fundamentales para la toma de 

decisiones como es la espirometría, han sido desaconsejadas por los expertos, 

puesto que pueden estimular la tos, generando aerosoles, principal vía de 

transmisión de la COVID-19. Esto retrasó la introducción de herramientas 

como la ventilación no invasiva, la ventilación invasiva o la alimentación 

enteral, cuya incorporación está relacionada según la evidencia disponible, 

con una mejora de la calidad de vida de estos pacientes. Además, el resultado 

de la espirometría es un criterio clave para la inclusión o exclusión en ensayos 

clínicos.42 

Por otro lado, la COVID-19 presenta gran diversidad de síntomas 

inespecíficos, como cefalea, mareos, anorexia y diarrea, y síntomas 

neurológicos como pérdida del gusto, el oído y la vista; confusión o 

disminución del nivel de conciencia, incluso hay registros que identifican 

casos de convulsión o accidente cerebrovascular, lo que dificulta aún más su 

diagnóstico, planteando una mayor preocupación para el abordaje de la 

seguridad del paciente con ELA y su cuidador.33 

El uso de la telemedicina, permite un seguimiento en el domicilio, la 

monitorización de la progresión de la enfermedad, la detección de signos y 

síntomas de forma precoz, y nos permite introducir recursos que mejorar la 

calidad de vida e independencia de estos pacientes, como son las prótesis de 

tobillo, bastón o andador para mantener la postura, o silla de ruedas, en casos 

más avanzados, cubiertos adaptados, apoyo a la comunicación y escritura, 

entre otros.33 

En las etapas más avanzadas de la ELA nos encontraremos con un 

paciente con insuficiencia respiratoria, en multitud de ocasiones, en 
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tratamiento con ventilación no invasiva, por lo que si a esta patología de base 

le sumamos la adicción de la COVID-19, el riesgo de complicaciones es muy 

elevado. Por ello, es importante que el equipo multidisciplinar realice 

adaptaciones para asegurar la seguridad y el bienestar del paciente y su 

cuidador, brindando información sobre la COVID-19 que permita una 

detección precoz para prevenir posibles complicaciones. 43 

EL TRATAMIENTO  

Con la restricción de las visitas de seguimiento hospitalaria se vio afectada la 

evaluación sobre la necesidad de incorporar herramientas como es la 

ventilación asistida o la gastrostomía, que mejoran la calidad de vida de 

estos pacientes. Ambas técnicas son efectivas cuanto menor tiempo 

transcurra para su incorporación como herramienta complementaria; por 

ejemplo, en el caso de la gastrostomía, se considera una capacidad vital 

forzada por encima del 50% del rango normal, como principal indicador para 

su introducción.  El asesoramiento precoz de los pacientes y sus familiares, 

incluso en etapas en las que no hay disfagia, es fundamental para fomentar 

una toma de decisiones informada. 43 

Durante la pandemia, se ha detectado una reducción de la 

disponibilidad de muchos de estos tratamientos. 42 

Esta búsqueda de tratamiento curativo se continúa llevando a cabo 

mediante los ensayos clínicos. No obstante, en el contexto de la pandemia 

para el ámbito de la investigación y el avance en el tratamiento, se ha 

identificado también una disminución de la adscripción de nuevos pacientes 

a ensayos clínicos.73 

Otro de los recursos fundamentales en el tratamiento de la ELA, como 

son la fisioterapia, logopedas, y terapeutas ocupacionales, también se han 

visto afectados. Con la implantación del real decreto que limitaba la movilidad, 

se ha dificultado el acceso a las terapias de rehabilitación, el trabajo de la 

flexibilidad, la fuerza muscular y la resistencia de las articulaciones, así como 

de la fonación y comunicación.  75,77 



Sara Bermudo Fuenmayor 

41 

 

EL SEGUIMIENTO  

Con la nueva situación epidemiológica, el seguimiento de los pacientes se 

traslada a la telemedicina, y muchos países se han ido adaptando para que el 

equipo multidisciplinar se encuentre disponible y a disposición del paciente 

y su familia o cuidadores de forma continuada a través de la red. 77,78 

Para la monitorización de la evolución de la enfermedad es muy 

importante el examen neurológico y el uso de escalas validadas como la 

Escala Funcional ALS revisada (ALSFRSr), herramientas claves para la 

detección temprana de síntomas graves, como la aparición de disfagia o 

insuficiencia respiratoria, que, si se diagnostican a tiempo, se reduce el riesgo 

de desarrollar neumonía por aspiración e insuficiencia respiratoria, mejorando 

por tanto el pronóstico. La escala ALSFRS-R, se puede obtener por teléfono o 

videollamada. Sin embargo, no contamos con métodos objetivos que valoren 

el progreso de la enfermedad. 74,75,77 

LOS CUIDADOS DOMICILIARIOS 

La provisión de información y la formación en cuidados domiciliarios 

también se han visto afectados por la COVID-19, sumando a las dudas e 

incertidumbres ligadas a la enfermedad (citas, manejo del tratamiento 

farmacológico, la ventilación mecánico no invasiva, y la nutrición), las 

relacionadas con la Covid-19 (factores de riesgo, mecanismo de contagio, 

medidas preventivas, efectos).33 

Frecuentemente, el paciente con ELA usa dispositivos de limpieza de 

las vías respiratorias, nebulización, aspiración y uso de dispositivos de 

asistencia para la tos. Cuando se usa ventilación no invasiva, la propagación 

de las partículas de virus SARS-CoV-2 aumenta, debido al uso de mascarillas 

para la ventilación o a un mal ajuste de estas. Por ello, en esta situación es 

importante que se realicen modificaciones y adaptaciones del equipo de 

ventilación mecánica para reducir la transmisión del virus y, por tanto, la 

posibilidad de contagio a sus cuidadores. 79 
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¿Existen cuestionarios de enfermería para predecir el 
deterioro neurológico en la Esclerosis Lateral Amiotrófica? 

Debido a su rápida evolución, y a la insuficiencia respiratoria como la causa 

más común de muerte dentro de los primeros 3 años, el enfoque principal 

de la atención se centrará en los cuidados paliativos, con el objetivo de 

mejorar su calidad de vida, tanto del paciente como de su familia. Sin 

embargo, el concepto de calidad de vida es multifactorial y, por lo tanto, 

difícil de definir. 64,68 

En la actualidad, existen numerosas escalas o cuestionarios que valoran 

la calidad de vida, el esfuerzo respiratorio, la dificultad para la deglución…Sin 

embargo, en el caso de la ELA, la ausencia de la existencia de un biomarcador 

establecido que nos permita medir la progresión de la enfermedad hace que 

sea la disminución del valor obtenido en la escala ALSFRS-R la que la convierta 

en la medida de progresión más utilizada por los médicos de investigación.  80 

La escala ALSFR (Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating 

Scale), fue diseñada como un sistema de puntuación para la capacidad 

funcional de los pacientes con ELA. Consta de 10 preguntas, clasificadas en 

una escala de 0 a 4, en todos los dominios diferentes que podrían verse 

afectados por la enfermedad, incluida la función bulbar respiratoria y la 

función de las extremidades superiores e inferiores. El original fue 

reemplazado unos años más tarde por ALSFRS-R cuando se reconoció que era 

necesario medir el deterioro respiratorio. La nueva escala consta de 12 

preguntas que suman 48 puntos y valora el movimiento, especialmente de las 

extremidades superiores, como escritura, alimentación, vestimenta 

(motricidad fina), habla, deglución, salivación (función bulbar), girar, vestirse, 

caminar, trepar (motricidad gruesa) y disnea, ortopnea, insuficiencia 

respiratoria (función respiratoria). 68 

A medida que la enfermedad progresa, los pacientes con ELA se 

debilitan y experimentan dolor y ansiedad a medida que los síntomas se 

hacen más evidentes. El objetivo para los profesionales de la salud y los 

cuidadores es frenar esta progresión y hacer que su impacto sea menos 

significativo, ya que deben saber que una progresión de la enfermedad puede 
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afectar significativamente a la renuncia de estos pacientes y familiares. Es 

entonces cuando se debe proporcionar el apoyo psicológico apropiado, para 

preservar la dignidad del paciente en todo momento. 81 

Además, esta progresión de la enfermedad implica un aumento en la 

responsabilidad del cuidador, a quien, además de las demandas físicas, a 

menudo se les atribuye una toma de decisiones importantes que, al agregar 

apoyo físico y emocional diario, puede conducir a la depresión, lo que 

disminuye la calidad de vida. 68,82 

A pesar del trabajo constante por mejorar la calidad de vida y dignidad 

de los pacientes y su familia, en la actualidad no contamos con una 

herramienta validada que monitorice la existencia de deterioro neurológico 

respiratorio y digestivo, un test que sería de gran utilidad para la intervención 

precoz ante la aparición de dicho deterioro, mejorando la calidad de vida y 

dignidad de estos pacientes y su familia, principal punto de abordaje de esta 

enfermedad. 
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OBJETIVOS 

El objetivo general que nos planteamos con el presente estudio es 

diseñar y validar un cuestionario que nos permita monitorizar la progresión 

de la Esclerosis Lateral Amiotrófica y sus posibles complicaciones. Dicho 

cuestionario se convertirá en una herramienta de ayuda para los profesionales 

sanitarios para la toma de decisiones como, por ejemplo, en la introducción 

de la ventilación mecánica y la gastrostomía percutánea que mejorarán la 

calidad de vida del paciente y su familia. 

Entre los objetivos específicos encontraremos: 

1. Identificar la existencia de cuestionarios validados para monitorizar la 

progresión de la Esclerosis Lateral Amiotrófica. 

2. Adquirir conocimientos, desde la perspectiva enfermera, sobre los 

principales factores pronósticos del deterioro neurológico Digestivo y 

Respiratorio en pacientes diagnosticados con Esclerosis Lateral 

Amiotrófica. 

3. Diseñar y validar un cuestionario para monitorizar el deterioro 

neurológico Digestivo y Respiratorio en pacientes diagnosticados con 

Esclerosis Lateral Amiotrófica. 
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METODOLOGÍA 

Se ha llevado a cabo un estudio instrumental de diseño, desarrollo y 

validación del cuestionario, denominado DEREDELA (Cuestionario para la 

Monitorización de Deterioro Respiratorio y Digestivo en los pacientes 

diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrófica). Para ello, se llevaron a 

cabo tres etapas diferenciadas:  

1) Análisis de la literatura disponible 

2) Diseño del cuestionario  

3) Validación del instrumento (Figura 1) 

 

Figura 1- Proceso del diseño y validación del cuestionario 
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Revisión bibliográfica 

Se realizó una primera revisión bibliográfica para identificar la 

existencia o no de cuestionarios validados para monitorizar el deterioro 

neurológico respiratorio y deglutorio en pacientes diagnosticados de 

Esclerosis Lateral Amiotrófica.  

Esta búsqueda se llevó a cabo en las bases de datos Medline, ÍnDICEs-

CSIC, Cochrane y CUIDEN entre septiembre de 2017 y enero de 2018. 83 

Los términos DECS para la búsqueda bibliográfica se recogieron en la 

Tabla 1. 

Castellano Inglés 

Encuestas y Cuestionarios Surveys and Questionnaires 

Cuestionario de Salud del 
Paciente 

Patient Health Questionnaire 

Esclerosis Amiotrófica Lateral Amyotrophic Lateral Sclerosis 

Técnicas de Diagnóstico 
Neurológico 

Neurological Diagnostic 
Techniques 

Examen Neurológico Neurologic Examination 

Técnicas de Diagnóstico del 
Sistema Respiratorio 

Diagnostic Techniques, 
Respiratory System 

Sistema Respiratorio Respiratory System 

Insuficiencia Respiratoria Respiratory Insufficiency 

Técnicas de Diagnóstico del 
Sistema Digestivo 

Digestive System Diagnostic 
Techniques 

Sistema Digestivo Digestive System 

Anomalías del Sistema Digestivo Digestive System Abnormalities 

Tabla 1-Término DECS empleados en la búsqueda  
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La estrategia de búsqueda utilizada se muestra en la Tabla 2. 

Base de 
datos Estrategia 

Filtros 

* ** *** 

Pubmed 

(((Amyotrophic Lateral Sclerosis) AND 
Questionnaires) AND Respiratory System) 

AND Digestive System 
8   

((((amyotrophic lateral sclerosis) AND 
questionnaires) AND ((respiratory system) 

OR (digestive system))) 
47 

10 años, texto 
completo 
disponible 

11/ 3 

CUIDEN 

("ALS")AND("questionnaires") 354 0 0 

("ALS")AND(("questionnaires")AND(("RESPI")
OR("DIGES"))) 

10 0 0 

Cinhal (amyotrophic lateral sclerosis) AND 
questionnaires 

194 

2000-2019, 
texto 

completo 
disponible 

40/ 15 

Cochrane "amyotrophic lateral sclerosis" in Title 
Abstract Keyword AND "questionnaire"  

60 2000-2019 60/8 

Tabla 2-Estrategia de búsqueda 

* La primera columna hace referencia a los resultados sin filtro.  

** La segunda columna hace referencia a los filtros aplicados 

*** La tercera columna hace referencia los resultados tras aplicar los filtros siendo el primer número el 

número total de artículos y el segundo los finalmente seleccionados. 

A continuación, se realizó una segunda búsqueda bibliográfica con el 

fin de identificar los principales signos y síntomas de aparición precoz de 

deterioro neurológico respiratorio y deglutorio en pacientes diagnosticados 

de Esclerosis Lateral Amiotrófica.  

Esta búsqueda se realizó en las bases de datos Medline, ÍnDICEs-CSIC, 

Cochrane y CUIDEN, en 2020.  

Los términos DECS para la búsqueda bibliográfica se recogieron en la 

Tabla 3. 
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Castellano Inglés 

Esclerosis Amiotrófica Lateral Amyotrophic Lateral Sclerosis 

Técnicas de Diagnóstico Neurológico Neurological Diagnostic Techniques 

Examen Neurológico Neurologic Examination 

Técnicas de Diagnóstico del Sistema 
Respiratorio 

Diagnostic Techniques, Respiratory 
System 

Sistema Respiratorio Respiratory System 

Insuficiencia Respiratoria Respiratory Insufficiency 

Tabla 3- Términos DECS empleados en la búsqueda  

La estrategia de búsqueda utilizada se muestra en la Tabla 4. 

Base de 
datos 

Estrategia 
Filtro 

* ** *** 

Pubmed 
((Amyotrophic Lateral Sclerosis)) 

AND (Diagnostic Techniques 
Respiratory System) 

128 
Texto completo, 5 
años, castellano 

31/21 

CINHAL 

(Amyotrophic lateral sclerosis) AND 
(Diagnostic Techniques Respiratory 

System) 
5012 

Texto completo, 5 
años, castellano  

2 

(Amyotrophic lateral sclerosis) AND 
(Diagnostic Techniques Respiratory 

System) 
5012 

Texto completo, 5 
años, inglés  

87/25 

Cochrane 

"Amyotrophic lateral sclerosis" in 
Title Abstract Keyword AND 
"respiratory system" in Title 

Abstract Keyword  

2 
Texto completo 

disponible 
1 

"Amyotrophic lateral sclerosis" in 
Title Abstract Keyword AND 
"respiratory" in Title Abstract 

Keyword 

9 
Texto completo 

disponible 
 

Table 4- Estrategia de búsqueda 

* La primera columna hace referencia a los resultados sin filtro.  

** La segunda columna hace referencia a los filtros aplicados 

*** La tercera columna hace referencia los resultados tras aplicar los filtros siendo el primer número el 

número total de artículos y el segundo los finalmente seleccionados. 



Sara Bermudo Fuenmayor 

51 

 

Desarrollo del instrumento 

Tras revisar la literatura disponible, se seleccionaron 15 estudios que 

utilizaron cuestionarios como herramienta de diagnóstico en pacientes con 

ELA. No encontramos un cuestionario que se ajustara al objetivo de nuestro 

estudio; por tanto, a partir de la información obtenida, seleccionamos 

aquellos ítems que pudieran ajustarse a la temática de nuestro estudio. 

El segundo paso en la elaboración del cuestionario fue la redacción de 

los ítems de cada dimensión de forma individual, asegurándonos que cada 

uno de ellos quedara incluido en una única dimensión del instrumento. A 

partir de aquí, una vez realizadas las correcciones pertinentes se procedió a la 

versión del instrumento que sería sometida a los análisis de fiabilidad y validez 

estadísticas, los cuales se presentan más adelante.  

El cuestionario se divide en dos bloques principales. El primer bloque 

incluye una serie de preguntas previas que hacen referencia a los datos de 

identificación de los sujetos: Sexo, Edad, Nacionalidad, Residencia, Peso, Talla, 

IMC, ha fumado, Fuma, Deporte, Ha practicado deporte, Tipo deporte, 

Hipotiroidismo, Ruido, Enfermedad autoinmune, Trabajo y Polvo y al que se le 

añade la pregunta “¿En qué año le diagnosticaron de ELA?”, tras el pretest.  

El segundo bloque corresponde a la parte específica compuesta por los 

veinticuatro ítems redactados en el pretest de la primera fase y 11 ítems 

redactados tras la fase piloto que constituirán nuestro test. 

El siguiente paso fue la conformación de un comité de expertos con los 

siguientes criterios de selección: posesión de un doctorado o maestría en 

enfermería o medicina y más de 10 años de experiencia trabajando con 

pacientes diagnosticados de ELA 

El comité estuvo formado por seis personas, siguiendo la metodología 

de Polit et al: tres neurólogos, con más de 30 años de experiencia en el campo 

de la neurología; dos enfermeras gestoras de casos, en contacto directo con 

pacientes diagnosticados de ELA y con más de 15 años de experiencia; y una 

psicóloga, experta en manejo de casos y diagnósticos difíciles, con más de 20 

años de experiencia. 
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Se entregó a la comisión el borrador del cuestionario, con la solicitud de 

que también formularan cuantos ítems consideraran necesarios, o eliminaran 

los que no estimaran oportunos. Los expertos evaluaron los ítems del 

cuestionario como una herramienta, de forma individual y conjunta, en 

cuanto a su relevancia, su probable efectividad y si eran adecuados para los 

pacientes a los que iban dirigidos. 

Dispusieron de 15 días para completar la valoración. Se les indicó 

también la necesidad de plantear algún ítem de manera alternativa si no se 

comprendía suficientemente bien alguno de ellos. Así mismo, se les pidió que 

valorasen la adecuación global del cuestionario. 

El cuestionario inicial que se envió a los expertos estaba formado por 3 

dimensiones con un total de 11 ítems. El análisis de datos se realizó siguiendo 

la metodología de Polit y Beck 84, calculando el índice de validez de contenido 

(I-CVI) y el coeficiente modificado de Kappa (K) para cada ítem del 

cuestionario. También se calculó el coeficiente global de validez de contenido 

(S-VCI) para cada dimensión y para su valoración global. 

A continuación, se aplicó el cuestionario inicial o “cuestionario piloto” 

con nombre “Cuestionario para la monitorización de deterioro neurológico 

Respiratorio y Deglutorio en pacientes con ELA- DEREDELA” a una muestra 

significativa de 22 pacientes, a través de un formulario autocumplimentado 

de forma anónima, con objeto de valorar la comprensión de los ítems y aporte 

de sugerencias.  

El cuestionario está precedido por una breve introducción del estudio, 

con una breve explicación de la finalidad y el contenido de la investigación, así 

como la aceptación de la Ley Orgánica de Protección de Datos Personales y 

Garantía de los Derechos Digitales (3/2018, del 5 de diciembre).  

Finalmente, el cuestionario quedó compuesto por 18 preguntas 

iniciales para la descripción de la muestra y 11 ítems, ofreciendo seis 

alternativas de respuesta de menor a mayor grado de afectación neurológica, 

donde 1 equivale a poco o nula afectación y 6, a una gran afectación. 
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Tras la prueba piloto, se amplía la muestra de estudio a 105 individuos 

diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrófica.  

Los datos obtenidos fueron recogidos a través de: 

- Encuesta autoadministrada vía formulario google form. 

- Encuesta autoadministrada en pdf a través de email. 

-  Encuesta facilitada por los investigadores colaboradores, mediante 

entrevista personal o telefónica, llevadas a cabo en el año 2020. 

Selección de pacientes 

Una vez constituido el cuestionario, seleccionamos la muestra de pacientes 

necesaria en nuestro estudio. Para ello consultamos la literatura disponible. 

