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RESUMEN

La Esclerosis Lateral Amiotrdfica es una enfermedad degenerativa de origen
desconocido que afecta a las neuronas motoras y tiene una evolucion rapida
y fatal. La prediccion del deterioro neuromuscular es muy dificil, debido a su

rapida evolucion, afectando a multiples érganos simultaneamente.

El propdsito de este estudio ha sido desarrollar un instrumento valido y
fiable para monitorizar signos y sintomas de deterioro neuroldgico
respiratorio y digestivo en pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrdfica (ELA) a

partir de los cuestionarios validados actualmente disponibles.

Para ello, se desarrollé un cuestionario inicial de 11 items por expertos,
quienes evaluaron laidoneidady relevancia de lositems, y se aplicé a un grupo

piloto de 22 pacientes diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrofica.

El analisis factorial confirmatorio se aplico mediante el método de
estimacion de maxima verosimilitud y permitié confirmar los tres dominios
detectados en el analisis factorial exploratorio. La confiabilidad de la escala
disenada se probd mediante el a de Cronbach (0,801) y la validez de constructo

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

Se desarrolldé un instrumento de 8 items que ha mostrado evidencia
prometedora de confiabilidad internay validez para 3 dimensiones: “dificultad

”ou

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

El cuestionario DEREDELA es valido, en cuanto a su contenido, para el
seguimiento del deterioro respiratorio y de la deglucion en pacientes

diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrofica.

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 a (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:

nou

“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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INTRODUCCION

La Esclerosis Lateral Amiotrdfica (ELA) es una enfermedad
neurodegenerativa de origen desconocido que afecta a las neuronas

motoras y es de evolucién rapida y mortal.

Segun el Instituto de Salud Carlos Ill, la ELA recibe el cédigo Orpha 803,
definiéndola como una "enfermedad neurodegenerativa caracterizada por
una paralisis muscular progresiva que refleja una degeneracion de las
neuronas Mmotoras en la corteza motora primaria, el tracto corticoespinal, el

tallo cerebral, y médula espinal ". 2

La estimacion de pacientes con ELA segun la Sociedad Espanola de
Neurologia (SEN) tiene una incidencia en Espafa de 1a 2 casos nuevos casos
por cada 100.000 habitantes al ano. Cada ano, alrededor de 700 personas

comenzaran a desarrollar esta enfermedad. *

En este momento, las cifras de ELA en Espafa afectan a mas de 3.000
personas, con una prevalencia que oscila entre los 2 a 5 casos por 100.000
habitantes. La frecuencia de aparicion es ligeramente superior en el género
masculino, con una incidencia que aumenta a partir de los 40 afos y tiene un
pico a los 70-75 anos, para disminuir hasta igualarse al género femenino a
medida que aumenta la edad de diagndstico. La muerte de estos pacientes
se suele producir de 3 a 5 anos después del comienzo, generalmente como

consecuencia de la insuficiencia respiratoria. 3%

Lu Xu y colaboradores publicaron un metanalisis en el ano 2020 que
sefala 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. ®

Esta alta incidencia convierte a la ELA en la enfermedad neuromuscular
mas frecuente de nuestro pais, situandola como la tercera enfermedad

neurodegenerativa mas comun, después del Alzheimer y del Parkinson.?
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Concepto y Evolucion

En 1830, Charles Bell describid el caso de una paciente con paralisis
progresiva de las extremidades y de la lengua, con preservacion de las
funciones sensitivas, en cuya biopsia descubrié una reduccion de la
consistencia de la mitad anterior de la médula espinal, mientras que la mitad

posterior se mantenia firme.®

En 1850, Francois Amilear Aran publico 11 casos de similares de atrofia
muscular, llamando al sindrome “atrofia muscular progresiva”. Ahos después,
Guillaume Benjamin Amand Duchenne, transmitid a Aran la idea de que la
atrofia muscular era un tipo de miopatia caracterizado por amiotrofia, sin
espasticidad, sin afectacion 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 tipica flexion de la cabeza hacia
adelante. También describido una enfermedad rara en la que predominaba la
paralisis labio-gloso-laringea, sin signos piramidales ni alteracion de la

sensibilidad a la que llamo “paralisis bulbar progresiva”. ©

Sin embargo, fue Jean Martin Charcot, en 1865, quien por primera vez
describe la clinica de la Esclerosis Lateral Amiotrofica, tal como lo es hoy en
dia. Charcot describio, a raiz de los hallazgos en un examen necrdtico a un
paciente fallecido, las anomalias medulares, observando degeneracion del
haz cortico-espinal de la médula (vias corticoespinales), asi como en las raices
anteriores. En 1869 asocio¢ el sindrome clinico de paralisis y atrofia muscular
progresiva con la pérdida de neuronas motoras en los nucleos motores y la

lesion de los fasciculos anterolaterales (esclerosis lateral) de la médula.”