Algunos estudios hablan de un número mínimo de muestras 

requeridas o de una relación entre la muestra y el número de variables que se 

están analizando.  

Gorsuch recomienda que la muestra sea de al menos 100, y Kline apoyó 

esta recomendación. 85,86 

De acuerdo con la recomendación de Cattel, se considera muestra 

adecuada entre 3 y 6 individuos, mientras que Gorsuch indicó 5 y Everitt indicó 

al menos 10. 85,87,88 

García-García propuso el uso de aplicaciones como Epi Info ™ para 

calcular el tamaño de la muestra, teniendo en cuenta el intervalo de confianza 

y el nivel de precisión requerido para el estudio. MacCallum, Widaman, Zhang 

y Hong indicaron que el tamaño de la muestra debería ser al menos de tres a 

cinco veces el número de elementos en el instrumento y un mínimo de cien 

casos como nivel mínimo de muestra.89,90 

Por lo tanto, para el cálculo del tamaño de la muestra de nuestro 

estudio, N = 105 se consideró adecuada.91 

Tras la primera revisión del cuestionario por parte del panel de expertos, 

se realizó una encuesta para diseñar la primera versión del cuestionario.  
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Posteriormente, este cuestionario se administró a 22 pacientes 

diagnosticados de ELA, lo que permitió evaluar la comprensión de las 

preguntas y ajustarlas en consecuencia antes de la elaboración del 

cuestionario DEREDELA definitivo. Esta primera muestra, se ajusta con el 

mínimo adecuado según Cattel, Gorsuch y Everitt. 85,87,88 

Finalmente, para la validación del cuestionario definitivo, fue 

administrado y cumplimentado por 105 personas, de los cuales 66 eran 

hombres (62,9%) y 39 mujeres (37,1%). Este tamaño muestral se considera 

adecuado según los estudios de Gorsuch, Kline y MacCallum. 85,86,91 

La edad promedio fue de 57,75 + 12,77 años, con un error estándar de la 

media de 1,25 y las edades oscilaron entre los 27 y los 80 años. 

Del total de la muestra, 85 pacientes eran de nacionalidad española 

(81%) y 20 pacientes (19%) eran de nacionalidad no española. 

Todos los participantes del estudio fueron informados de la finalidad 

del estudio y de su carácter anónimo, siendo de obligado cumplimiento la Ley 

Orgánica de Protección de Datos Personales y Garantía de los Derechos 

Digitales (3/2018, de 5 de diciembre) para poder completar el cuestionario, 

otorgando así el consentimiento voluntario. 

Asimismo, el estudio fue aprobado por el Comité de Ética del Hospital 

Universitario Torrecárdenas. 
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RESULTADOS 

Revisión de la literatura disponible 

Tras la lectura de los títulos y resúmenes obtenidos en la primera revisión de 

la literatura, se incluyeron aquellos artículos que abordaban todos los puntos 

marcados en nuestro objetivo. Se seleccionaron 24 artículos publicados entre 

los años 2000 y 2019, de los cuales solo 15 se incluyeron en nuestra revisión, al 

estar en línea con el contenido de nuestra búsqueda. La Figura 2 recoge en 

un diagrama de flujo la información de la metodología a través de las 

diferentes fases de la revisión sistemática. 83 
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Figura 2-Diagrama de flujo de información a través de las diferentes fases de la revisión sistemática sobre la existencia de 

cuestionarios 

Tras la segunda revisión de la literatura, se incluyeron aquellos artículos 

que abordaban todos los puntos marcados en nuestro objetivo, seleccionando 

42 artículos publicados entre los años 2010 y 2020, de los cuales solo 32 se 

incluyeron en nuestra revisión. La figura 3 recoge en un diagrama de flujo la 

información de la metodología a través de las diferentes fases de la revisión 

sistemática. 
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Figura 3- Diagrama de flujo de información a través de las diferentes fases de la revisión sistemática sobre signos y síntomas 

Análisis de los datos preliminares 

De forma preliminar, se realizaron una serie de preguntas sobre antecedes 

de exposición a tabaco, polvo, ruido ambiental y disolvente, así como una 

posible relación entre la existencia de antecedes de enfermedad tiroidea, 

enfermedad autoinmune o la práctica o ausencia de práctica deportiva. 

De los 105 pacientes entrevistados, 43 de ellos (40,9% de la muestra), 

señalaron haber fumado alguna vez, frente a 62 (59,1%) que negaron haber 

fumado. De esos 43 que respondieron de forma afirmativa a la pregunta “¿Ha 

fumado alguna vez?”, sólo 7 de ellos (8,1%), continúa fumando actualmente. 
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Además, 66 pacientes (62,9%) negaron haber estados expuestos a polvo 

ambiental y 39 pacientes (37,1%) respondieron afirmativamente; 80 pacientes 

(76,2%) no estuvieron expuestos a ruido ambiental, frente a 25 (23,8%) que 

afirmaron que sí; 78 pacientes (74,3%) no manifestaron haber estados 

expuesto a disolvente, frente a los 27 (25,7%) que respondieron sí a esta 

pregunta. 

A la pregunta ¿Practica deporte varias veces en semana? Fueron 74 

pacientes (70,5%) los que negaron practicar deporte, y 31 (29,5%) pacientes sí 

afirmaron realizar algún tipo de deporte. Sin embargo, a la pregunta de si 

practicaron deporte previo al diagnóstico de la enfermedad, 54 pacientes 

respondieron de forma afirmativa (51,4%) y 51 de forma negativa (48,6%). Entre 

los deportes señalados, 21 individuos indicaron practicar deporte de 

intensidad baja-media (20%), 36 practicaban deporte de intensidad media-

alta (34,3%) y 48 no practicaban ningún tipo de porte (45,7%) 

En cuanto a los antecedentes médicos personales, un 3,6% de la 

muestra refirió padecer de tiroides, un 6,4% alguna enfermedad autoinmune, 

frente a los que respondieron negativamente a esta pregunta, un 91,8% y un 

89,1% respectivamente. 

Las fechas de diagnóstico de Esclerosis Lateral Amiotrófica de nuestra 

muestra oscila entre 1989 y 2020, siendo la media 2015+ 5,7 de desviación 

estándar con un error de 0,596. 

Para la pregunta sobre a qué se dedicaba o dedica laboralmente se ha 

elaborado la tabla 5 - Dedicación laboral de la muestra. 
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 Frecuencia Porcentaje Porcentaje 
válido 

Porcentaje 
acumulado 

Abogacía 1 1.0 1.0 1.0 

Administración 12 11.4 11.4 12.4 

Agricultura 6 5.7 5.7 18.1 

Autónomo 2 1.9 1.9 20.0 

Comercio 16 15.2 15.2 35.2 

Conductor 2 1.9 1.9 37.1 

Construcción 15 14.3 14.3 51.4 

Desempleo 9 8.6 8.6 60.0 

Educación 7 6.7 6.7 66.7 

Hostelería 5 4.8 4.8 71.4 

Informática 8 7.6 7.6 79.0 

Ingeniería 8 7.6 7.6 86.7 

Limpieza 2 1.9 1.9 88.6 

Músico 1 1.0 1.0 89.5 

Relaciones 
Públicas 

2 1.9 1.9 91.4 

Sanitario 9 8.6 8.6 100.0 

Total 105 100.0 100.0  

Tabla 5- Dedicación laboral de la muestra 

Validez inicial del instrumento DEREDELA 

La adecuación de los datos para realizar el análisis factorial se verificó con 

una prueba de Kaiser-Meyer-Olkin (KMO) de 0,77 y una prueba de 

esfericidad de Bartlett con un valor de Chi-cuadrado de 271,17 (p <0,001), lo 

que significó que, para la matriz de datos, la correlación en el análisis 

factorial del instrumento DEREDELA fue adecuada. También se estudiaron 

las correlaciones entre ítems. 
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La extracción de factores mediante el análisis de los componentes 

principales y la rotación Varimax arrojó inicialmente 3 factores primarios que 

explicaron el 62.05% acumulado de la varianza total de DEREDELA. Tras 

eliminar los ítems 1, 5 y 10, la extracción de factores mediante el análisis de los 

componentes principales y la rotación Varimax (Tabla 6) arrojó 3 factores 

primarios que explicaron el 71.04% acumulado de la varianza total de 

DEREDELA (Tabla 7). 

 

Matriz de componente rotadoa 

 
Componente 

1 2 3 

ITEM2 0.314 0.726 0.327 

ITEM3 0.049 0.872 0.016 

ITEM4 0.311 0.795 0.110 

ITEM6 0.816 0.278 0.090 

ITEM7 -0.019 0.137 0.774 

ITEM8 0.753 0.123 0.246 

ITEM9 0.875 0.162 -0.057 

ITEM11 0.189 0.074 0.774 

 Tabla 6 - Método de rotación: Varimax con normalización de Kaiser 
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Tabla 7- Método de extracción: análisis de componentes principales 

Los dominios encontrados en el análisis fueron 'Dificultad respiratoria' 

(definida por los ítems 6, 8, 9), 'Estado nutricional' (definido por los ítems 2, 3, 

4) e 'Impacto en la calidad de vida' (definido por los ítems 7 y 11). Se podría 

suponer que el modelo teórico propuesto inicialmente se explica por la 

solución factorial obtenida (tabla 8). 

 

 

 

Varianza total explicada 

C
om

p
on

en
te 

Autovalores iniciales 
Sumas de extracción de cargas 

al cuadrado 

Sumas de rotación de cargas 

al cuadrado 

Total 

%
 d

e 

varian
za 

%
 

acu
m

u
lad

o 

Total 

%
 d

e 

varian
za 

%
 

acu
m

u
lad

o 

Total 

%
 d

e 

varian
za 

%
 

acu
m

u
lad

o 

1 3.400 42.498 42.498 3.400 42.498 42.498 2.232 27.903 27.903 

2 1.218 15.225 57.723 1.218 15.225 57.723 2.062 25.773 53.675 

3 1.065 13.318 71.042 1.065 13.318 71.042 1.389 17.366 71.042 

4 .759 9.486 80.527       

5 .537 6.718 87.245       

6 .428 5.353 92.598       

7 .313 3.913 96.511       

8 .279 3.489 100.000       
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Dimensión Ítems Variabilidad 
explicada 

DIFICULTAD 
RESPIRATORIA 

6- Tubos respiratorios, traqueostomía, 
laringectomía, Medicación respiratoria: 

Oxígeno, Inhaladores, otros 

42.498% 8- Presencia de dificultad respiratoria al 
tumbarse 

9 -Dispositivos respiratorios 

ESTADO 
NUTRICIONAL 

2- Ha realizado cambios respecto a la 
cantidad de alimentos y líquidos 

consumidos cada día? 

57.723% 3- Toma vitaminas o suplementos 
nutricionales (batidos proteicos, sobres, 

preparados farmacéuticos, cremas… 

4- ¿Sigue algún tipo de dieta? 

IMPACTO EN LA 
CALIDAD DE 

VIDA 

7- Nivel de conciencia 

71.042% 
11- Cambios en el patrón del sueño 
habitual: dificultad para conciliar el 

sueño, interrupciones del sueño, sueño 
no reparador, duerme durante el día, 

desvelo prolongado, presenta pesadillas 

Tabla 8 - Dominios del cuestionario DEREDELA 

Los análisis se realizaron con el software estadístico SPSS versión 24.0. 

Fiabilidad del cuestionario DEREDELA 

La confiabilidad de nuestros instrumentos se midió a través de la 

consistencia interna entre los ítems del cuestionario y se realizó aplicando el 

coeficiente alfa de Cronbach. Los valores oscilan entre 0 y 1, donde 0,7 es el 

valor mínimo aceptable, por debajo del cual la consistencia interna de la 

escala utilizada se consideraría baja. 92 

En nuestro caso, realizado el análisis factorial exploratorio y excluidos 

los 3 ítems mencionados, el coeficiente global de nuestro cuestionario fue de 

0,80, lo que se considera bueno según algunos autores, o excelente según 

otros.93 
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En nuestro estudio no se pudo aplicar la técnica test-retest, ya que no 

fue posible repetir el cuestionario con los mismos usuarios, dada la rápida 

progresión de la enfermedad. 

También se evaluó la confiabilidad mediante el método de las dos 

mitades, que no detectó diferencias en ninguno de los dominios encontrados, 

ni en la evaluación global del cuestionario (Tabla 9). 

ESTADÍSTICAS DE GRUPO 

 Mitad N Media Desviación 
estándar 

Valor p 

Puntuación Total 1.00 52 21.2885 8.49760 0.25 

2.00 53 19.6415 8.32303 

Tabla 9- Comparación de las puntuaciones medias totales en las dos mitades del cuestionario.docx  

*U de Mann-Whitney 

Análisis factorial confirmatorio  

El análisis factorial confirmatorio se considera un método ideal para 

determinar la estructura conceptual subyacente de un cuestionario. 91,94,95 

Se utilizó el programa AMOS. Los resultados se muestran en la 

siguiente figura (Figura 4). 
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Figura 4-Análisis factorial confirmatorio del cuestionario DEREDELA 

En nuestro caso, se aplicó mediante el método de estimación de 

máxima verosimilitud y nos permitió confirmar los tres dominios detectados 

en el análisis factorial exploratorio. En nuestro modelo, la prueba de chi-

cuadrado con un valor de p de 0,13 no fue estadísticamente significativa p> 

0,05, como es obligatorio. 

Asimismo, el Cociente (Chi-cuadrado) / Grados de libertad fue menor a 

3 (1,50) (Tabla 10). 

Cálculo de grados de libertad (modelo predeterminado) 

Número de momentos de muestra distintos 36 

Número de parámetros distintos a estimar 19 

Grados de libertad (36 – 19) 17 

Tabla 10- Cálculo de grados de libertad del modelo 

Esta prueba de Chi-cuadrado tiene una alta dependencia del tamaño 

de la muestra; en nuestro caso fue de 105 pacientes, cifra superior a la 

recomendada por otros autores (6-8). En términos de los índices de bondad 
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absoluta de ajuste, los valores de la estadística GFI fueron bastante cercanos 

a 1 (Tabla 11). 

Modelo RMR GFI AGFI PGFI 

Modelo predeterminado .121 .951 .896 .449 

Modelo de saturación .000 1.000   

Modelo de independencia .928 .519 .382 .404 

Tabla 11- GFI 

La evaluación del índice RMSEA tiene una interpretación subjetiva, pero 

los valores por debajo de 0,08 se consideran indicativos de un buen ajuste del 

modelo. En nuestro caso, esto estuvo por debajo de (0.061) (Tabla 12). 

Modelo RMSEA LO 90 HI 90 PCLOSE 

Modelo predeterminado .061 .000 .115 .348 

Modelo de independencia .295 .264 .326 .000 

Tabla 12- RMSEA 

En cuanto a los índices incrementales de bondad de ajuste, el valor del 

índice NFI también se acerca a 1 (0,91). Como el índice NNFI (o TLI) consideró 

los grados de libertad de los modelos nulo y propuesto, esta medida superó 

las limitaciones del índice NFI y se vinculó al tamaño de la muestra. Los valores 

de NNFI también están por encima de 0,9. El índice CFI, que mide la mejora 

en la evaluación de la no centralidad de un modelo, se acercó al 1,8 (0,97 en 

nuestro caso), por lo que podría considerarse un buen modelo. Por lo tanto, en 

nuestro modelo, los índices CFI y NNFI estaban dentro del rango mínimo 

deseable. 

Los valores de NFI y GFI estaban por encima del mínimo deseado y el 

valor de RMSEA estaba claramente por encima (Tablas 13 y 14). Con estos 

valores se pudo afirmar que el cuestionario final de 8 ítems, con los dominios 

previamente establecidos, fue confirmado y la evaluación por el método de 

estimación de máxima verosimilitud fue buena. 
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Modelo NFI 
Delta1 

RFI 
rho1 

IFI 
Delta2 

TLI 
rho2 

CFI 

Modelo de saturación .916 .862 .975 .958 .974 

Modelo de independencia 1.000  1.000  1.000 

Modelo de independencia .000 .000 .000 .000 .000 

Tabla 13- Comparación NFI, Benchmark  

Modelo RMR GFI AGFI PGFI 

Modelo predeterminado .121 .951 .896 .449 

Modelo de saturación .000 1.000   

Modelo de independencia .928 .519 .382 .404 

Tabla 14- RMR, GFI 
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DISCUSIÓN 

Identificar la existencia de cuestionarios validados para 
monitorizar la progresión de la Esclerosis Lateral Amiotrófica  

Hoy en día, la predicción de deterioro neuromuscular en la ELA es muy difícil, 

produciéndose cambios en el deterioro neurológico mes a mes, o incluso 

cada semana debido a su rápida evolución. A pesar de la pluriafectación 

orgánica y de las múltiples pruebas que podrían aplicarse para identificar 

signos de deterioro, el diagnóstico precoz continúa resultando todo un 

desafío, resultando en ocasiones un problema el hecho de elegir qué 

pruebas utilizar. De hecho, dos personas con la misma enfermedad pueden 

tener una presentación y evolución diferentes: una persona con afectación 

bulbar tendrá una evolución diferente a la de alguien con debilidad 

predominante de extremidades inferiores. A todo esto hay que añadir que 

algunos pacientes no sobreviven más de un año desde el diagnóstico. 96 

Además, debido a su mal pronóstico y al impacto psicosocial asociado 

a éste, la ELA es una enfermedad neurodegenerativa que claramente afecta a 

la calidad de vida y dignidad del paciente y su familia, existiendo una estrecha 

relación entre el deterioro clínico y un empeoramiento en la calidad de vida. 

Por ello, la monitorización de la progresión de la enfermedad pasa a ser un 

objetivo importante en el manejo de ELA dentro del equipo multidisciplinar.  
81 

En cada etapa de la enfermedad hay problemas funcionales específicos 

que conducen progresivamente a una discapacidad severa, que 

generalmente deja un buen nivel de función cognitiva. La limitación de las 

capacidades es gradual y se vuelve dependiente de factores ambientales, 

como los cuidadores y la tecnología, que influyen a su vez en su calidad de 

vida. 97 

Existe un estudio que analizaba como el padecer una enfermedad 

neurológica degenerativa afectaba a la calidad de vida, a través de una 

encuesta, concluyendo que empeoraba considerablemente respecto a la 
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población general y destacando la falta de apoyo y dificultad de acceso a los 

servicios que estos pacientes manifestaban. 68 

Otro estudio analizó también la calidad de vida, en esta ocasión, desde 

un centro de rehabilitación. La escala usada fue genérica y no específica de la 

enfermedad de motoneuronas, resultando en un aumento de calidad de vida 

en aquellos pacientes que acuden más veces a rehabilitación, sin existir 

acuerdo en el motivo de dicho aumento. 69 

Otros autores evaluaron la calidad de vida en pacientes con ELA 

utilizando el cuestionario McGil para la calidad de vida, el cuestionario sickness 

Impact Profile ALS–19, y el índice Idlar de religiosidad (mide la alta correlación 

entre el apoyo interno y externo y calidad de vida), concluyendo en la 

necesidad de ir más allá de lo físico para evaluar la calidad de vida de los 

pacientes, y destacando la gran importancia del apoyo externo. 68 

Calvert y colaboradores, en 2013, llevaron a cabo un estudio donde se 

analizó, a través de una encuesta, cómo el sufrimiento de una enfermedad 

neurológica degenerativa afecta a la calidad de vida, concluyendo que 

empeoró considerablemente en comparación con la población general y 

destacando la falta de apoyo y la dificultad para acceder a los servicios que 

estos pacientes manifestaron.68  

Simmons, Bremer, Robbins, Walsh y Fischer (2000) evaluaron la calidad 

de vida en pacientes con ELA utilizando el cuestionario McGill para la calidad 

de vida, el cuestionario ALS-19 del Perfil de Impacto de Enfermedad y el índice 

Idler de religiosidad (mide la alta correlación entre el apoyo interno y externo 

y la calidad de vida), llegando a la conclusión de la necesidad de ir más allá de 

lo físico para evaluar la calidad de vida de los pacientes, y destacando la gran 

importancia del apoyo externo. 68 

Otro estudio realizado por Felgoise et al (2018) nos informa sobre los 

instrumentos disponibles para evaluar la calidad de vida en estos pacientes. 

La escala ALSSQOL y su versión corta ALSSQOL-R miden la calidad de vida 

global con 6 subescalas (emoción negativa, interacción con las personas y el 

medio ambiente, intimidad, religiosidad, síntomas físicos y función bulbar, así 

como un puntaje de calidad promedio de vida total), y se miden con una 
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escala tipo Likert de 0-10 (0 menos deseable y 10 es el más deseable). En este 

estudio, se muestran dificultades para aprobar los cuestionarios en su versión 

larga, debido a la aparición de fatiga y al poco tiempo del profesional que los 

realizó. En cuanto a la versión corta, presentó una mejor recepción, 

manteniendo el objetivo de ser un instrumento de calidad de vida válido y 

específico para la ELA y mejorando las áreas que los pacientes indicaron como 

las más importantes para mejorarla, como la planificación de las 

intervenciones de los profesionales. con el paciente y la atención integral del 

equipo multidisciplinario. 70 

Hay otro estudio de 30 parejas de pacientes y cuidadores, que utiliza el 

cuestionario de encuesta de salud de formulario corto (SF-12), la versión 

abreviada de SF-36, con 12 preguntas para medir la salud funcional y el 

bienestar del encuestado, con 8 dominios: salud general, funcionamiento 

psíquico, función física, dolor corporal, dominios mentales, vitalidad, 

funcionamiento social y salud emocional y mental. Fueron aprobados 2 veces, 

una para evaluar su calidad de vida y otra para evaluar la perspectiva de los 

cuidadores. Y también en el caso de los cuidadores se aprobó dos veces, uno 

por su propia perspectiva y otra por desde la del paciente. Después de analizar 

los resultados obtenidos en este estudio, se destacó la importancia de que los 

profesionales de la salud enfaticen la comunicación entre el paciente y sus 

cuidadores, para conseguir un bienestar emocional, incluida la espiritualidad, 

el bienestar social y mental. 68 

Cedarbaum y colaboradores (1999) realizaron un estudio utilizando la 

escala ALSFRS para evaluar la gravedad de la ELA funcional. Llegaron a la 

conclusión de que es una herramienta confiable, aunque el resultado es todo 

un desafío para los neurólogos y enfermeras de todo el mundo cuando tienen 

que decidir cuándo y cómo dar un diagnóstico de ELA a los pacientes.69 

Sin embargo, este cuestionario tiene una serie de limitaciones, por 

ejemplo, que no es sensible a la progresión de la enfermedad y puede verse 

afectado por las emociones, ya que es una prueba subjetiva, así como por el 

grado de apoyo social. y presencia de depresión. 69,96 
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Además, la escala de calificación funcional ALS revisada (ALSFRSR) 

predice la progresión de la enfermedad en términos de afectación 

neurológica, así como el tiempo de supervivencia de estos pacientes. Varios 

estudios han demostrado que esta escala puede ser administrada por un 

evaluador o autoadministrada, y tener la misma fiabilidad. Esta escala se ha 

utilizado en ensayos clínicos de ELA como medida de resultado secundaria y 

primaria para que tanto los neurólogos como los pacientes con ELA, puedan 

beneficiarse de la capacidad de controlar la progresión de la enfermedad 

desde el hogar utilizando el cuestionario autoadministrado, lo que hace que 

este cuestionario sea beneficioso tanto para la investigación como para la 

práctica clínica en ELA. El estudio también muestra que la versión 

autoadministrada se valora mejor que cuando la administra el profesional de 

la salud. 96,98 

Para la clasificación funcional de pacientes con ELA, este sistema es 

fácil y rápido de aplicar y estratifica los grupos de pacientes en función de la 

gravedad en términos de pronóstico. De esta manera, un estudio logró 

discriminar a través del uso del cuestionario ALSFRSR, cinco patrones de 

progresión de la enfermedad, dependiendo del estado de deterioro funcional 

y el tiempo de evolución. 99 

Otro estudio mostró que existe correlación entre los pacientes con ELA, 

el aumento de la dependencia física y el inicio de la depresión, así como entre 

la alteración del habla y la aparición de ansiedad, que tiende a reflejarse en 

una disminución de la calidad de vida. En este estudio, se muestra que, antes 

del deterioro de la función física, empeora la calidad de vida y la dignidad 

respectivamente. Este deterioro, a su vez, no parecía estar asociado con 

factores como el inicio de la enfermedad, la edad de inicio o el sexo. La 

introducción de ayudas técnicas como la ventilación BPAP no invasiva o la 

colocación de un PEG tuvo una asociación significativa y negativa con la 

calidad de vida de los pacientes con ELA.81 

Como resultado de lo anterior, identificamos uno de los cuestionarios 

estandarizados más importantes y completos utilizados en España para medir 

el bienestar subjetivo de los pacientes con ELA, así como la progresión de la 
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enfermedad. Este es el cuestionario de evaluación ELA (ALSAQ40), la 

adaptación española del ALSFR-R y que tiene cinco dominios (movilidad física, 

actividades de la vida diaria e independencia, comer y beber, comunicación y 

reacciones emocionales). La puntuación máxima es de 200 puntos, y cuanto 

mayor sea la puntuación, menor será la calidad de vida.81,100 

No obstante, ninguno de los cuestionarios identificados es capaz de 

monitorizar la existencia de deterioro neurológico respiratorio y digestivo.  Por 

ello, a pesar del trabajo constante para mejorar esta calidad y la dignidad de 

los pacientes y sus familias, actualmente no existe un cuestionario validado 

que prediga la existencia de deterioro neurológico respiratorio y digestivo, 

herramienta que sería muy útil para la intervención temprana ante este 

deterioro.83 

Adquirir conocimientos, desde la perspectiva enfermera, 
sobre los principales factores pronósticos del deterioro 
neurológico Digestivo y Respiratorio en pacientes 
diagnosticados con Esclerosis Lateral Amiotrófica. 

Tras el diagnóstico, el gran temor que genera la incertidumbre sobre el 

pronóstico a corto y largo plazo de la enfermedad, tanto para el paciente 

como para su familia, hace que muchos pacientes rechacen la introducción 

de herramientas complementarias, como la gastrostomía percutánea o la 

ventilación mecánica. Por tanto, la presentación temprana por parte de la 

enfermería de estas herramientas complementarias es muy importante. 101 

El rol de la enfermera domiciliaria será ayudar al paciente a llevar a cabo 

actividades como la optimización y comodidad de la Ventilación Mecánica 

Domiciliaria, el cuidado de la sonda de gastrostomía, así como los 

tratamientos prescritos, además de cuidar la educación para la salud y el 

apoyo al paciente y su familia, desde el diagnóstico hasta el final de su vida. 39 

La Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) es una enfermedad 

degenerativa devastadora con un fuerte impacto en la calidad de vida de sus 

pacientes y sus familias. A medida que la enfermedad progresa y los pacientes 

se vuelven más dependientes, tanto ellos como sus familias se ven afectados 
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emocional, psicológica, social y económicamente con un impacto negativo 

directo en la calidad de vida del paciente y su familia. Si bien no existe un 

tratamiento curativo para esta enfermedad, existen medidas terapéuticas 

que pueden promover la calidad de vida y la seguridad del paciente y su 

familia, dentro de las estrategias de atención del equipo multidisciplinario. 

Con este abordaje multidisciplinar, varios estudios han demostrado un 

aumento de la supervivencia, una mejora en la calidad de vida, y un mayor 

acceso a las terapias, así como una mayor aceptación al introducir sistemas 

invasivos no ventilatorios. o alimentación enteral. 27,40,41 

En el caso de trastornos digestivos, la disfagia empeora debido a la 

debilidad de los músculos faríngeos. A medida que la alimentación oral se 

vuelve más difícil o peligrosa debido al empeoramiento de la disfagia, la 

aspiración traqueal o la desnutrición, la necesidad de alimentación enteral se 

vuelve cada vez más importante. En estos casos, son muchas las personas que 

pueden beneficiarse de métodos de alimentación alternativos como la 

gastrostomía endoscópica percutánea (PEG) o la gastrostomía con inserción 

radiológica (RIG / PRG). La pérdida de peso y la disminución del IMC son signos 

de mal pronóstico. Por tanto, garantizar una correcta deglución y el 

mantenimiento del peso corporal es fundamental para garantizar un buen 

pronóstico en los pacientes con ELA. En caso de disfagia grave, se debe 

considerar la introducción de gastrostomía antes de que se produzca una 

pérdida de peso significativa.32,35,40 

La realización de una gastrostomía percutánea (GEP) no supone un 

riesgo para el paciente, pero es necesario realizar este procedimiento bajo 

monitorización respiratoria. El manejo multidisciplinario es esencial en el 

tratamiento de pacientes con ELA. La colocación de la PEG debe ser 

temprana, incluso antes de que aparezca una disfagia grave. El consenso 

europeo sugiere la inserción precoz de la GEP, reconociendo incluso la 

dificultad que puede tener el paciente para adherirse a esta idea, 

especialmente en ausencia aún de disfagia. Los principales beneficios de la 

indicación precoz de la GEP, incluso ante la presencia de disfagia severa, es 

evitar que el paciente se debilite clínicamente con mayor rapidez, con el fin de 

responder mejor a las terapias del habla y la deglución, asegurando que el 
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paciente con ELA tenga una vida lo más cómoda posible. Actualmente, las 

pautas para la introducción de la GEP sugieren una incorporación temprana 

para combatir posibles complicaciones como la alteración respiratoria. Este 

procedimiento, por tanto, estaría indicado antes de que la capacidad vital 

caiga por debajo del 50%. Por tanto, es de vital importancia valorar al paciente 

en caso de debilidad de la musculatura respiratoria con pérdida de capacidad 

vital.102 

Con la progresión de la enfermedad, la FVC puede verse afectada. Un 

estudio de Sancho et al. muestra que, en pacientes estables no ventilados, el 

porcentaje de CVF predicho y el flujo máximo de tos pueden predecir la 

necesidad de soporte ventilatorio durante posibles infecciones del tracto 

respiratorio inferior y con ello evitando la intubación endotraqueal. 103 

Un estudio de Vianello y colaboradores en el año 2018 demostraron que 

los efectos de la VMI a largo plazo a través de la traqueotomía mejoran la 

sintomatología respiratoria en el paciente, disminuyendo a su vez la 

sobrecarga del cuidador principal.  104 

La ventilación no invasiva (VMNI) mejora la calidad de vida y la 

supervivencia a largo plazo. Lamentablemente, debido a la alta demanda de 

cuidados que presentan estos pacientes dada su rápida evolución, el inicio y 

mantenimiento de la VMNI suele verse obstaculizados, ya que cuando se 

decide incorporar, ya se encuentra muy afectada la capacidad respiratoria. 

Además, la indicación de VMNI en estos pacientes se encuentra en una 

situación comprometida por la falta de protocolos y seguimiento a largo plazo, 

incluido el ajuste y control de los dispositivos en el domicilio.35 

Un estudio de Hutmann et al. determina que la calidad de vida en 

pacientes con ELA con ventilación mecánica invasiva y no invasiva es similar. 

Sin embargo, la ventilación no invasiva sería el tratamiento de primera línea. 

En ocasiones, pueden experimentar dificultades para adaptarse, ya que 

disminuye la tolerancia a la ventilación nasal prolongada, así como disfunción 

de la vía aérea superior o disfunción bulbar con riesgo de aspiración, a pesar 

de la asistencia adecuada para la tos. En estos casos, la traqueotomía estaría 

indicada como alternativa.35,54,105 
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En la actualidad, la ventilación mecánica doméstica se utiliza 

ampliamente en situaciones asociadas con insuficiencia respiratoria crónica 

como la Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA), lo que demuestra una mejora en 

los síntomas relacionados con el sueño, la morbilidad y la mortalidad en estos 

individuos. Además, la ventilación mecánica puede mejorar el habla y la 

deglución. El abordaje de la ventilación mecánica doméstica debe realizarse 

siempre por parte del equipo multidisciplinario, integrado por médicos de 

familia, anestesistas, neumólogos, neurólogos, enfermeras, fisioterapeutas y 

trabajadores sociales, entre otros. Estos dispositivos también se conocen 

como dispositivos portátiles de asistencia respiratoria, de menor costo y que 

permiten mejorar la calidad de vida. Si un paciente con ELA lo necesita, se 

puede recetar sin necesidad de una prueba de CPAP o un polisomnograma.35 

En aquellos pacientes con una FVC menor al 50%, una de las principales 

alternativas para mejorar el estado respiratorio es el reposo muscular 

mediante el uso de presión positiva intermitente de dos niveles (BIPAP), una 

forma de soporte ventilatorio no invasivo que reduce el trabajo respiratorio 

mejora la tolerancia al ejercicio y la calidad del sueño, además de retardar el 

declive ventilatorio.105 

Como última alternativa que puede prolongar la supervivencia, 

encontramos la intervención invasiva mediante traqueotomía y ventilación 

mecánica invasiva (VMI), pero requiere un manejo extenso del soporte 

ventilatorio. Además, dado que la capacidad cognitiva no se ve afectada en la 

ELA, el paciente es consciente en todo momento de la pérdida del 

movimiento voluntario, pero no puede comunicarse, lo que lo lleva a rechazar 

las técnicas invasivas.106 

Un estudio retrospectivo demostró que la introducción temprana de 

ventilación mecánica no invasiva está asociada a una mayor supervivencia, 

enfatizando que se deben evaluar múltiples parámetros en busca de la 

aparición de una posible hipoventilación alveolar. 105 



Sara Bermudo Fuenmayor 

77 

 

Diseñar y validar un cuestionario para monitorizar el 
deterioro neurológico Digestivo y Respiratorio en pacientes 
diagnosticados con Esclerosis Lateral Amiotrófica 

El estudio partía de un cuestionario inicial formado por 3 dimensiones con un 

total de 11 ítems, denominado “Cuestionario para la monitorización de 

deterioro neurológico Respiratorio y Deglutorio en pacientes con ELA- 

DEREDELA”. Este cuestionario se pasó como pretest a una muestra 

significativa de 22 pacientes, a través de un formulario autocumplimentado.  

Tras el pretest, se amplía la muestra de estudio a 105 individuos 

diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrófica.  

Los resultados obtenidos en el presente estudio permiten afirmar que 

el cuestionario de evaluación DEREDELA es un instrumento confiable para el 

estudio de la monitorización de deterioro neurológico respiratorio y 

deglutorio en pacientes con ELA. Se obtuvo un buen coeficiente alfa de 

Cronbach (0,801), así como un adecuado análisis factorial exploratorio y 

confirmatorio. 107,108. 

Por tanto, podemos afirmar que se ha cumplido el objetivo del estudio: 

diseñar y validar el cuestionario (DEREDELA) para monitorización del 

deterioro neurológico respiratorio y deglutorio en pacientes diagnosticados 

de ELA.  

Este cuestionario proporciona una herramienta útil, con propiedades 

psicométricas que ayudará a reducir la realización de pruebas invasivas y 

molestas en estos pacientes, mejorando la toma de decisiones respecto a la 

necesidad de incorporar recursos como la ventilación mecánica no invasiva, o 

gastrostomía, lo que podría mejorar a su vez, la calidad de vida. 107–109 

 Por todo ello, consideramos el cuestionario DEREDELA como una 

buena herramienta complementaria para la toma de decisiones en la relación 

terapéutica de los pacientes diagnosticados de ELA. 
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CONCLUSIONES 

Tras la revisión inicial de la literatura  disponible, concluimos que, a pesar del 

trabajo constante por mejorar la calidad de vida y dignidad de los pacientes 

y su familia, en la actualidad no contamos con una herramienta validada que 

prediga la existencia de deterioro neurológico respiratorio y digestivo, tras el 

diagnóstico de ELA, un cuestionario que sería de gran utilidad para la 

intervención precoz ante la aparición de dicho deterioro, mejorando la 

calidad de vida y dignidad de estos pacientes y su familia, principal punto de 

abordaje de esta enfermedad. 

Una segunda revisión de la literatura nos permitió sentar las bases de 

nuestro cuestionario. Según las características de la ELA, el abordaje 

multidisciplinario es imprescindible. Los enfermos requieren la participación 

de distintos especialistas médicos, principalmente neurólogos, 

rehabilitadores, neumólogos y nutricionistas, enfermeros, farmacéuticos, 

fisioterapia, terapia ocupacional, trabajador social etc. trabajando de forma 

coordinada desde el diagnóstico, acordando pruebas y tratamientos a realizar, 

el tipo de información que debe recibir el paciente, el apoyo psicológico y 

social y la toma de decisiones respecto a las instrucciones para el fin de la vida, 

tanto a nivel hospitalario como ambulatorio, recogiendo el seguimiento por 

parte de los médicos de atención primaria, y los cuidados de enfermería. Por 

ello, es preciso un alto grado de coordinación y gestión de recursos, 

fundamental para la mejor atención de estos pacientes, que permitiría reducir 

la variabilidad en la atención, mejorar su grado de satisfacción y el de sus 

familiares y cuidadores.  

 Una vez elaborado el cuestionario y, sometido a las pertinentes 

pruebas de validez de contenido y de constructo, así como de fiabilidad, se 

puede considerar, a la vista de los resultados obtenidos, que el cuestionario 

DEREDELA puede ser aceptado como un instrumento monitorización de 

deterioro neurológico respiratorio y deglutorio en pacientes diagnosticados 

de Esclerosis Lateral Amiotrófica. 
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LIMITACIONES 

Al tratarse de una enfermedad con muy baja incidencia y con un pronóstico 

y desenlace rápido, nos encontramos con la limitación de un seguimiento en 

el tiempo, así como de una mayor dificultad para conseguir una muestra de 

gran tamaño para validar nuestros datos. 

Con el desarrollo o progresión de la enfermedad, la sintomatología se 

acentúa de forma exponencial, presentando dichos pacientes dificultades a la 

hora de realizar las pruebas indicada como, por ejemplo, la espirometría, dado 

que muestran imposibilidad para sellar los labios de forma efectiva alrededor 

del espirómetro y debilidad para la realización de dicha prueba. 

En nuestro estudio no se pudo aplicar la técnica test-retest, ya que no 

fue posible repetir el cuestionario con los mismos usuarios, dada la rápida 

progresión de la enfermedad y su fallecimiento. 
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Cuestionario para la monitorización del deterioro neurológico 
respiratorio y digestivo en pacientes con Esclerosis Lateral 

Amiotrófica (DEREDELA)

Marque con una cruz la respuesta de cada apartado que mejor describa su estado de salud 
en el día de hoy. No marquen más de una casilla de cada grupo 

1. ¿Ha realizado cambios respecto
a la cantidad de alimentos y

líquidos consumidos cada día?

� No 
� He reducido la cantidad de alimentos que 

consumo cada día 
� He reducido la cantidad de alimentos que 

consumo cada día, pero como más veces 
� He reducido la cantidad de alimentos y de agua 

que consumo cada día y como más veces 
� Necesito una dieta adaptada por especialista 
� _________________________ 

2. Toma vitaminas o suplementos
nutricionales  (batidos proteicos,

sobres, preparados farmacéuticos,
cremas…) 

� No tomo ningún tipo de suplemento alimenticio 
� No tomo ningún tipo de suplemento alimenticio, 

aunque me gustaría. 
� He tomado batido o crema con suplemento 

alimenticio, pero ahora mismo no tomo. 
� Tomo suplemento alimenticio (batido o crema) 1 

vez al día 
� Tomo suplemento alimenticio varias veces al 

día. 
� _________________________ 

3. ¿Sigue algún tipo de dieta?

� No sigo ningún tipo de dieta y no me preocupa 
en exceso mi nutrición  

� No sigo ningún tipo de dieta, pero intento comer 
variado y equilibrado 

� Intento seguir una dieta rica en proteínas 
� Sigo una dieta prescrita por el nutricionista 

adaptado a mis necesidades 
� Sigo una dieta prescrita por el nutricionista 

adaptado a mis necesidades y tomo 
suplementos alimenticios 

� Nutrición enteral. 
� _________________________ 

4. Tubos respiratorios,
traqueostomía, laringectomía, 

Medicación respiratoria: Oxígeno, 
Inhaladores, otros. 

� No utilizo nada que me ayuda a respirar mejor 
� Realizo ejercicio para fortalecer los músculos 

respiratorios 
� Me han recetado medicamentos como 

inhaladores o aerosoles que me ayuda a 
respirar mejor 

� Hago ejercicios respiratorios para eliminar el 
moco 

� Necesito oxígeno continuo en casa para respirar 
mejor 

� _________________________ 



 

 

 

5. Nivel de conciencia 

� Estoy activo y enérgico la mayor 
parte del día 

� Me encuentro casando, pero activo 
� Me encuentro cansado y apático 
� Suelo tener sueño durante gran parte 

del día 
� Suelo tener mucho sueño la mayor 

parte del día 
� _________________________ 

 

 

 

6. Presencia de dificultad respiratoria al 
tumbarse. 

 

� Puedo dormir tumbado totalmente 
en la cama sin sensación de ahogo o 
asfixia 

� A veces noto un poco de sensación 
de falta de aire al acostarme que 
mejora con la postura. 

� Normalmente necesito colocar una 
almohada o cojín bajo la cabeza para 
poder dormir sin sentir que me falta 
el aire. 

� Utilizo al menos dos almohadas bajo 
mi cabeza para poder dormir sin 
sensación de falta de aire 

� Suelo dormir sentado para evitar la 
sensación de falta de aire 

� _________________________ 

 

 

7. Dispositivos respiratorios 

� No necesito ningún dispositivo que 
me ayude a respirar mejor 

� Alguna vez he precisado de forma 
esporádica el uso de mascarilla de 
oxígeno 

� Alguna vez he utilizado BIPAP 
(mascarilla de alta presión) 

� Por las noches suelo usar BIPAP para 
dormir 

� Uso mascarilla BIPAP continuo día y 
noche 

� Necesito soporte sin oxígeno 
� _________________________ 

 

8. Cambios en el patrón del sueño habitual: 
dificultad para conciliar el sueño, 

interrupciones del sueño, sueño no 
reparador, duerme durante el día, desvelo 

prolongado, presenta pesadillas 

� Consigo dormirme pronto y descanso 
sin apenas despertarme 

� Cuando mi sueño se ve interrumpido 
durante la noche, suele deberse a 
pesadillas. O necesidad de orinar 

� Me despierto varias veces en la 
noche 

� Me cuesta trabajo conciliar el sueño 
� Si me desvelo me resulta muy 

complicado volver a dormir 
� _________________________ 

 

 







__________________________________________________________________________ 
Rev. Evidentia 2020, v17: e12841 

1 

 

EVIDENTIA 
REVISTA DE ENFERMERÍA BASADA EN LA EVIDENCIA  

CIBERINDEX                                                                                                                                                    CANTARIDA 
  

Evidentia, 2020; v17: e12841 
http://ciberindex.com/p/ev/e12841 
ISSN 1697-638X 
© Fundación Index, 2020 

Indexación: CUIDEN, HEMEROTECA CANTARIDA, CUIDEN CITACION REVISIÓN 
 

Recibido: 10.05.2020 
Aceptado: 25.06.2020 

 
¿Existen cuestionarios de enfermería para predecir el deterioro  

neurológico en la Esclerosis Lateral Amiotrófica? 
 

Sara Bermudo Fuenmayor,1 Rosalía Cara Rodríguez,2 Pedro Jesús Serrano Castro,3 Pablo  
Quiroga Subirana,1 Serafín López Palmero,1 Tesifón Parrón Carreño1 

1 Universidad de Almería (Almería, España). 2Universidad de Murcia (Murcia, España). 3Universidad de Málaga (Má-
laga, España) 

 
Correspondencia: Sarafuenmayor01@hotmail.com (Sara Bermudo Fuenmayor) 

 
Resumen 
Objetivo principal: identificar la existencia de escalas de medición validadas que nos ayuden a predecir la existencia de deterioro neurológico 
del origen respiratorio y digestivo. Metodología: se realizó una revisión bibliográfica en diciembre de 2019 en las principales bases de datos. 
Resultados principales: se incluyeron artículos que describen instrumentos para la detección precoz del deterioro neurológico y la calidad de 
vida en pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrófica. Se incluyeron 15 artículos que nos brindaron información sobre los ocho cuestionarios 
más importantes disponibles y validados para evaluar la progresión de la esclerosis lateral amiotrófica (EuroQoL, SF-12, SPB, ALSFR, ALS-
FRS-R, NPS, DMN, ALSAQ40). Conclusión principal: a pesar del trabajo constante para mejorar la calidad de vida y la dignidad de los pacien-
tes y sus familias, actualmente no existe un cuestionario validado que prediga la existencia de deterioro neurológico respiratorio y digestivo. 
Palabras clave: Esclerosis lateral amiotrófica. Cuestionarios. Digestivo. Respiratorio. Neurológico. 
 
Are there nursing questionnaires for neurological deterioration in Amyotrophic Lateral Sclerosis? 
 
Abstract  
Objective: to identify the existence of validated measurement scales that help us predict the existence of neurological damage of the respiratory 
and digestive origin. Methods: a bibliographic review was carried out in December 2019 in the main databases. Results: articles are included 
that describe instruments for the early detection of neurological change and quality of life in patients with Amyotrophic Lateral Sclerosis. 15 
articles are included that provide us with information on the eight most important and validated questionnaires to assess the progression of 
amyotrophic lateral sclerosis (EuroQoL, SF-12, SPB, ALSFR, ALSFRS-R, NPS, DMN, ALSAQ40). Conclusions: Despite the constant work to 
improve the quality of life and dignity of patients and their families, there is currently no validated questionnaire that predicts the existence of 
respiratory and digestive neurological risk. 
Key-words:  Amyotrophic lateral sclerosis. Questionnaires. Digestive. Respiratory. Neurological. 
 

 

Introducción 

 

Con el código Orpha 803, la Esclerosis Lateral Amiotró-

fica (ELA) es definida por el Instituto de la salud Carlos III 

como una “enfermedad neurodegenerativa caracterizada por 

una parálisis muscular progresiva que refleja una degenera-

ción de las neuronas motoras en el córtex motor primario, 

tracto corticoespinal, tronco encefálico y médula espinal".1 

Si nos remontamos en el tiempo al inicio de la historia de 

esta enfermedad en 1848, podríamos afirmar que fue Fra-

nçois Amilçar Aran el primero en hablar de ella, publicando 

la descripción de una patología “aún no descrita” que se 

caracterizaba por una “atrofia muscular progresiva”. Sin 

embargo, la primera descripción de una forma bulbar de la 

esclerosis lateral amiotrófica (ELA) la debemos a Charles 

Bell y a su trabajo sobre las funciones sensitivas y motoras 

como dos sistemas independientes, al describir en su estudio 

el caso de una mujer que queda cuadripléjica, pero sin sufrir 

afectación de la sensibilidad, ni de la memoria, ni otras 

funciones intelectuales. Esta afirmación confirmó dicha 

alteración neuromuscular en la autopsia.2 

Si el primero en acercarse a lo que sería la ELA fue Fra-

nçois Aran, Jean-Martin Charcot sería el primero en descri-

birlo como tal entre 1865 y 1874, como el resultado de una 

progresiva degeneración de las neuronas motoras, de origen 

idiopático, que generaba debilidad atrofia muscular genera-

lizada, progresiva y rápida, que frecuentemente acababa en 

la muerte. A este primer cuadro patológico lo identificó 

como "Esclerosis Lateral Primaria". En 1869, publicó con 

Joffroy dos casos que denominó "Esclerosis Lateral Amio-

trófica" especificando sus manifestaciones, tal como la co-

nocemos hoy.2,3 

Según varios estudios, actualmente la ELA tiene una in-

cidencia anual torno al 1 / 50,000 habitantes, con una preva-
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lencia media de 1 / 20,000. La edad media de aparición se 

sitúa en alrededor de los 60 años, y aunque la relación hom-

bre / mujer era anteriormente más alta, la tendencia es a 

igualarse, encontrándose aún con un ligero predominio mas-

culino (1.3: 1).1 

Desde el diagnóstico de ELA, la duración promedio de la 

enfermedad varía de dos a 5 años, siendo la insuficiencia 

respiratoria la principal causa de muerte en estos pacientes. 

Sin embargo, los cambios introducidos en la atención médi-

ca en los últimos años han mejorado significativamente la 

supervivencia.1,3-4 

Normalmente, el paciente no suele tener capacidad ni de 

adaptación ni de mejora; por lo tanto, es muy importante 

cuidar no solo al paciente sino también a su familia, quienes 

serán los principales proveedores de atención informal, 

considerándolos una sola unidad de trabajo, con el fin de 

ayudarlo a vivir hasta el final de su vida. Es por eso que, 

como profesionales de enfermería, no debemos pasar desa-

percibida la salud del cuidador. Para que una persona pueda 

brindar cuidados de calidad, debe comenzar por cuidarse a sí 

misma. Si el cuidador no es tenido en cuenta, la atención 

brindada al paciente será de peor calidad. Con bastante fre-

cuencia, los cuidadores principales suelen verse como un 

anexo del receptor de cuidados, el paciente, mientras que 

deberían atenderse desde la perspectiva de que tienen una 

percepción y necesidades diferentes a las del paciente, por lo 

que nunca debemos olvidar su salud. Por lo tanto, con nues-

tra intervención dentro del equipo interdisciplinar, asegura-

mos una mejora en la atención que el cuidador informal 

proporciona, aumentando la seguridad del paciente y, por lo 

tanto, la calidad de vida de ambos, mejorando así la comuni-

cación e información entre ellos y la satisfacción familiar 

dado que el cuidador o cuidadora no alcanzaría la saturación 

excesiva. Además del impacto emocional que todo el proce-

so de la enfermedad supone para ambos, implica, en la ma-

yoría de los casos, un cambio en el estilo de vida habitual, 

tanto ámbito laboral como económico (cuidados específica, 

tratamiento costoso, transporte), afectando en gran medida a 

la calidad de vida familiar.5-8 

En los últimos años, existen ensayos clínicos aleatoriza-

dos controlados que han demostrado que la ventilación me-

cánica a largo plazo mejora la supervivencia y la calidad de 

vida en estos pacientes. A medida que la enfermedad pro-

gresa, aparecen síntomas tales como dificultad para eliminar 

las secreciones respiratorias, disnea al esfuerzo, alteración 

del patrón del sueño, fatiga, despertares nocturnos, irritabili-

dad, somnolencia diurna, dificultad para concentrarse y 

deterioro cognitivo que alteran la calidad de vida y, aunque 

tenemos pruebas que analizan la función pulmonar tales 

como la capacidad vital, oximetría, gasometría arterial, poli-

somnografía, capacidad pulmonar total y capacidad inspira-

toria, capacidad vital acostado, flujo inspiratorio, que pue-

den indicar signos de mal pronóstico para la introducción de 

traqueotomía, necesidad de ventilación no invasiva, o el uso 

de ventilación mecánica, carecemos de herramientas como 

escalas o cuestionarios que nos permitan predecir este dete-

rioro neurológico respiratorio y digestivo de forma no inva-

sivo.9 

El objetivo de nuestro estudio fue identificar la existen-

cia de escalas de medición validadas que nos ayuden a pre-

decir la existencia de deterioro neurológico respiratorio y 

digestivo con el fin de poder intervenir en una etapa tempra-

na para poder mejorar la calidad de vida de estos pacientes. 

 

Metodología  

 
Se realizó una búsqueda bibliográfica que finalizó el 14 

de diciembre de 2019 en las bases de datos internacionales 

Pubmed, CINHAL, Cochrane y el CUIDEN nacional. Los 

términos DECS para la búsqueda bibliográfica fueron los 

que se muestran en la Tabla 1.   

La estrategia de búsqueda utilizada fue la que se muestra 

en la Tabla 2. 

Después de leer los resúmenes, se incluyeron aquellos 

artículos que abordaban todos los puntos marcados en nues-

tro objetivo, seleccionando 24 artículos publicados entre los 

años 2000 y 2019, de los cuales solo 15 se incluyeron en 

nuestra revisión ya que estaban completamente en línea con 

el contenido de nuestro buscar (ver tabla 3). La Tabla 4 

recoge en un diagrama de flujo la información de la metodo-

logía a través de las diferentes fases de la revisión sistemáti-

ca. 

 
Tabla 1. Términos de búsqueda DECS 

 

Español Inglés 

Encuestas y Cuestionarios Surveys and Questionnaires 

Cuestionario de Salud del Paciente Patient Health Questionnaire 

Esclerosis Amiotrófica Lateral Amyotrophic Lateral Sclerosis 

Técnicas de Diagnóstico Neurológico Neurological Diagnostic Techniques 

Examen Neurológico Neurologic Examination 

Técnicas de Diagnóstico del Sistema Respiratorio Diagnostic Techniques, Respiratory System 

Sistema Respiratorio Respiratory System 

Insuficiencia Respiratoria Respiratory Insufficiency 

Técnicas de Diagnóstico del Sistema Digestivo Digestive System Diagnostic Techniques 

Sistema Digestivo Digestive System 

Anomalías del Sistema Digestivo Digestive System Abnormalities 
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Tabla 2. Estrategia de búsqueda 

 
Base de Datos Estrategia  Filtros  

Pubmed 

(((Amyotrophic Lateral Sclerosis) AND Questionnaires) AND Respiratory System) AND Digestive System 

8   

((((amyotrophic lateral sclerosis) AND questionnaires) AND ((respiratory system) OR (digestive system))) 
47 

10 year, 
free full 

text 

11: 3 

CUIDEN ("ALS")AND("questionnaires") 

354 

0 0 

 ("ALS")AND(("questionnaires")AND(("RESPI")OR("DIGES"))) 

10 

0 0 

Cinhal (amyotrophic lateral sclerosis) AND questionnaires 

194 

2000-2019, 

full text 

40: 15 

Cochrane "amyotrophic lateral sclerosis" in Title Abstract Keyword AND "questionnaire"  

60 

2000-

2019 

60:8 

 

 

 

 

 
Tabla 3. Estudios incluidos en la revisión sistemática. Tipo de estudio y nivel de evidencia 

 

Autores Año Tipo de estudio Nivel de Evidencia Inclusión 

Johnson et al 2017 Artículo Original 2 SI 

Felgoise et al 2018 Artículo Original 2 SI 

Geng et al 2016 Artículo Original 2 SI 

Vitacca et al 2013 Artículo Original 2 SI 

Rutkove 2015 Revisión Bibliográfica 3 SI 

Molina et al 2013 Artículo Original 2 NO 

Hwang et al 2016 Artículo Original 2 NO 

Callagher et al 2009 Artículo Original 2 NO 

Grehl et al 2010 Artículo Original 2 SI 

Correia et al 2014 Artículo Original 2 NO 

Siciliano et al 2019 Artículo Original 2 SI 

Moore et al 2018 Artículo Original 2 SI 

Martínez-Campo et al 2017 Revisión Bibliográfica 3 SI 

Santos et al 2016 Artículo Original 2 NO 

Ciotti et al 2018 Artículo Original 2 SI 

Creemers et al 2017 Revisión Bibliográfica 3 NO 

Lavernhe et al 2017 Revisión Bibliográfica 3 NO 

Malik et al 2014 Estudio de Casos 5 NO 

McGeachan et al 2016 Revisión Bibliográfica 3 NO 

Montes et al 2006 Artículo Original 2 SI 

Jenkinson et al 2000 Artículo Original 2 SI 

Neudert et al 2001 Artículo Original 2 SI 

Ortiz Corredor et al 2011 Artículo Original 2 SI 

Rooney et al 2016 Revisión Bibliográfica 3 SI 
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Tabla 4. Diagrama de flujo de información a través de las diferentes fases de la revisión sistemática 

 
Resultados 

 

Debido a su rápida evolución, y la insuficiencia respira-

toria como la causa más común de muerte dentro de los 

primeros 3 años desde el diagnóstico, el enfoque principal 

de la atención está en los cuidados paliativos para el pacien-

te con ELA, con el objetivo de mejorar la calidad de vida 

tanto del paciente como de su familia, debido al gran impac-

to psicológico que esto conlleva para ambos, adquiriendo 

mayor importancia el abordaje de la mejora de la calidad de 

vida de los pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrófica. Sin 

embargo, el concepto de calidad de vida es multifactorial y, 

por lo tanto, difícil de definir.10-11 

Existe un estudio que analizaba como el padecer una en-

fermedad neurológica degenerativa afectaba a la calidad de 

vida, a través de una encuesta, concluyendo que empeoraba 

considerablemente respecto a la población general y desta-

cando la falta de apoyo y dificultad de acceso a los servicios 

que estos pacientes manifestaban.11 

Otro estudio analizó también la calidad de vida, en esta 

ocasión, desde un centro de rehabilitación. La escala usada 

fue genérica y no específica de la enfermedad de motoneu-

ronas, resultando en un aumento de calidad de vida en aque-

llos pacientes que acuden más veces a rehabilitación, sin 

existir acuerdo en el motivo de dicho aumento.12 

Existe otro estudio en el que identificaron la falta de 

consideración del dominio cognitivo-emocional de estos 

pacientes, comenzando a abordarlo con su estudio. Para ello 

usaron las escalas Hoehn and Yahr del Parkinson, The Sch-

wab and England (S & E) Activities of Daily Living (ADL) 

Scale, y Unified Parkinson’s Disease Rating Scale, evaluán-

dose también la depresión, con gran impacto en la calidad de 
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vida y deterioro físico. Este estudio determinó que no solo 

debe mejorarse las deficiencias motoras para mejorar la 

calidad de vida en estos y pacientes y que esta mejora cuan-

do se reconoce y se trata.11-12 

Otros autores evaluaron la calidad de vida en pacientes 

con ELA utilizando el cuestionario McGil para la calidad de 

vida, el cuestionario sickness Impact Profile ALS–19, y el 

índice Idlar de religiosidad (mide la alta correlación entre el 

apoyo interno y externo y calidad de vida), concluyendo en 

la necesidad de ir más allá de lo físico para evaluar la cali-

dad de vida de los pacientes, y destacando la gran importan-

cia del apoyo externo.11 

Otro estudio nos habla de los instrumentos disponibles 

para valorar la calidad de vida en estos pacientes. La escala 

ALSSQOL y su versión corta ALSSQOL-R miden la cali-

dad de vida global con 6 subescalas (emoción negativa, 

interacción con las personas y el medio ambiente, intimidad, 

religiosidad, síntomas físicos y función bulbar, así como una 

puntuación promedia de calidad de vida total), y se miden 

con una escala tipo Likert del 0-10 (0 menos deseable y 10 

es lo más deseable). En dicho estudio se manifiestan dificul-

tades de pasar los cuestionarios en su versión larga, por la 

aparición de fatiga y por el poco tiempo por parte del profe-

sional que realizaban los cuestionarios. En cuanto a la ver-

sión corta, presentó una mejor acogida, manteniendo el 

objetivo de ser un instrumento de calidad de vida válido y 

específico de la ELA y potenciando las áreas que los pacien-

tes indicaron como más importantes para la mejora de la 

calidad de vida, como la planificación de intervenciones de 

los profesionales con el paciente y la atención integral del 

equipo multidisciplinar.13 

Con el avance de la enfermedad, los pacientes con ELA 

se debilitan, experimentando dolor y ansiedad ante el dete-

rioro de los síntomas. La meta para los profesionales sanita-

rios y cuidadores es frenar esta progresión y hacer que su 

impacto sea menos significativo, que deben saber que una 

progresión de la enfermedad, puede afectar de forma signifi-

cativa en la resignación de estos pacientes y familiares. Es 

entonces cuando se debe ofrecer todo lo posible para pro-

porcionar el apoyo psicológico apropiado preservando la 

dignidad del paciente en todo momento.12,14 

Además, esta progresión de la enfermedad supone el 

aumento de la responsabilidad del cuidador al que además 

de las demandas físicas, se les suelen atribuir la toma de 

decisiones importantes, que sumando el apoyo físico y emo-

cional diario, puede llevarlos a depresión, que a su vez dis-

minuye su calidad de vida Algunos autores consideran la 

sobrecarga del cuidador como la aparición de sentimientos 

de carga (autopercibida) que se postulan como una construc-

ción multidimensional, que surge de los sentimientos de 

dependencia y frustración en el receptor de los cuidados, 

llevándole a sentirse culpable y responsable de la carga del 

cuidador, manifestándose como cuadros de tensión y ansie-

dad y afectando a las relaciones personales y su calidad de 

vida. Es por ello que cobra importancia valorar la calidad de 

vida como un núcleo familiar que incluye tanto al paciente 

con ELA como a su cuidador, evaluando la relación entre 

ambos. Hoy en día no existe ningún cuestionario que valore 

de forma específica estos parámetros. Test como SIP/ALS–

19 and the ALS Assessment Questionnaire están centrados 

en el paciente. Se necesita un instrumento que valore la 

calidad de vida como núcleo.9,11,12 

Existe otro estudio de 30 parejas paciente-cuidador, que 

usa el cuestionario Short Form Health Survey Questionanai-

re (SF-12), la versión abreviada del SF-36, con 12 preguntas 

para medir la salud funcional y el bienestar del encuestado, 

con 8 dominios: salud general, funcionamiento psíquico, rol 

físico, dolor corporal, dominios mentales, vitalidad, funcio-

namiento social y salud emocional y mental. Se pasaron 2 

veces, uno para evaluar su calidad de vida, y otra para eva-

luar la perspectiva de los cuidadores; y en el caso de los 

cuidadores también, una para su propia perspectiva y otra 

para la del paciente. Tras el análisis de los resultados obte-

nidos en dicho estudio, se destacó la importancia de que los 

profesionales sanitarios enfaticen en la comunicación entre 

el paciente y sus cuidadores, de cara al bienestar emocional, 

incluyendo la espiritualidad, bienestar social y mental.11 

Otros autores realizaron un estudio en el que identifica-

ron un aumento de la carga de los cuidadores de pacientes 

con ELA utilizando la Escala de Sobrecarga Autopercibida) 

(SPB) y, por tanto, la calidad de vida percibida en los pa-

cientes con ELA disminuyó. Esta sobrecarga tenía tendencia 

a ser mayor ante pacientes de sexo femenino, con más cono-

cimientos de la enfermedad y problemas respiratorios graves 

y en el lado del cuidador, la disfunción motriz severa y el 

aumento del coste del cuidado, eran los factores que aumen-

tan la carga. Otros estudios indicaron que la pérdida de peso, 

disfagia orofaríngea y el dolor son otros síntomas que tuvie-

ron un impacto negativo en la calidad de vida de los pacien-

tes con ELA.12 

Otra de las escalas disponibles fue la ALSFR, diseñada 

como un sistema de puntuación de la capacidad funcional de 

los pacientes con ELA. Consta de 10 preguntas, calificadas 

en una escala de 0 a 4, en todos los diferentes dominios que 

podrían verse afectados por la enfermedad, incluida la fun-

ción bulbar respiratoria y la función de las extremidades 

superiores e inferiores. El original fue reemplazado unos 

años más tarde por ALSFRS-R cuando se reconoció que era 

necesario medir el deterioro respiratorio. La nueva escala 

consta de 12 preguntas que suman 48 puntos y valora el 

movimiento, especialmente de las extremidades superiores, 

como escritura, alimentación, vestimenta (motricidad fina), 

habla, deglución, salivación (función bulbar), girar, vestirse, 

caminar, trepar (motricidad gruesa) y disnea, ortopnea, insu-

ficiencia respiratoria (función respiratoria).12,15 

Existe otro estudio en que usaron la escala ALSFRS- R 

para evaluar la gravedad de la ELA funcional. La conclusión 

de este estudio concluyó que es una herramienta fiable, 

aunque el resultado es todo un reto para neurólogos y en-

fermeras de todo el mundo al tener que decidir cuándo y 

cómo dar un diagnóstico de ELA a los pacientes. Sin em-

bargo, este cuestionario tiene una serie de limitaciones, por 

ejemplo, que no es sensible a la progresión de la enferme-

dad, y se puede ver afectado por las emociones al tratarse de 

un test subjetivo, así como por el grado de apoyo social y la 

presencia de depresión.12,15 

Además, la escala de calificación funcional de ELA revi-

sada (ALSFRSR), predice la progresión de la enfermedad en 

cuanto a la afectación neurológica, así como el tiempo de 

supervivencia de estos pacientes. Varios estudios han de-

mostrado que esta escala puede ser administrada por un 

evaluador, o bien autoadministrada, con la misma fiabilidad. 
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Esta escala ha sido usada en ensayos clínicos de ELA como 

medida de resultado secundaria y primaria, por lo que tanto 

neurólogos, como pacientes con ELA podrían beneficiarse 

de la capacidad de monitorizar la progresión de la enferme-

dad de estos pacientes desde su casa mediante el cuestiona-

rio autoadministrado, resultando este cuestionario beneficio-

so tanto para la investigación como para la práctica clínica 

en la ELA. El estudio demuestra a su vez que la versión 

autoadministrada es mejor valorada que cuando es el profe-

sional sanitario quien la administra.16 

Para la clasificación funcional de los pacientes con ELA, 

este sistema, es fácil y rápido de aplicar y estratifica bien los 

grupos de gravedad en cuanto al pronóstico. De esta manera, 

un estudio consiguió discriminar a raíz del uso del ALS-

FRSR cinco patrones de progresión de la enfermedad, en 

función al estado de deterioro funcional y el tiempo de evo-

lución.17 

En ausencia de un biomarcador establecido que nos per-

mita medir la progresión de la enfermedad, la disminución 

del valor obtenido en la escala ALSFRS-R se ha convertido 

en la medida de progresión más utilizada por los clínicos en 

investigación.18 

Otro estudio demostró que los pacientes con ELA pre-

sentaban una correlación entre el aumento de la dependencia 

física y la aparición de depresión, así como entre el deterioro 

del habla y la ansiedad.  La progresión inevitable de ELA 

tiende a reflejarse en una disminución de la calidad de vida.  

En dicho estudio, se demuestra que, ante un deterioro de la 

función física, empeora la calidad de vida y la dignidad 

respectivamente, en comparación con los controles sanos. 

Este deterioro a su vez, no parecía estar asociado con facto-

res como el inicio de la enfermedad, edad de inicio o sexo. 

La introducción de ayudas técnicas como la ventilación no 

invasiva BPAP o la colocación de una PEG tuvieron una 

asociación significativa y negativa con la calidad de vida de 

pacientes con ELA.14 

A raíz del anterior y para concluir, identificamos uno de 

los cuestionarios estandarizados más importantes y comple-

tos utilizados en España para medir el bienestar subjetivo de 

los pacientes con ELA, así como la progresión de la enfer-

medad. Se trata del cuestionario de evaluación ELA (AL-

SAQ40), la adaptación española del ALSFR-R y que cuenta 

con 5 dominios (movilidad física, actividades de la vida 

diaria e independencia, comer y bebida, comunicación y 

reacciones emocionales). La puntuación máxima es de 200 

puntos, y a mayor puntuación menor calidad de vida.14-19 

 

 

Discusión 

 

Hoy en día, la predicción de deterioro neuromuscular en 

la ELA es muy difícil, produciéndose cambios en el deterio-

ro neurológico mes a mes, o incluso cada semana debido a 

su rápida evolución. A pesar de la pluriafectación orgánica, 

y de las múltiples pruebas que podrían aplicarse para identi-

ficar signos de deterioro, el diagnóstico precoz continúa 

resultando todo un desafío, resultando en ocasiones un pro-

blema, el hecho de elegir qué pruebas utilizar, de hecho, dos 

personas con la misma enfermedad, pueden tener una pre-

sentación y evolución diferentes (una persona con afectación 

bulbar, tendrá una evolución diferente a la de alguien con 

debilidad predominante de extremidades inferiores). A todo 

esto, hay que añadir que algunos pacientes no sobreviven 

más de un año desde el diagnóstico.15 

Además, debido a su mal pronóstico y al impacto psico-

social asociado a éste, la ELA es una enfermedad neurode-

generativa que claramente afecta calidad de vida y dignidad 

del paciente y su familia, existiendo una estrecha relación 

entre el deterioro clínico y un empeoramiento en la calidad 

de vida, pasando a ser un objetivo importante en el manejo 

de ELA dentro del equipo multidisciplinar.14 

En cada etapa de la enfermedad hay problemas funciona-

les específicos que conducen progresivamente a una disca-

pacidad severa, que generalmente deja un buen nivel de 

función cognitiva. La limitación de las capacidades es gra-

dual y se vuelve dependiente de factores ambientales, como 

los cuidadores y la tecnología, que influyen a su vez en su 

calidad de vida.20 

Como hemos visto no existe ningún cuestionario que va-

lore de forma específica la calidad de vida del paciente con-

siderándolo como una unidad familiar.11 

 

Conclusiones  

 

Dicho esto, cabe concluir que, a pesar del trabajo cons-

tante por mejorar la calidad de vida y dignidad de los pa-

cientes y su familia, en la actualidad no contamos con una 

herramienta validada que prediga la existencia de deterioro 

neurológico respiratorio y digestivo, un test que sería de 

gran utilidad para la intervención precoz ante la aparición de 

dicho deterioro, mejorando la calidad de vida y dignidad de 

estos pacientes y su familia, principal punto de abordaje de 

esta enfermedad. 
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Abstract
Objective:  To  determine  if  there  is  a  relationship  between  environmental  exposure  to  pesti-
cides and  the  prevalence  of  Amyotrophic  Lateral  Sclerosis  (ALS)  in  Andalusia.
Method:  We  carried  out  a  case—control  study  using  the  logistic  regression  method  to  verify
the relationship  between  the  prevalence  of  ALS  in  the  area  exposed  to  pesticides  versus  the
unexposed area,  through  the  Odds  Ratio  statistical  test.
Results:  The  study  population  consisted  of  519  individuals  diagnosed  with  ALS  between  January
2016 and  December  2018  according  to  the  CMBD  (Minimum  Basic  Data  Set)  as  cases.  In  the
control group,  we  have  8,384,083  individuals  obtained  from  data  from  the  National  Institute  of
Statistics (INE).  The  Odds  Ratio  (OR)  was  used  as  a  measure  of  association  between  cases  and
controls, obtaining  an  OR  between  0.76  and  1.08  for  the  confidence  interval  of  the  CI  (95%).
Conclusions:  Despite  the  existence  of  various  studies  that  suggest  a  possible  association
between  environmental  exposure  to  pesticides  and  the  risk  of  Amyotrophic  Lateral  Sclerosis,

our analysis  of  the  Andalusian  population  did  not  find  significant  evidence  of  this  association.
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Exposición  ambiental  a  pesticidas  y  esclerosis  lateral  amiotrófica  en  el  sur  de  España

Resumen
Objetivo:  Analizar  si  existe  una  relación  entre  la  exposición  ambiental  a  pesticidas  y  la  preva-
lencia de  esclerosis  lateral  amiotrófica  (ELA)  en  Andalucía.
Métodos:  Realizamos  un  estudio  de  casos  y  controles  con  regresión  logística  para  esclarecer  la
relación entre  la  prevalencia  de  ELA  en  el  área  expuesta  a  pesticidas  vs.  el  área  sin  exposición,
mediante  el  cálculo  de  razón  de  probabilidades  (odds  ratio  [OR]).
Resultados:  Incluimos  un  grupo  de  casos,  con  519  individuos  diagnosticados  de  ELA  entre  enero
de 2016  y  diciembre  de  2018,  obtenidos  del  conjunto  mínimo  básico  de  datos,  y  un  grupo  control
con 8.384.083  individuos  obtenidos  de  la  base  de  datos  del  Instituto  Nacional  de  Estadística.
Se utilizó  la  OR  para  medir  la  asociación  entre  casos  y  controles,  con  un  intervalo  de  confianza
del 95%  de  0,76-1,08.
Conclusiones:  A  pesar  de  que  varios  estudios  sugieren  una  posible  asociación  entre  la  exposi-
ción ambiental  a  pesticidas  y  un  aumento  en  el  riesgo  de  ELA,  nuestro  estudio  sobre  la  población
andaluza  no  halló  datos  significativos  en  favor  de  dicha  hipótesis.
© 2021  Sociedad  Española  de  Neuroloǵıa.  Publicado  por  Elsevier  España,  S.L.U.  Este  es  un
art́ıculo Open  Access  bajo  la  licencia  CC  BY-NC-ND  (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).
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myotrophic  Lateral  Sclerosis  (ALS)  is  a  degenerative  dis-
ase  of  unknown  origin  that  affects  motor  neurons  and  is
apidly  and  fatally  evolving.1

The  estimate  of  ALS  patients  in  Spain  according  to  the
panish  Neurology  Society  is  3  new  cases  of  ALS  per  day,
hich  supposes  an  annual  incidence  of  1/100,000  inhabi-

ants  and  a  prevalence  of  3.5/100,000.  The  global  incidence
s  1.5—2.7  new  cases/100,000  inhabitants  per  year.  At  this
ime,  ALS  figures  in  Spain  affect  more  than  3000  people,  with

 prevalence  ranging  from  2  to  5  cases  per  100,000  inhab-
tants.  The  frequency  of  appearance  is  slightly  higher  in
he  male  gender  (ratio:  1.3—1.5:  1),  with  an  incidence  that
ncreases  from  the  age  of  40  and  peaks  at  70—75  years,  to
ecrease  until  equalizing  as  the  age  of  diagnosis  increases.
he  death  of  these  patients  usually  occurs  2  to  4  years  after
he  start,  although  it  can  vary  from  months  to  decades,
enerally  as  a  consequence  of  respiratory  failure.2

The  etiology  of  ALS  is  still,  to  a  large  extent,  of  unknown
rigin;  however,  there  are  studies  that  point  to  genetic
nd/or  environmental  factors  as  predisposing  factors  for
heir  development  and  appearance.  Other  factors  identified
s  possible  predisposing  factors  for  the  appearance  of  ALS
an  be  environmental  toxins,  tobacco,  brain  injuries,  etc.
owever,  it  should  be  noted  that  to  date,  neither  genet-

cs  nor  environmental  factors  individually  have  been  able  to
emonstrate  sufficient  evidence  of  their  involvement  in  the
evelopment  of  ALS.3,4

A  study  by  Feng-Chiao  et  al.,  in  which  156  cases  and
28  controls  participated,  determined  that  there  was  a
tatistically  significant  association  between  exposure  to  pes-
icides  and  the  presence  of  ALS  (odds  ratio  of  5.09  95%  CI,

5
.85—13.99;  p  =  .002).
A  meta-analysis  by  Casanova  et  al.  in  2016,  it  was  con-

luded  that  there  seems  to  be  a  causal  relationship  between
xposure  to  pesticides  and  the  development  of  ALS  (Odd

H
a
w

2

atio  of  1.42  95%  CI,  1.09—1.86;  p  =  0.001),  although  this
ould  be  also  related  to  other  factors.6

Another  study  by  Povedano  et  al.,  carried  out  in  Cat-
lonia,  points  out  an  association  between  environmental
xposure  to  pesticides  and  the  appearance  of  Amyotrophic
ateral  Sclerosis.7

reas  of  Andalusia  exposed  to  pesticides

he  coastline  of  Eastern  Andalusia  concentrates  the  main
rotected  horticultural  production  area  of  the  Andalusian
utonomous  community.  Since  2001,  the  Junta  de  Andalucía
as  been  mapping  greenhouses  on  the  Eastern  Andalusian
oast  (regions  of  Campo  de  Dalías,  Campo  de  Níjar  and  Bajo
ndarax  and  Bajo  Almanzora  in  Almería,  La  Costa  in  Granada
nd  Vélez-Málaga  in  Málaga).  Although  most  of  the  green-
ouse  surface  in  the  provinces  of  Almería,  Granada,  and
álaga  is  found  in  the  five  regions  studied  since  2001  (96%
ccording  to  SigPac),  in  2017  it  was  decided  to  extend  the
tudy  to  other  regions  where  it  was  detected  the  presence
f  greenhouses.  Specifically,  the  study  is  extended  to  the
lto  Andarax,  Campo  Tabernas,  and  Río  Nacimiento  regions

n  Almería,  Alhama,  Las  Alpujarras,  and  Baza  in  Granada
nd  Centro-Sur  or  Guadalhorce  in  Malaga.  In  this  way,  since
017,  the  studied  area  would  include  more  than  99%  of  the
rotected  surface  in  the  set  of  the  three  provinces  accord-
ng  to  SigPac  data.  The  area  of  greenhouses  estimated  for
he  year  2019  in  the  regions  studied  amounted  to  35,946  has
egistered  an  increase  of  457  ha  (1.3%)  compared  to  2018.  By
rovinces,  in  Almería  32,048  ha  have  been  estimated,  434  ha
ore  than  the  last  year.  In  Granada,  3122  ha  have  been  esti-
ated,  22  ha  more  than  last  year.  In  Malaga,  776  ha  have
een  estimated,  1  ha  more  than  last  year.3
According  to  the  2019  mapping  of  crops  under  plastic  in
uelva,  the  area  mapped  as  cultivation  under  plastic  would
mount  to  16,611  ha.  It  has  been  estimated  that  14,616  ha
ould  correspond  to  the  surface  under  plastic  while  the  rest
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ould  correspond  mainly  to  corridors  of  the  exploitation  and
oads.  If  we  compare  these  estimates  with  the  results  of
he  previous  season,  an  increase  in  the  area  under  plastic  is
bserved  of  796  ha  (6%).  Since  2004,  the  area  under  plastic
n  Huelva  has  increased  by  103%  (7419  ha).  The  municipali-
ies  of  Moguer  and  Almonte  concentrate  almost  half  of  the
stimated  total  area  under  plastic  (42%).  They  are  followed
n  the  amount  of  estimated  protected  area  by  the  municipal-
ties  of  Lepe,  Lucena  del  Puerto,  and  Cartaya,  which  exceed
000  ha.  At  the  opposite  extreme,  in  Punta  Umbría  and  San
uan  del  Puerto,  they  do  not  reach  10  ha.  Gibraleón  followed
y  Lepe,  Cartaya,  and  Almonte  are  the  municipalities  with
he  greatest  increase  in  area.  Another  nine  municipalities
ncrease  their  surface  to  a  lesser  degree,  between  10  and
0  ha.  The  rest  of  the  municipalities  analyzed  maintain  their
urface  quite  stable  with  variations  that  do  not  reach  10  ha.4

As  in  the  previous  campaign,  a  small  percentage  of
he  area  estimated  as  protected  crop  corresponds  to  areas
here  the  plastic  was  not  yet  spread  on  January  12  and  has
een  detected  in  the  image  of  February  11.4

In  Cádiz,  seven  municipalities  have  been  studied:  Chip-
ona,  Sanlúcar  de  Barrameda,  Medina-Sidonia,  Conil  de  la
rontera,  Jerez  de  la  Frontera,  Arcos  de  la  Frontera  and  Rota
96%  of  the  area  of  protected  crops  in  the  province  according
o  the  census),  estimating  a  protected  area  of  888  ha  com-
ared  to  919  ha  in  2014,  3.4%  less.  Sanlúcar  de  Barrameda
nd  Chipiona  account  for  most  of  the  greenhouses  (78%).
n  all  municipalities  except  Conil  de  la  Frontera,  the  esti-
ated  protected  area  has  decreased  slightly.  In  Arcos  de  la

rontera,  traveling  macro-tunnel-type  structures  have  been
etected.  In  Seville,  seven  other  municipalities  have  been
tudied:  Los  Palacios  y  Villafranca,  Lebrija,  Las  Cabezas
e  San  Juan,  Aznalcázar,  Alcalá  de  Guadaira,  Utrera  and
l  Cuervo  de  Sevilla  (79%  of  the  area  of  protected  crops
ccording  to  census),  estimating  a  Protected  area  of  292  ha
ompared  to  261  ha  in  2014,  11.7%  more.  Los  Palacios  and
illafranca,  followed  by  Lebrija,  are  the  two  municipali-
ies  with  the  highest  presence  of  greenhouses  (72%).  The
ncrease  in  area  is  especially  concentrated  in  Los  Palacios
nd  Villafranca.  In  Aznalcázar,  traveling  macro-tunnel-type
tructures  have  been  detected.8

Pesticides  are  widely  used  throughout  the  world  due  to
heir  benefits  for  the  agriculture  sector,  improving  crop  pro-
uction,  and  in  public  health  for  the  control  of  vector-borne
iseases.  In  Spain,  the  use  of  pesticides  as  plant  protection
s  73,286  tons  in  its  latest  study  in  2018.9

Long-term  use  of  pesticides  in  areas  of  intensive  use  for
griculture  contributes  to  environmental  pollution;  there-
ore,  residential  proximity  to  pesticide-treated  farmland
an  pose  a  risk  to  human  health.10

The  purpose  of  our  study  is  to  determine,  through  a
ase—control  study,  if  there  is  a  relationship  between  envi-
onmental  exposure  to  pesticides  and  the  appearance  of  ALS
n  southern  Spain.

aterials and methods
 case—control  study  based  on  the  population  of  Andalusia
southern  Spain)  exposed  to  pesticides  in  their  work  envi-
onment  in  agriculture  was  conducted  in  order  to  evaluate
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 possible  association  between  exposure  to  these  chemicals
nd  the  prevalence  of  Sclerosis.  Amyotrophic  Lateral.

The  study  was  approved  by  the  Ethics  Committee  of  the
orrecárdenas  University  Hospital.

riteria  for  the  selection  of  study  areas  and
ategorization  of  pesticide  exposure

he  areas  studied  correspond  to  municipalities  in  Andalusia
Southern  Spain),  which  were  classified  into  two  groups  (high
ersus  low  exposure  to  the  use  of  pesticides)  according  to
he  agronomic  criteria  provided  by  the  Andalusian  Council  of
griculture,  in  particular  tons  of  pesticides  used,  and  a  land
rea  dedicated  to  intensive  agriculture  in  plastic-covered
reenhouses.11

Intensive  agriculture  areas  with  a large  number  of
ectares  (ha)  of  a greenhouse,  and  therefore  with  high  use
f  pesticides,  were  considered  high  exposure.  In  contrast,
reas  with  a  low  number  of  greenhouse  hectares  or  ded-
cated  only  to  extensive  agriculture  (and  therefore  with
ow  use  of  pesticides)  were  classified  as  low  exposure  to
esticides.  The  exhibition  included  the  entire  autonomous
ommunity  of  Andalusia,  distinguishing  in  the  provinces
f  Seville,  Huelva,  Cádiz,  Málaga,  Granada  and  Almería
etween  high  and  low  exposure,  and  Córdoba  and  Jaén  being
lassified  as  the  entire  province  of  low  exposure  accord-
ng  to  the  cartography  for  2018  due  to  its  low  number  of
reenhouse  hectares.4,8,10,11

Regarding  the  main  groups  of  phytosanitary  products  used
uring  the  study  period  according  to  the  phytosanitary  mar-
eting  survey  in  2018  were  fungicides  and  bactericides  (52%:
norganic,  carbamates  and  dithiocarbamates,  benzimazoles,
midazoles  and  triazoles,  morpholines,  microbiological  or
otanicals),  herbicides  (23%:  triazines  and  triazinones,  car-
amates  and  bicarbamates,  urea,  uracil  or  sulfonylure,
thers),  molluscicides,  growth  regulators  and  others  (16%:
rowth  regulators,  molluscicides  and  others),  insecticides
nd  acaricides  (9%:  pyrethroids,  microbiological/botanical
rigin,  others).9

tudy  population  and  Amyotrophic  Lateral  Sclerosis

or  our  population  sample,  we  selected  the  519  individu-
ls  diagnosed  with  Amyotrophic  Lateral  Sclerosis  according
o  the  Minimum  Basic  Data  Set  (CMBD)  for  the  year  2018  in
ndalusia,  which  we  later  divided  into  high  and  low  expo-
ure.

Of  the  individuals  with  ALS  diagnoses,  194  people  lived  in
igh  pesticide  use  areas  and  325  people  lived  in  low  pesticide
se  areas.  Of  those  519  patients,  269  are  men  (51.4%)  and
54  women  (48.6%).  The  average  age  is  63,  79  +  12.77,  with
ges  between  21  and  92  years  (Table  1).

We  selected  the  ‘‘cases’’  group  through  the  computer-
zed  registry  of  the  Andalusian  Public  Health  Service,  called
he  Basic  Minimum  Data  Set  (CMBD),  among  the  patients
iagnosed  with  ALS  during  the  3-year  study  period  and  in
urn  we  divided  them  among  those  who  lived  in  an  area

f  intensive  agriculture  in  greenhouses  (high  exposure)  and
hose  who  did  not  (low  exposure).  The  CMBD  is  a  registry
hat  collects  coded  clinical  data  on  patients  from  admis-
ion  to  discharge  from  a public  hospital,  with  data  on  their
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Table  1  Demographic  characteristics  of  the  case  group.

Variable  N  Percentage

Sex
Woman  254  48.6
Men 269  51.4

Age
Mean ±  SD  63,  79  +  12.77

Exposure
High  pesticide  use  areas  194
Low  pesticide  use  areas  325

Table  2  2×2  contingency  table.

Cases  Control

Exposed  194  3.335.482  3.335.676
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Not exposed  325  5.048.601  5.048.926
519 8.384.083  8.384.602

ealth  status  as  the  main  diagnosis,  as  well  as  other  sec-
ndary  diagnoses,  and  other  data  such  as  age,  sex  and  the
lace  of  residence.

The  diagnosis  of  Amyotrophic  Lateral  Sclerosis  (ALS)  was
efined  according  to  the  tenth  revision  of  the  International
lassification  of  Diseases  (ICD-10)  of  the  World  Health  Orga-
ization,  in  force  during  the  study  period.  The  codes  used
o  obtain  the  data  for  Amyotrophic  Lateral  Sclerosis  (ALS)  in
he  CMBD  according  to  the  ICD-10  were  G12.21,  in  section
10-G14.

We  select  the  ‘‘control’’  group  through  Andalusian  pop-
lation  that  lived  in  the  same  study  areas  as  the  cases,
ccording  to  the  INE  for  the  period  of  time  studied,  and  was
omposed  of  3.335.482  people  without  a  diagnosis  of  ALS  in
he  high-exposure  area  and  5.048.601  people  no  diagnosis
f  ALS  in  the  low-exposure  zone,  as  of  January  1,  2018.

tatistical  analysis

n  data  analysis,  frequencies  and  percentages  were  calcu-
ated  for  the  variables  sex  and  age  in  the  sample  obtained
rom  cases  of  Amyotrophic  Lateral  Sclerosis,  as  well  as  the
eans  and  standard  deviations  of  these  variables.  For  the

alculation  of  the  prevalence  rate,  as  well  as  the  risk  of
eveloping  Amyotrophic  Lateral  Sclerosis,  they  were  cal-
ulated  for  areas  of  high  and  low  exposure  to  pesticides
hrough  the  Odds  Ratios  (OR)  test,  with  an  interval  of  95%
onfidence  (CI).  The  level  of  statistical  significance  was
stablished  at  p  <  0.05.  The  data  were  analyzed  with  the
tatistical  program  SPSS  24.0  for  the  analysis  of  frequencies
nd  percentages,  and  Epidat  3.1  for  the  calculation  of  OR
sing  a  2×2  contingency  table  (Table  2).
esults

o  find  out  if  there  is  a  relationship  between  environmental
xposure  to  pesticides  and  the  prevalence  of  Amyotrophic
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ateral  Sclerosis  in  Andalusia,  we  analyzed  the  cases  iden-
ified  according  to  the  CMBD  in  each  of  the  municipalities
ncluded  in  the  districts  with  high  exposure  to  pesticides.

In  the  province  of  Almería,  46  cases  of  ALS  were  identified
n  total,  33  of  them,  inhabitants  of  areas  of  high  exposure
o  pesticides  and  13  inhabitants  of  areas  of  low  exposure  to
esticides.

The  province  of  Cádiz  registered  87  cases  of  ALS  in  total,
1  of  them,  inhabitants  of  areas  of  high  exposure  to  pes-
icides,  and  26  inhabitants  of  areas  of  low  exposure  to
esticides.

In  the  province  of  Granada,  40  cases  of  ALS  were  identi-
ed  in  total,  5  of  them,  inhabitants  of  areas  of  high  exposure
o  pesticides  and  35  inhabitants  of  areas  of  low  exposure  to
esticides.

In  the  province  of  Huelva,  34  cases  of  ALS  were  identified
n  total,  26  of  them,  inhabitants  of  areas  of  high  exposure
o  pesticides  and  8  inhabitants  of  areas  of  low  exposure  to
esticides.

In  the  province  of  Malaga,  88  cases  of  ALS  were  identified
n  total,  42  of  them,  inhabitants  of  areas  of  high  exposure
o  pesticides  and  46  inhabitants  of  areas  of  low  exposure  to
esticides.

In  the  province  of  Seville,  124  cases  of  ALS  were  identified
n  total,  27  of  them,  inhabitants  of  areas  of  high  exposure
o  pesticides  and  97  inhabitants  of  areas  of  low  exposure  to
esticides.

The  provinces  of  Córdoba  and  Jaén  were  included  in  their
ntirety  as  areas  of  low  exposure  to  pesticides  due  to  the  low
ercentage  of  registered  greenhouse  hectares,  identifying
7  and  33  cases  of  ALS  diagnosed,  respectively.

With  the  data  obtained  for  the  cases  according  to  the
MBD  and  taking  as  a  reference  for  the  controls,  the  pop-
lation  by  municipalities  according  to  the  INE  for  the  year
018,  the  2×2  contingency  table  that  appears  in  Table  1  was
erformed.

When  analyzing  the  data  through  the  Epidat  3.1  program
or  the  contingency  table  shown  in  Table  1,  it  was  identified
hat  the  proportion  of  cases  exposed  to  pesticides  was  37%
0.37)  while  that  of  exposed  controls  87%  (0.87)

The  Odds  Ratio  (OR)  was  used  as  a  measure  of  association
etween  cases  and  controls,  obtaining  an  OR  0.09  for  the  95%
onfidence  interval,  between  0.76  and  1.08.

iscussion

he  present  study  evaluated  whether  living  in  geographic
reas  of  intensive  agriculture  with  a  high  percentage  of
reenhouse  hectares  (>1200  ha)  and  therefore,  with  greater
nvironmental  exposure  to  pesticides  in  Andalusia  is  asso-
iated  with  a higher  prevalence  of  Amyotrophic  Lateral
clerosis.

In  recent  years,  several  studies  have  pointed  out  the
ossible  relationship  between  exposure  to  pesticides,  and
ts  implication  as  a  risk  factor  for  the  appearance  of  Amy-
trophic  Lateral  Sclerosis  (ALS).
A  study  based  on  a  systematic  review  in  2016  identified
48  articles  linking  pesticide  exposure  and  a  series  of  dis-
ases.  Of  these,  18  studies  (15  case—control  studies  and  3
ohorts)  evaluated  the  relationship  between  pesticide
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xposure  and  the  incidence  of  ALS.  Ten  of  the  15
ase—control  studies  identified  an  association  between
esticide  exposure  and  the  occurrence  of  ALS,  with  Odds
atios  (OR)  between  1.1  and  6.12

A  2014  meta-analysis  identified  19  case—control  stud-
es  and  3  cohort  studies,  which  also  found  an  association
etween  ALS  risk  and  pesticide  exposure  with  an  OR  of  1.44,
or  a  Confidence  Index  of  95%  (1.22—1.70)  However,  they
id  not  find  an  association  between  ALS  risk  and  exposure  in
ural  settings.13

Another  meta-analysis  of  8  studies  determined  that  there
s  significant  evidence  between  the  association  of  pesticide
xposure  and  the  appearance  of  ALS,  with  an  OR  between
.4  and  1.8.  However,  when  comparing  the  data  from  the
gricultural  Health  Study,  with  a  cohort  study  of  84.739  pri-
ate  workers  who  use  pesticides  and  their  spouses,  in  this
ase  an  association  was  found  only  in  the  case  of  organochlo-
ine  pesticides.14

Another  case—control  study  conducted  in  2011,  in  which
56  patients  diagnosed  with  ALS  among  the  cases  and  128
eople  without  a  diagnosis  of  ALS  in  the  controls,  eval-
ated  the  relationship  between  environmental  exposure
o  pesticides  and  the  incidence  of  ALS  cases,  yielding  a
esult  that  identifies  a  statistically  significant  association
etween  pesticide  exposure  and  the  development  of  ALS
ith  an  OR  of  5.09  for  a  95%  CI  (1.85—13.99)  and  a  p  <  0.05

p  =  0.002).15

However,  most  studies  to  date  have  focused  on  the
tudy  of  pesticide  exposure;  leaving  aside  the  role  of  non-
ork-related  exposure,  such  as  intake,  dermal  contact,  and

nhalation,  which  can  derive  from  the  application  of  pes-
icides  to  agricultural  fields,  as  well  as  their  volatilization
fter  application,  a  fact  that  depends  on  the  turn  from
pecific  pesticides  and  weather  conditions.  This  generally
ccurs  in  areas  of  agricultural  proximity.11,16

Another  study  of  290  cases  (41.3%)  and  1184  controls
43.3%)  carried  out  with  people  who  had  agricultural  crops
n  their  homes,  determined  that  there  was  no  relationship
etween  ALS  risk  and  proximity  to  agricultural  land  under
eneral  non-intensive  cultivation  (OR  0.92;  95%  CI:  0.78-
.09).17

The  present  study  did  not  find  evidence  of  a  relationship
etween  the  prevalence  of  ALS  and  exposure  to  pesticides  in
eographic  areas  of  high  exposure  in  the  autonomous  com-
unity  of  Andalusia.

onclusions

he  results  obtained  in  this  study  allow  us  to  affirm  that
here  is  no  significant  evidence  to  justify  a  relationship
etween  the  prevalence  of  ALS  and  environmental  exposure
o  pesticides  in  geographic  areas  of  high  exposure  in  the
utonomous  community  of  Andalusia.
However,  as  it  is  a  rapidly  evolving  disease  with  a  low
ncidence,  it  is  difficult  to  carry  out  adequate  follow-up  over
ime  to  obtain  significant  results,  leaving  this  line  open  for
uture  research.
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RESUMEN: 
Introducción: En los últimos meses, la irrupción del SARS-CoV-2 como pandemia mundial ha causado 
un impacto devastador en la sanidad a nivel mundial. Los sistemas sanitarios se han visto 
desbordados, y el seguimiento de aquellos pacientes que requieren un control y evaluación continuos, 
como es el caso de la Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA), se han visto afectados negativamente. 
Material y Método: Se ha llevado a cabo una búsqueda de la literatura actual para determinar el 
impacto de la pandemia de Covid-19 sobre la calidad de vida de los pacientes diagnosticados de 
Esclerosis Lateral Amiotrófica y su familia. 
Resultados: El diagnóstico, tratamiento, seguimiento y cuidados domiciliarios de estos pacientes se 
han visto modificados, adaptándolos en la medida de los posible, a la tecnología y los recursos 
disponibles para tratar de reducir al mínimo la pérdida de calidad de vida de los pacientes 
diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrófica y asegurando la atención integral. 
Conclusión: A pesar de los numerosos esfuerzo y avances en la investigación, tanto en el caso de la 
ELA como en la COVID-19, queda mucho camino por andar. 

Palabras clave: Esclerosis Lateral Amiotrófica; ELA; COVID-19; Coronavirus; SARS-COV2; Calidad de 
vida. 

ABSTRACT: 
Introduction: In recent months, the emergence of SARS-CoV-2 as a global pandemic has caused a 
devastating impact on health worldwide. Health systems have been overwhelmed, and the follow-up of 
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those patients who require continuous monitoring and evaluation, such as Amyotrophic Lateral 
Sclerosis (ALS), have been negatively affected. 
Material and method: A search of the current literature has been carried out to determine the impact of 
the Covid-19 pandemic on the quality of life of patients diagnosed with Amyotrophic Lateral Sclerosis 
and their family. 
Results:The diagnosis, treatment, follow-up and home care of these patients have been modified, 
adapting them as much as possible to the technology and available resources to try to minimize the loss 
of quality of life of patients diagnosed with Sclerosis Amyotrophic lateral and ensuring comprehensive 
care. 
Conclusion: Despite numerous efforts and advances in research, both in the case of ALS and COVID-
19, there is still a long way to go. 
 
Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis; ALS; COVID-19; Coronavirus; SARS-COV2; Quality of life. 
 

INTRODUCCIÓN 
 
La Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA), se trata de una enfermedad neuromuscular 
degenerativa de origen desconocido, de carácter progresivo. Presenta una afectación 
de las motoneuronas en la corteza cerebral, tronco encefálico y médula espinal, con 
una evolución rápida y fatal. (1–3) 

 
A medida que avanza la enfermedad, la aparición de disfagia es frecuente, 
aumentando el riesgo de aspiración, infección respiratoria, neumonía y asfixia. 
Cuando los músculos respiratorios se ven afectados, se produce una pérdida de la 
capacidad eficaz de toser y de carraspear de forma voluntaria, limitando las 
posibilidades de despejar los desechos de la faringe. Esto provoca una progresiva 
limitación ventilatoria. Finalmente, se produce una insuficiencia respiratoria global. La 
muerte suele ocurrir entre los 3-5 años desde el diagnóstico, debido a un fallo 
respiratorio. (3–7) 
 
A día de hoy, a pesar de los numerosos esfuerzos, no existe un tratamiento curativo 
para la ELA. Los cuidados paliativos y el tratamiento de los síntomas son claves para 
el abordaje de estos pacientes. (6,7) 
 
La enfermedad por coronavirus 2019 (COVID-19) es una enfermedad infecciosa 
causada por una nueva cepa de coronavirus, el síndrome respiratorio agudo severo 
coronavirus 2 (SARS-CoV-2). (8) 
 
Tras el primer informe en China, la Organización Mundial de la Salud (OMS) declaró 
el SARS-CoV-2 como pandemia mundial el 11 de marzo de 2020, con un impacto 
devastador en la práctica sanitaria de todo el mundo.  (8–11) 
 
A raíz de la irrupción del Covid-19, los sistemas sanitarios se han visto obligados a 
reorganizar sus recursos, así como los espacios disponibles para la atención 
sanitaria. La atención especializada fue adaptada para el tratamiento y atención de 
pacientes con COVID-19, cancelando toda actividad programada no urgente. Esto 
tuvo una repercusión directa en el seguimiento de aquellos pacientes que requieren 
un control y evaluación continuo, como es el caso de la Esclerosis Lateral Amiotrófica 
(ELA)(6). 
 
Además, en la COVID-19, la dificultad respiratoria es el síntoma más característico. 
Más de la mitad de los pacientes contagiados por SARS-CoV2 con disnea precisaron 
del ingreso en cuidados intensivos. El ingreso en las unidades de cuidados intensivos 



 
 

Enfermería Global                              Nº 63 Julio 2021 Página 583 

 
 

incrementa el riesgo de desarrollar una alteración neuromuscular relacionada con la 
inmovilización prolongada, la aparición de infecciones recurrentes, el requerimiento de 
ventilación mecánica o de corticoides. Por ello, si combinamos ambas enfermedades, 
ELA y COVID-19, el resultado puede ser devastador(6,8). 
 
El objetivo que nos proponemos con nuestro trabajo es el de identificar los efectos 
que la pandemia del COVID-19 ha tenido en la atención sanitaria y calidad de vida de 
los pacientes diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrófica. 

MATERIAL Y MÉTODO 
 
Se ha llevado a cabo una búsqueda de la literatura actual para determinar el impacto 
de la pandemia de Covid-19 sobre la calidad de vida de los pacientes diagnosticados 
de Esclerosis Lateral Amiotrófica y su familia. Esta búsqueda ha tenido lugar en las 
bases de datos Medline, ÍnDICEs-CSIC, Cochrane y CUIDEN entre el 1 de 
septiembre de 2020 y el 15 de noviembre de 2020. Las palabras claves empleadas en 
la búsqueda fueron ‘Amyotrophic Lateral Sclerosis’, ‘ALS’, ‘Covid-19, ‘Sars-cov-2” en 
inglés, y “Esclerosis Lateral Amiotrófica”, “ELA” en español, así como el término libre 
“coronavirus”. Los operadores empleados fueron “AND” y “OR”. Las estrategias de 
búsqueda empleadas fueron (Amyotrophic Lateral Sclerosis) AND (Covid-19); (ALS) 
AND (Covid-19); (ELA) AND (Covdi-19); (Amyotrophic Lateral Sclerosis) AND (SARS-
COV-2); (Esclerosis Lateral Amiotrófica) AND (SARS-COV-2); y (Esclerosis Lateral 
Amiotrófica) AND (Covid-19). 
 
El resultado de la búsqueda realizada concluyó con 153 artículos, de los cuáles 11 se 
incluyeron en la presente revisión. Fueron excluidos aquellos artículos duplicados, o 
los trabajos que no cumplieron con la metodología CASPe.  
 
La figura 1 recoge el diagrama de flujo de información seguido para la metodología a 
través de las diferentes fases de la revisión bibliográfica (ver figura 1). 
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Figura 1 

 

RESULTADOS 
 
La actual pandemia del coronavirus (COVID-19) ha tenido un impacto en la sanidad 
mundial, con gran repercusión en la salud a nivel físico y psicológico de la población 
en general, creando desafíos sin precedente para el abordaje de la enfermedad 
neuromuscular (3,12,13). 
 
Esta nueva situación sanitaria obligó a reorganizar los servicios de atención al público 
de todos los hospitales y centros sanitarios. Los mayores cambios y dificultades 
derivan de la necesidad de modificar el abordaje y manejo de los pacientes, al verse 
obligados a posponer visitas rutinarias de seguimiento y cancelando pruebas en el 
ámbito hospitalario. Esto ha producido un aumento de la morbimortalidad de muchos 
pacientes con enfermedades neuromusculares, entre ellos los pacientes 
diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA). Consecuentemente, esta 
situación también se tradujo en el retraso del diagnóstico de nuevas patologías(6,10,11). 
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Los resultados de una encuesta reciente de la Northeast Amyotrophic Lateral 
Sclerosis Consortium (NEALS) en Estados Unidos, evidencian la modificación que la 
COVID-19 ha ocasionado en la evaluación clínica de los pacientes con ELA, viéndose 
reducidas las consultas presenciales, e incorporando las consultas a través de 
videoconferencias como alternativa. Esta encuesta detectó dificultades de acceso al 
equipo multidisciplinar, atención domiciliaria y cuidados paliativos, así como 
dificultades para la obtención de recursos esenciales para estos pacientes como son 
las sondas de alimentación o sillas de rueda.(13) 

El diagnóstico 

Durante la pandemia, más de 3.9 mil millones de personas han estado confinados en 
su domicilio en más de 90 países, limitándose la asistencia médica a los casos de 
urgencia, con especial atención de los pacientes de riesgo, como es el caso de la 
ELA. La sobrecarga de los sistemas sanitarios, y el miedo al contagio por parte de 
estos pacientes, que ya de por si presentan un problema respiratorio de base, limitó la 
atención de estos pacientes a los casos excepcionales de urgencia (11,14). 
 
Para los pacientes diagnosticados de ELA, cuyo diagnóstico precoz es clave para 
preservar su calidad de vida, todo este retraso de seguimiento y de realización de 
pruebas diagnósticas tiene una repercusión directa en la supervivencia(10). 
 
En el contexto de la pandemia, técnicas diagnósticas claves en la valoración del 
pronóstico de la ELA, y fundamentales para la toma de decisiones como es la 
espirometría, han sido desaconsejadas por los expertos, puesto que pueden estimular 
la tos, generando aerosoles, principal vía de transmisión de la COVID-19. Esto retrasó 
la introducción de herramientas como la ventilación no invasiva, la ventilación invasiva 
o la alimentación enteral, cuya incorporación está relacionada según la evidencia 
disponible, con una mejora de la calidad de vida de estos pacientes. Además, el 
resultado de la espirometría es un criterio clave para la inclusión o exclusión en 
ensayos clínicos(13). 
 
Por otro lado, la COVID-19 presenta gran diversidad de síntomas inespecíficos, como 
cefalea, mareos, anorexia y diarrea, y síntomas neurológicos como pérdida del gusto, 
el oído y la vista; confusión o disminución del nivel de conciencia, incluso hay 
registros que identifican casos de convulsión o accidente cerebrovascular, lo que 
dificulta aún más su diagnóstico, planteando una mayor preocupación para el 
abordaje de la seguridad del paciente con ELA y su cuidador(15). 
 
En los últimos años, el desarrollo de la tecnología ha permitido a los pacientes con 
trastornos neurológicos acceder a los servicios de salud desde su domicilio, a través 
de la telemedicina estándar (con videoconferencia), la telesalud (con seguimiento 
clínico por parte del equipo multidisciplinar), el telecoaching y la teleasistencia (para 
apoyar la vida independiente), entre otras, que mejoran, además, la calidad de vida de 
estos pacientes durante la pandemia de Covid-19 (11). 
 
El diagnóstico de Esclerosis Lateral Amiotrófica requiere de una valoración y examen 
físico para poder detectar signos y síntomas de alteraciones en las motoneuronas 
inferiores. Aunque la entrevista clínica o anamnesis se puede llevar a cabo de manera 
virtual, no es posible evaluar la masa muscular, el tono muscular y la potencia 
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muscular o los reflejos tendinosos, dificultando las posibilidades de un diagnóstico 
precoz, que ya de por sí es complicado (6,16). 
 
El uso de la telemedicina, permite un seguimiento en el domicilio, la monitorización de 
la progresión de la enfermedad, la detección de signos y síntomas de forma precoz, y 
nos permite introducir recursos que mejorar la calidad de vida e independencia de 
estos pacientes, como son las prótesis de tobillo, bastón o andador para mantener la 
postura, o silla de ruedas, en casos más avanzados, cubiertos adaptados, apoyo a la 
comunicación y escritura, entre otros(15). 
 
En las etapas más avanzadas de la ELA nos encontraremos con un paciente con 
insuficiencia respiratoria, en multitud de ocasiones, en tratamiento con ventilación no 
invasiva, por lo que si a esta patología de base le sumamos la adicción de la COVID-
19, el riesgo de complicaciones es muy elevado. Por ello, es importante que el equipo 
multidisciplinar realice adaptaciones para asegurar la seguridad y el bienestar del 
paciente y su cuidador, brindando información sobre la COVID-19 que permita una 
detección precoz para prevenir posibles complicaciones(7). 

El tratamiento 

Con la restricción de las visitas de seguimiento hospitalaria, se vio afectada la 
evaluación sobre la necesidad de incorporar herramientas como es la ventilación 
asistida o la gastrostomía, que mejoran la calidad de vida de estos pacientes. Ambas 
técnicas son efectivas cuanto menor tiempo transcurra para su incorporación como 
herramienta complementaria, por ejemplo, en el caso de la gastrostomía, se considera 
una capacidad vital forzada por encima del 50% del rango normal, como principal 
indicador para su introducción. El asesoramiento precoz de los pacientes y sus 
familiares, incluso en etapas en las que no hay disfagia, es fundamental para 
fomentar una toma de decisiones informada(13). 
 
En cuanto al tratamiento, a pesar de no existir un tratamiento curativo, existen ciertos 
fármacos que frenan la progresión de la enfermedad, como el riluzol. Durante la 
pandemia, se ha detectado una reducción de la disponibilidad de muchos de estos 
tratamientos (10,16). 
 
Esta búsqueda de tratamiento curativo, se continúa llevando a cabo mediante los 
ensayos clínicos. No obstante, en el contexto de la pandemia para el ámbito de la 
investigación y el avance en el tratamiento, se ha identificado también una 
disminución de la adscripción de nuevo pacientes a ensayos clínicos(10). 
 
Otro de los recursos fundamentales en el tratamiento de la ELA, como son la 
fisioterapia, logopedas, y terapeutas ocupacionales, también se han visto afectados. 
Con la implantación del real decreto que limitaba la movilidad, se ha dificultado el 
acceso a las terapias de rehabilitación, el trabajo de la flexibilidad, la fuerza muscular 
y la resistencia de las articulaciones, así como de la fonación y comunicación (3,11). 
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El seguimiento 

Debido a la complejidad de la sintomatología de los pacientes con ELA y su rápida 
evolución, el seguimiento de estos pacientes previo a la pandemia, era llevado a cabo 
por un equipo multidisciplinar compuesto por neurólogo, neumólogo, nutricionista, 
fisioterapeuta, enfermera y psicólogo, que evalúan la progresión de la ELA cada 1, 3 o 
5 meses. Con la nueva situación, este seguimiento se traslada a la telemedicina, y 
muchos países se han ido adaptando para que el equipo multidisciplinar se encuentre 
disponible y a disposición del paciente y su familia o cuidadores de forma continuada 
a través de la red (11,16). 
 
Además, la rápida progresión de la enfermedad genera gran incapacidad. Esto 
requiere un constante ajuste del tratamiento, apoyo psicológico y seguimiento 
estrecho de su evolución, por lo que una demora de la atención sanitaria puede 
suponer un deterioro funcional importante, dificultando el abordaje de las 
complicaciones que puedan surgir(6). 
 
Con la suspensión o reducción al mínimo del número de visitas en los centros 
hospitalarios, con el fin de reducir el riesgo de contagio, se vuelve imprescindible 
localizar una nueva forma de comunicación y seguimiento de estos pacientes. El 
objetivo del equipo multidisciplinar es el de evitar un gran deterioro de las funciones 
físicas y psicológica. Por ello, se produce un impulso del uso de tecnologías 
emergentes para la relación con el equipo interdisciplinar y la telemedicina se vuelve 
clave para facilitar la comunicación con el paciente y su familia(13). 
 
Para la monitorización de la evolución de la enfermedad, es muy importante el 
examen neurológico y el uso de escalas validadas como la Escala Funcional ALS 
revisada (ALSFRSr), herramientas claves para la detección temprana de síntomas 
graves, como la aparición de disfagia o insuficiencia respiratoria, que, si se 
diagnostican a tiempo, se reduce el riesgo de desarrollar neumonía por aspiración e 
insuficiencia respiratoria, mejorando por tanto el pronóstico. La escala ALSFRS-R, se 
puede obtener por teléfono o videollamada. Sin embargo, no contamos con métodos 
objetivos que valoren el progreso de la enfermedad(3,6,11). 
 
A pesar de todo, la evolución de la tecnología y la llegada de la telemedicina tiene 
también un efecto positivo, como demuestra un estudio realizado por Veterans Affairs, 
el Centro de ELA en Ohio. Este estudio dice que, a pesar de los posibles problemas 
con el audio, la dificultad para la exploración física, el tono más impersonal, con falta 
de privacidad y conexión emocional, esta modalidad de atención permite obtener 
información del domicilio y de los recursos con los que cuenta el paciente y su 
cuidador. Además, el uso de la videollamada evitaba viajes al hospital, que puede 
suponer un motivo de fatiga, cansancio y estrés en estos pacientes, permitiéndoles 
mantener una conversación más tranquila y cómoda (14). 

Los cuidados domiciliarios 

La provisión de información y la formación en cuidados domiciliarios también se han 
visto afectados por la COVID-19, sumando las dudas e incertidumbres ligadas a la 
enfermedad (citas, manejo del tratamiento farmacológico, la ventilación mecánico no 
invasiva, y la nutrición), con la relacionada con la Covid-19 (factores de riesgo, 
mecanismo de contagio, medidas preventivas, efectos)(15). 
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Frecuentemente, el paciente con ELA usa dispositivos de limpieza de las vías 
respiratorias, nebulización, aspiración y uso de dispositivos de asistencia para la tos. 
Cuando se usa ventilación no invasiva, la propagación de las partículas de virus 
SARS-CoV-2 aumenta, debido al uso de mascarillas para la ventilación, o a un mal 
ajuste de estas. Por ello, en esta situación es importante que se realicen 
modificaciones del equipo de ventilación mecánica para reducir la transmisión del 
virus y por tanto, la posibilidad de contagio a sus cuidadores(17). 

La salud mental 

Otro de los aspectos que no debemos olvidar, es el impacto que la pandemia produce 
a nivel psicológico, pues a la ansiedad y el miedo que ya de por sí lleva ligado el 
diagnóstico de la enfermedad, se suman los relacionados con la aparición de la 
Covid-19. Existen varios estudios que demuestran la intensificación de la angustia 
emocional, la ansiedad y la depresión, cuando se añade la preocupación por contraer 
la infección, la soledad debida al aislamiento y la dificultad para el acceso a los 
recursos. Así mismo, se ha identificado un aumento de la sobrecarga en los 
cuidadores de estos pacientes, debido un incremento de las necesidades de estos 
pacientes, que se ven agravada por la pandemia y el confinamiento (12). 
 
Existe un estudio que señala que, a pesar de que no se conoce el impacto a largo 
plazo de la pandemia COVID-19, se ha identificado un mayor nivel de ansiedad, 
angustia y sentimiento de soledad, en las familias con pacientes con ELA (15). 

DISCUSIÓN 
 
La pandemia del coronavirus ha obligado a la reorganización de los sistemas 
sanitarios en todo el mundo, creando la necesidad de introducir cambios en el 
planteamiento de la relación terapéutica cara a cara que se viene desarrollando hasta 
la fecha. 
 
Estos cambios han repercutido directamente en el diagnóstico, el tratamiento y el 
seguimiento de la enfermedad hasta el final de la vida de los pacientes diagnosticados 
de Esclerosis Lateral Amiotrófica, así como indirectamente en el cuidado informal en 
domicilio de estos pacientes, afectando a la sobrecarga del rol del cuidador y en la 
salud mental tanto del paciente como de su familia. 
 
La ELA, a pesar de ser una enfermedad en estudio, con grandes avances en la 
investigación, continúa considerándose como una de las enfermedades raras. La 
aparición del Covid-19 también ha tenido un impacto directo en el avance de la 
investigación de la ELA, viendo obligados a paralizar los ensayos clínicos en multitud 
de ocasiones. 
 
El continuo esfuerzo por brindar la mejor calidad de atención por parte del equipo 
multidisciplinar a estos pacientes, introducen una oportunidad de adaptación frente a 
la adversidad, apareciendo nuevos paradigmas de interacción entre el personal 
sanitario y el paciente y su familia que mejorarán la eficiencia de la atención. 
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CONCLUSIÓN 
 
La COVID-19 puede abrir una puerta a la necesidad de introducir modificaciones en 
los protocolos de diagnóstico y seguimiento en los pacientes con alteraciones 
neuromusculares desde casa, adaptando los métodos de evaluación físicos, como las 
pruebas funcionales, por alternativas como cuestionarios o escalas de valoración 
validadas, como el uso de la escala de valoración funcional ALSFRS-R. 
 
El diagnóstico de ELA, supone un gran impacto biopsicosocial. Generalmente, tanto el 
paciente como su familia conocen la progresión de la enfermedad, así como el 
resultado final desde el diagnóstico. Por ello, el abordaje psicológico y el 
acompañamiento en todo momento son importantes, hecho que se ve muy limitado en 
la situación actual debida a la pandemia, la limitación de las vistas presenciales y el 
confinamiento domiciliario. 
 
En España, debido a la principal vía de transmisión aérea, una de las medidas que se  
implementó para combatir la transmisión fue el uso obligatorio de mascarillas. En los 
pacientes con ELA, con una limitación respiratoria de base, esto puede ser una fuente 
de ansiedad, y empeoramiento de su calidad de vida, pues muchos necesitan de 
ventilación mecánica no invasiva y oxigenoterapia. Lamentablemente, hasta la fecha 
no hay estudios que valoren el efecto del uso de mascarillas en estos pacientes. 
 
No existen suficientes estudios que demuestren el impacto del tratamiento del SARS-
COV2 en los pacientes diagnosticados de ELA. 
 
A pesar de los números esfuerzos y avances en la investigación, tanto en el caso de 
la ELA como en la COVID-19 queda mucho por estudiar e investigar.  
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¡¡Feliz 2020!! Exclamaron Anne Igartiburu y Roberto Leal 

tras la última campanada. Bienvenido el año de la Enfermera y 
la Matrona. Un buen año para la enfermería y el desarrollo del 
movimiento “Nursing Now”, pensaba esperanzada e ilusiona-
da yo. Después de tres años luchando contra viento y marea 
por sacar mi tesis adelante, parecía que por fin se veía la luz al 
final del túnel. 

Conocí la Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA), por de s-
gracia, hace unos diez años, cuando el padre de uno de mis 
mejores amigos fallecía debido a esta enfermedad. Desde su  
diagnóstico, vi como la ELA iba consumiendo a Juan, así 
como a su mujer y sus hijos. Paralizó sus vidas, proyectos y 
sueños, por disfrutar del final de la vida de Juan, ya que, por 

desgracia, es una enfermedad que no tiene cura y cuyo pronós-
tico desde el diagnóstico no suele ir más allá de los 5-6 años. 

Por aquel entonces, tuve que decidir el tema de mi trabajo 
Fin de Grado. Desde aquel momento supe que, como enferme-
ra, después de haber presenciado ese abandono por parte del 
sistema sanitario, falta de información y de recursos, así como 

de todo el sufrimiento de la familia en soledad, debía intentar 
aportar mi granito de arena en el desierto; pero un granito que 
pudiese ayudar a un paciente a vivir con calidad de vida, así 
como a morir en paz y con dignidad. 

Poco después, me especialicé en Enfermería Familiar y 
Comunitaria y comencé el doctorado, con mucho trabajo ade-

lantado pues ya llevaba unos años con mi objetivo en marcha: 
diseñar y validar un cuestionario que nos permitiese a los 
sanitarios predecir un deterioro neurológico respiratorio y 
digestivo. Así podríamos tomar una decisión sin la necesidad 
de pruebas invasivas cruentas, sobre si introducir o no herra-
mientas como la ventilación mecánica y la sonda de gastros-

tomía percutánea, que según la evidencia científica mejoraban 
el pronóstico y la calidad de vida de estos pacientes, si se 
incorporaban de forma precoz. 

A pesar de tratarse de una “enfermedad rara” de evolución 
rápida, el 2020 comenzó con una buena muestra de pacientes 
que muy amablemente decidieron compartir su experiencia 
conmigo: 105 personas, que a pesar de lo “jodidos” que se 

encontraban, colaboraron conmigo agradecidos, pe rmitiendo 
que el diseño de mi cuestionario fuese validado de forma 
satisfactoria. 

Por desgracia, un virus que se hacía llamar coronavirus y 
que pensábamos que no iba a llegar a España porque “eso era 

cosa de los italianos que no son tan responsables como n oso-

tros”, irrumpió en toda Europa. El mundo entero se paralizó. 
Nos olvidamos por completo de todo lo que no fuese “el  

bicho”, demorando listas de espera quirúrgica, citas de revi-
siones, seguimientos, sesiones de rehabilitación… y sólo se 
atendía lo urgente e imprescindible. Por supuesto, la investi-
gación sanitaria, en general, también se paralizó para centrarse 

en la Covid-19. 
Cuando elegí mi profesión como enfermera, asumí la filo-

sofía de Virginia Henderson: “la única función de la enferme-
ra es ayudar al individuo, sano o enfermo, en la realización de 
aquellas actividades que contribuyan a su salud o a su recupe-
ración (o a una muerte tranquila), actividades que realizaría 

sin ayuda si tuviera la fuerza, la voluntad y el conocimiento 
necesarios. Así mismo, es preciso realizar estas acciones de tal 
forma que el individuo pueda ser independiente lo antes posi-
ble”. Por ello, no me rendí y continué trabajando en mi  tesis, 
intentando difundir el resultado de mi investigación. 

Para mi sorpresa, y después de casi 6 meses intentando pu-

blicar en revistas científicas el resultado de mi trabajo, descu-
brí que la Covid-19 monopolizaba el mundo científico, dejan-
do de lado la función propia de la enfermería, la de brindar 
cuidados de calidad y asegurar una muerte digna y en paz. 

He conseguido validar una herramienta que puede evitar el 
sufrimiento de muchos pacientes con ELA y la industria edito-

rial sigue mirando para otro lado porque la Covid-19 “es lo 
que vende”. La respuesta a mis frustrados envíos a muchas 
revistas ha sido el siguiente: Nota del Editor Jefe: En el mo-
mento actual hay mucha demora de publicación y por tanto no 
tenemos el espacio editorial suficiente, a pesar de que tiene su 
interés. La revista X recibe para su publicación un número de 

manuscritos muy superior al que puede aceptar, por lo que nos 
vemos obligados a desestimar artículos que en otras condicio-
nes podrían ser aceptados. Consideramos que este rigor selec-
tivo redunda en un mayor nivel científico de la revista y, por 
ende, en un mayor atractivo para autores y lectores. (Copia y 
pega de una de las respuestas recibidas) 

Como enfermera e investigadora, comienzo a sentirme 

frustrada y desilusionada, viendo como la Covid-19 también 
afecta a los pacientes con ELA. Nadie se pone en su piel, ya 
que, a pesar de tener un problema respiratorio de base, los 
obligamos por ejemplo a llevar mascarilla. ¿Realmente esta-
mos pensando en su calidad de vida?, ¿alguien se molesta en 
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preguntarles y en trabajar con ellos para que puedan sentirse 
mejor? 

Mientras tanto, como enfermera resiliente, seguiré acep-
tando esos rechazos sin rencor y continuaré dando voz a aque-
llos que ya no pueden. 

El 2020, se ha cobrado la vida de más de 800 personas con 
ELA, personas a la que este sistema mal diseñado y sin recur-
sos continúa llamando para citar a revisiones y sesiones de 
fisioterapia, sin saber que hace meses se fueron para no vol-
ver. 

Por todo ello, hoy es un buen día para hablar sobre mi ex-
periencia con la Covid-19 y aprovechar para agradecer a Jordi, 
Luis, Ana, Jorge, Juan, Irene, Borja, María… algunos de los 
105 nombres que me han enseñado a mirar la vida y la muerte 
desde otra perspectiva. Me quedo con ellos y con las palabras 

que me dijo Luis en mi última visita a su casa: “Hoy soy feliz 
porque estoy vivo, me he comido un filete de ternera y he 
podido fumarme un cigarro. Mañana, ya veremos…”. 
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Resumen Abstract 
 

La Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa 
caracterizada por una evolución rápida y mortal, produciendo un gran impacto emo-
cional tanto en el paciente, como en su familia. El papel de la enfermera Gestora de 
Casos en el seguimiento, evaluación y control del paciente y su familia desde el 
diagnóstico de ELA, y como principal referente experta en cuidados, la posiciona 
como referente de nexo de unión del equipo multidisciplinar y la unidad familiar. Su 
papel dentro del equipo interdisciplinar ayuda a mejorar la asistencia que el cuida-
dor familiar proporciona, evitando la sobrecarga del rol de cuidador, aumentando la 
seguridad del paciente, y por tanto la calidad de vida de ambos, mejorando así tam-
bién la comunicación e información y la satisfacción familiar. En la práctica, resulta 
complicado mantener una continuidad de cuidados integrales a lo largo de todo el 
proceso de la enfermedad, desde el diagnóstico, hasta los últimos días. 
Palabras clave: Enfermería. Esclerosis Lateral Amiotrófica. Relación Terapéutica. 
Cuidados Paliativos. Atención Primaria. Comunicación. 
 
Therapeutic communication in Amyotrophic Lateral Sclerosis: Case Manage-
ment at the end of life 

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disease character-
ized by rapid and fatal evolution, producing a great emotional impact on both the 
patient and their family. The role of the Nurse Case Manager in the monitoring, 
evaluation, and control of the patient and their family from the diagnosis of ALS, 
and as the main expert reference in care, positions her as a point of reference for the 
union of the multidisciplinary team and the family unit. Their role within the inter-
disciplinary team helps to improve the assistance that the informal caregiver pro-
vides, avoiding the overload of the caregiver role, increasing patient safety, and 
therefore the quality of life for both, thus also improving communication and infor-
mation and family satisfaction. In practice, it is difficult to maintain a continuity of 
comprehensive care throughout the disease process, from diagnosis to the last days. 
Keywords: Nursing. Amyotrophic Lateral Sclerosis. Therapeutic Relationship. Pal-
liative Care. Primary Care. Communication. 
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Introducción 
 
La Esclerosis Lateral Amiotrófica 

(ELA) es una enfermedad degenerativa 
de origen desconocido que afecta a las 
neuronas motoras, caracterizada por su 
evolución rápida y mortal.1,2 Suele apare-
cer en 8-10 personas por cada 100.000 
habitantes (escala de 1:1000).3 Se da con 
mayor frecuencia en hombres y suele 
comenzar a una edad muy temprana (a 
los 47-52 años, si se tiene antecedentes y 
en los 58-63 otros casos), por lo que el 
impacto psicológico de la enfermedad, 
tanto en el paciente como en el entorno, 
es de mayor calibre ocasionando un dete-
rioro importante en la calidad de vida.  
La muerte de estos pacientes se suele 
producir de 2 a 4 años después del co-
mienzo de la sintomatología, general-
mente como consecuencia de la insufi-
ciencia respiratoria.4 

Normalmente, el paciente no suele 
tener capacidad ni de adaptación ni de 
mejora, por tanto, es muy importante el 
cuidado no solo del enfermo, sino tam-
bién de su familia, que serán los princi-
pales proveedores de cuidados, conside-
rándolos una única unidad de trabajo, con 
el fin de ayudarlo a vivir hasta el fin de 
su vida.5 Por esto, con la intervención de 
la enfermera gestora de casos dentro del 
equipo interdisciplinar se asegura una 
mejora en la asistencia que el cuidador 
familiar proporciona, aumentando la 
seguridad del paciente, y por tanto la 
calidad de vida de ambos, mejorando así 
también la comunicación e información 
entre ambos y la satisfacción familiar, 
dado que la cuidadora no llega a la satu-
ración excesiva.6  

Cuando la enfermedad finalmente en-
tra en fase terminal nos encontraremos 
probablemente a un paciente con una 
calidad de vida muy baja. A pesar de la 
gran afectación de múltiples sistemas, 
esta enfermedad no afecta a todo el orga-
nismo, conservándose las funciones 
cognitivas superiores, el nivel de con-
ciencia y la capacidad intelectual hasta el 
final, punto muy importante que no de-
bemos olvidar a la hora de comunicarnos 
con él y hacerlo partícipe de su proceso 
en todo momento, asegurando el trabajo 
conjunto con el paciente y su familia para 
que sepan cómo actuar, recalcando en la 
importancia de no centrar la carga de los 
cuidados en un único cuidador principal.7 

Por todo ello, nos planteamos como 
objetivo conocer la función de la Enfer-
mera Gestora de Casos en la relación 
terapéutica con los pacientes diagnosti-
cados de Esclerosis Lateral Amiotrófica 
al final de la vida, así como analizar sus 
competencias como miembro del equipo 
multidisciplinar en la toma de decisiones, 
comunicación de malas noticia y prepa-
ración al duelo, respetando voluntades y 
evitando la claudicación familiar. Para 
ello, realizamos una revisión narrativa de 
la literatura disponible, realizada entre 
los meses enero y marzo de 2020. 
 
Comunicación terapéutica en la Es-
clerosis Lateral Amiotrófica 
 

Dar el diagnóstico de ELA a los pa-
cientes y sus familiares se convierte en 
todo un reto tanto para los pacientes, 
como para el equipo multidisciplinar. 
Durante toda la relación terapéutica, se 
debe tener en cuenta su historia clínica, 
el contexto socio-ambiental, lo que el 
paciente ya sabe de la enfermedad y lo 
que le gustaría saber, siempre asegurando 
una buena comunicación y a través del 
uso de habilidades específicas como son 
la empatía, y la honestidad, acordando 
cada visita en consenso con el paciente.8 

Tras el diagnóstico es importante de-
jar que el paciente y su familia acepten el 
pronóstico, facilitando el acompañamien-
to en cada etapa del proceso de duelo, 
por su sistema de apoyo más cercano.9  

Las enfermeras serán las responsables 
de reconocer las necesidades de educa-
ción del paciente y su familia sobre la 
muerte en las primeras etapas tras el 
diagnóstico, recalcando la importancia 
del apoyo psicológico, facilitando un 
acercamiento a la vida de manera positi-
va. La falta de empatía y la mala comu-
nicación en la relación terapéutica en-
fermera-paciente pueden incidir en un 
aumento del tiempo de la etapa de ira, 
por lo se debe impedir que tanto el pa-
ciente como sus familiares se sientan 
abandonados y desatendidos.10,11 

 
La Enfermera Gestora de Casos en la 
ELA 
 

Desde el diagnóstico, el abordaje del 
paciente con ELA debe llevarse a cabo 
mediante un trabajo dentro del equipo 
multidisciplinar. En la primera visita o 
primer contacto con el paciente y su 

familia, debe prestarse especial atención 
en la comunicación, primera opinión solo 
hay una y esta será la clave para ganar la 
confianza y la colaboración durante todo 
el proceso de trabajo con el paciente y la 
familia. Dejar hablar al paciente, dándole 
tiempo a que exprese sus dudas, preocu-
paciones y sentimientos es muy impor-
tante para evitar que adquieran falsas 
creencias y para disipar miedos.8,12 

Desde atención primaria, la enferme-
ra gestora de casos trabaja con los pa-
cientes de ELA dentro del equipo multi-
disciplinar, en la mayoría de los casos, en 
el domicilio y se ocupa de actividades 
tales como la optimización y el confort 
de la Ventilación Mecánica Domiciliaria 
y de los tratamientos que tenga prescri-
tos, además de ocuparse de la educación 
para la salud del paciente y su familia12 
Son las enfermeras además quienes esta-
rán en estrecha coordinación y colabora-
ción con otros equipos de apoyo externo 
en la asistencia, como son el servicio de 
neumología hospitalaria, el equipo de 
fisioterapia, de rehabilitación y cuando 
llegue el momento el servicio de cuida-
dos paliativos.13 

Conforme avanza la enfermedad, 
continúan apareciendo síntomas como lo 
son la disartria y la disfagia y será enton-
ces cuando se ponga a la familia y al 
paciente en contacto con un terapeuta y 
logopeda para que trabaje estos aspectos 
con ellos de forma más especializada. No 
solo es importante evitar la pérdida de 
intercambio de información, sino tam-
bién lo es mantener la relación del pa-
ciente con su entorno, en especial la 
relación terapéutica o de ayuda que esta-
blece con los profesionales de la salud y 
su familia, pues serán ellos quienes se 
ocupen de asegurar su bienestar.14  

Cuando la pérdida de movilidad y del 
habla es muy importante, la enfermera 
podrá informar de que hay sistemas elec-
trónicos de comunicación avanzados que 
usan la mirada para la comunicación, 
puesto que la musculatura ocular no se ve 
afectada, así como el uso de pictogramas. 
En cuanto a la aparición de disfagia, hay 
que valorar el tipo de alimentos que 
tolera para explicar que, si tolera los 
alimentos sólidos, pero tose ante líqui-
dos, se debería añadir espesantes a la 
comida para así facilitar el tránsito del 
bolo alimenticio, enseñar cómo deben 
colocar los labios de modo que no se 
produzcan la salida de los alimentos de la 
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boca, ejercicios para fortalecer la lengua, 
y maniobras para tragar protegiendo las 
vías respiratorias 11,15,16  

Cuando finalmente, la musculatura 
respiratoria pierde fuerza, el paciente 
requerirá evaluaciones más frecuentes, 
siendo objetivo enfermero conseguir que 
la unidad familiar esté familiarizada con 
los síntomas de declive como son la 
disnea de esfuerzo, dificultad para dormir 
por las noches, donde la función de la 
enfermera será tranquilizarlo mediante la 
escucha activa y dando respuesta a sus 
preocupaciones, dolor y aumento de la 
fatiga. La educación sanitaria del pacien-
te y su familia en las técnicas de ventila-
ción mecánica no invasiva es responsabi-
lidad de la enfermera, por lo que los 
prepararán para el manejo del respirador, 
para reconocer complicaciones, signos de 
infección y saber qué hacer en casos de 
emergencia, ya que cuando el paciente 
está en domicilio, quien presta mayor 
atención y está más tiempo con el pacien-
te es la familia  y son los familiares quie-
nes suelen preocuparse más por la de-
pendencia a la ventilación y si esta técni-
ca prolonga el sufrimiento. Se debe ex-
plicar a ambos detalladamente las venta-
jas e inconvenientes de su uso, siendo 
ellos quienes tengan la última palabra en 
cuanto a su incorporación o rechazo en el 
tratamiento.11 

 
Cuidados Paliativos  
 

Para que un paciente y su familia re-
ciban la máxima atención y calidad de 
vida adaptada a su situación personal 
durante la etapa final de su vida, será 
conveniente su inclusión en el programa 
de Cuidados Paliativos, donde serán 
valorados y se atenderán aspectos socia-
les (recursos, apoyo), psicológicos (due-
lo) y espirituales (creencias, y valores). 
La atención o cuidados paliativos, inclui-
rán por tanto la comprensión por parte 
del paciente y su familia de la enferme-
dad, control de síntomas y recursos de 
adaptación a la nueva situación física, 
consideración de las expectativas del 
tratamiento, abordaje de la comunica-
ción, voluntades anticipadas y temas 
relacionados con el final de la vida, in-
tervenciones de especialistas, necesidad 
de equipos de soporte, orientación y 
apoyo, y consejo y estrategias de bienes-
tar, así como estrategias de preparación 
al duelo.8,12 

Entre los indicadores que pueden 
ayudar a la enfermera a reconocer cuan-
do es el momento adecuado de conversar 
sobre las Voluntades Anticipadas desta-
camos: que lo pida el paciente, observa-
ción de gran sufrimiento psicológico, 
social o espiritual, incremento considera-
do de la necesidad de opioides para redu-
cir el dolor, disfagia con requerimiento 
de Sonda Nasogástrica o PEG, disnea u 
otros síntomas de fracaso respiratorio y 
pérdida funcional en piernas o brazos.12 

Entre las decisiones que el paciente debe 
tomar al final de su vida encontraremos 
pues, la ventilación mecánica como so-
porte ventilatorio y los tubos de alimen-
tación como sonda nasogástrica o sondas 
PEG, así como la intervención para reali-
zar una traqueostomía en caso que fuese 
necesario y  el rechazo o no de las medi-
das extraordinarias al final de la vida y 
sedación paliativa si la disnea se hiciera 
refractaria comentadas por su médico y 
que la enfermera debe conocer para re-
solver cualquier duda que pudiese surgir. 
Con la persona que el paciente pasa ma-
yor tiempo es con la enfermera, creándo-
se un clima de confianza que no presenta 
con el médico y que facilitará la resolu-
ción de dudas y preocupaciones.13 La 
decisión por parte del paciente de morir 
en el hospital o en su hogar es muy im-
portante y debe ser respetada, pero de-
bemos plantearle las distintas opciones 
para que sea él quien tome la decisión.12 
Todo esto queda recogido en la Ley de 
Derechos y Garantías de las Personas 
ante el Proceso de la Muerte de Andalu-
cía, que dice que el ciudadano podrá 
rechazar o paralizar cualquier tratamiento 
o intervención y si tienen que ser hospita-
lizados tendrán derecho a una habitación 
individual durante su estancia, pudiendo 
estar acompañados de su familia hasta el 
final de sus días.15 Todas estas cuestiones 
se deben plantear en las primeras etapas 
de la enfermedad, debido al futuro y 
evolución incierta de la misma, pudién-
dose modificar cuando el paciente lo 
desee, ya que el nivel de conciencia no se 
ve afectado, por lo que deben ser revisa-
das cada cierto tiempo puesto que el 
paciente puede cambiar su deseo y su 
opinión.10 

 
Importancia de la Gestión de Casos 
en la Esclerosis Lateral Amiotrófica 
 

Hoy en día, en los países desarrolla-

dos, el envejecimiento de la población 
conlleva a un aumento de las enfermeda-
des crónicas, incrementando a su vez los 
niveles de dependencia. La respuesta de 
los sistemas sanitarios, especializados en 
patología aguda, son insuficientes para el 
abordaje de los problemas de pacientes 
crónicos, que precisan una atención inte-
gral, continua y multidisciplinar.10 

La población española es una de las 
más longevas del mundo, cuya esperanza 
de vida es de una media de 82,3 años, 
media que aumenta el porcentaje de 
patología de carácter crónico. Debido a 
este alto porcentaje, el Sistema Nacional 
de Salud en 2012 elaboró la Estrategia 
para el Abordaje de la Cronicidad, sin 
embargo, estudios demuestran que, a día 
de hoy, estos modelos continúan sin dar 
una respuesta suficiente a las necesidades 
de los pacientes crónicos.12 

Esta información lleva a los diferen-
tes gestores de los sistemas sanitarios a 
preocuparse por la organización actual de 
su sistema de salud, iniciándose el desa-
rrollo de numerosos modelos de atención 
a la cronicidad, coincidiendo en la impor-
tancia de fomentar la promoción del 
autocuidado el impulso de la gestión de 
casos y apostando por la atención prima-
ria como clave para conseguir una ade-
cuada continuidad de cuidados.8,12 

La elección de la figura de la enfer-
mera como el profesional encargado de 
poner en marcha el modelo de gestión de 
cuidados radica en su perfil clínico capa-
citándola para resolver de manera autó-
noma una gran variedad de problemas 
que presentan estos pacientes, cobrando 
gran importancia su papel en la preven-
ción o la detección precoz de las des-
compensaciones, la educación para la 
salud en el autocuidado y el rol como 
gestores de casos en pacientes crónicos 
de abordaje complejo. Además, como 
miembro del equipo multidisciplinar, las 
enfermeras son las referentes en cuida-
dos, una de las principales necesidades 
en el paciente crónico, por lo que resulta 
la figura idónea para el abordaje multi-
dimensional de los problemas de las 
personas y como nexo de unión en la 
comunicación con el resto de profesiona-
les y niveles asistenciales actuando como 
mediadora entre estos y el paciente y su 
familia.8,12 

Con el paso de los años, la enfermería 
ha ido adquiriendo experiencia y forma-
ción en las nuevas competencias para la 
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Gestión de Casos en Andalucía, y ha 
continuado evolucionando hacia el rol de 
la enfermera de práctica avanzada, desde 
la evidencia, y teniendo como centro de 
cuidados al paciente crónico con patolo-
gía compleja. Por todo ello, la enfermera 
gestora de casos basa su labor en la prác-
tica clínica avanzada, coordinando y 
gestionando de forma autónoma los cui-
dados complejos de pacientes con pro-
blemas crónicos de salud, fomentando el 
autocuidado en el paciente y familia o 
cuidadores, la detección de personas de 
alto riesgo, la promoción y prevención de 
la salud y enfermedades, la gestión de 
cuidados en el final de la vida y el trabajo 
multidisciplinar, apostando por la prácti-
ca profesional y el liderazgo.13 

A pesar de que el número de estudios 
publicados hoy en día sobre la figura de 
la Enfermera Gestora de Casos aún son 
escasos, son muchos los que respaldan la 
efectividad de su actividad, demostrando 
una mayor calidad de vida percibida por 
los pacientes y sus familiares o cuidado-
res y en la mejora del grado de depen-
dencia y consumo de recursos sanitarios, 
lo que evita de forma significativa el 
número de ingresos hospitalarios innece-
sarios.  Además, la intervención de la 
Enfermera Gestora de Casos incrementa 
participación activa del paciente y sus 
cuidadores en los cuidados diarios. Tam-
bién cabe destacar la importancia de esta 
figura como nexo de unión del equipo 
multidisciplinar, evitando múltiples des-
plazamientos al hospital al unificar me-
diante las consultas de acto único todas 
las visitas de los diferentes miembros del 
equipo interdisciplinar.12 Algunos de 
estos estudios han sido llevados a cabo 
en el Hospital de Torrecárdenas (Alme-
ría), en el Hospital Carlos Haya de Mála-
ga o en el Complejo Hospitalario de 
Jaén.15 

 
Conclusiones 
 

La labor de las enfermeras en el pa-
ciente con ELA y su familia va desde la 
educación para la salud sobre temas 
técnicos de la enfermedad, hasta una 
relación terapéutica adecuada, apoyar 
con recursos socio-sanitarios y ayuda 
espiritual al final de la vida. Además, al 
ser la persona que más cerca del núcleo 
familiar se encuentra, es un pilar funda-
mental en la elaboración del duelo y el 
posterior cuidado del cuidador principal 

tras el fallecimiento de su ser querido. 
Para el paciente lo principal es aliviar el 
temor que produce la incertidumbre de la 
muerte no muy lejana y el sufrimiento 
que el deterioro progresivo de la enfer-
medad trae consigo, mientras que para la 
familia lo principal es un soporte emo-
cional y apoyo social en el cuidado de la 
persona, además de información y habi-
lidades en las técnicas de cuidado para 
evitar la claudicación familiar desde la 
preparación al duelo hasta los cuidados a 
la familia tras la muerte del familiar. 

Además, existen muchos mitos, mie-
dos, preocupaciones y dudas por parte de 
la familia que en numerosas ocasiones no 
llegan a formular a los profesionales de 
la salud, ya sea porque no se da la situa-
ción por la familia o porque los profesio-
nales no se prestan a que se dé la situa-
ción propicia. Es por ello que debemos 
crear un clima de confianza y coopera-
ción con el paciente y su familia desde el 
primer contacto para que se refuerce la 
relación terapéutica. La muerte, en nues-
tra sociedad, sigue siendo un tema tabú y 
parece que mientras menos se hable del 
tema más se alejará. Una mayor normali-
zación de este proceso natural de la vida 
ayudaría a conseguir una muerte más 
sana y con una menor carga negativa 
emocional por parte del paciente y su 
familia. 

En la práctica clínica, la Enfermera 
tiene mucho camino por delante aún, 
resultando complicado mantener una 
continuidad de cuidados integrales a lo 
largo de todo el proceso de la enferme-
dad, desde el diagnóstico, hasta los últi-
mos días, por lo que es muy importante 
analizar los cuidados propios de los pro-
fesionales de enfermería demostrando 
sus resultados, para aumentar así la pro-
ducción científica para mejorar y evolu-
cionar profesionalmente. 
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