A este cuadro de contracturas de extremidades (espasticidad) con
atrofias musculares lo denomind “Esclerosis Lateral Primaria”. Poco después
Charcot relacion6 la apariciéon generalmente simultanea de la esclerosis del
haz cortico-espinal con la atrofia de las astas anteriores. En 1869, Charcot
publicd junto a Joffroy dos casos, asignandole ya el nombre de “Esclerosis
Lateral Amiotrdfica” y concretando los sintomas tal como los conocemos
ahora: amiotrofia, contracturas y sindrome bulbar, de curso progresivo y

mortal. Se describia una degeneracion de las astas anteriores y de los
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cordones laterales de la médula, estableciendo posteriormente que esto
ultimo ocasionaba debilidad y aumento del tono y la degeneracion 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-Salpétriére. ®8

En 1896, Fracois Félix Babinsky presentd un trabajo sobre el reflejo
cutaneo-plantar en la Sociedad de Biologia en Paris, aportando un dato
importante a la Neurologia. Su objetivo era identificar lesiones organicas de
via piramidal, y asi poder distinguirlas de otro tipo de paralisis (signo de
Babinski). Gracias a este paso, Willam Gowers unifico en Esclerosis Lateral
Amiotrofica (ELA) de diferentes estadios de evolucién las descripciones
sintomaticas propuestas por Charcot, Aran y Duchenne. Es por ello por lo que
las manifestaciones clinicas varian segun el momento evolutivo y el grado de
afectacion de las estructuras del sisterna motor. Desde entonces se comienza
a hablar de ELA, paralisis bulbar progresiva, amiotrofia muscular progresiva y
esclerosis lateral primaria como variantes de una enfermedad degenerativa,

que afecta de forma Unica y sistematica a la via motora.”

En 1982, LP. Rowland presentd las nociones nosologicas de la
enfermedad y en 1990 un grupo de expertos en ELA se reunieron en Munich,
Alemania, para establecer una serie de criterios para su diagnostico, volviendo
a ser evaluados en el 2000, concretandose asi el diagndstico. Estos criterios

son los conocidos como Criterios El Escorial 81°

GCracias a todas estas aportaciones, hoy en dia la Esclerosis Lateral
Amiotrofica (ELA) se define como una enfermedad neurodegenerativa
sistematica de origen desconocido, que progresa de forma rapida afectando
a las neuronas motoras o motoneuronas localizadas en el cerebro y en la
meédula espinal, y con una evolucion rapida y mortal. Sin embargo, esta
enfermedad no afecta a todo el organismo, sino que respeta sistemas como
los sensitivos, las funciones superiores y los esfinteres. No provoca dolor ni

disminuye la capacidad intelectual. '™
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Etiologia

La etiologia de la ELA permanece como una gran desconocida. Sin embargo,
existen estudios que apuntan a factores genéticosy / o ambientales como

factores predisponentes para su aparicion y desarrollo. &

Entre los factores exdogenos y ambientales podemos encontrar toxicos
ambientales, tabaquismo, infecciones y lesion cerebral traumatica, entre
otros. No obstante, cabe destacar que, hasta la fecha, ni la alteracion genética
ni los factores ambientales han podido demostrar suficiente evidencia de su

implicacién en el desarrollo de ELA. #™*

Relacionado con los factores ambientales, en 2018 llevamos a cabo un
estudio de casos y controles basado en la poblacion de Andalucia (sur de
Espana) con diferente exposicion a pesticidas empleados para la agricultura,
con el objetivo de evaluar la posible asociacion entre la exposicion a estos
productos quimicos y la prevalencia de Esclerosis Lateral Amiotrofica. Este
estudio concluyd que no se encontraron evidencias significativas de que
exista una relacion entre la prevalencia de ELA y la exposicion a pesticidas en
zonas geograficas de alta exposicion en la comunidad autdénoma de

Andalucia para los afios 2016-2018."

Enlos Ultimos anos, la neuroinflamacién ha comenzado a tener un peso
importante en la fisiopatologia de la ELA. Estudios mas recientes indican la
posibilidad de detectar particularidades inmunoldgicas en personas con ELA,
asi como caracteristicas especificas de genotipo / fenotipo, relacionados con

el prondstico y progresion de la enfermedad.’

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

los casos) o bien de forma familiar o genética (5-10%). 7

La interpretacion genética es controvertida, ya que todos los genes
relacionados con la aparicidén de ELA descritos hasta la fecha presentan un
riesgo de aparicion relacionado con la edad. Ademas, ser portador de una de
las mutaciones genéticas, no determina la aparicion de ELA necesariamente.
Existen evidencias que apoyan que el desarrollo de la enfermedad requiere la

asociacion de diferentes factores, tanto genéticos como ambientales. '®
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Dentro de los casos de ELA familiar, un 20% se relaciona con el gen
SODIN, un 2-5% presentan mutaciones en el gen TARDBP, que codifica la
proteina 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 esporadica, han sido identificadas mutaciones tanto
del gen SODI, como del TARDBP.”

El superoxido dismutasa 1 (SODIT) fue el primer gen que se descubrid
gue estaba relacionado con la ELA, identificado en 1993 y representando el 15%

de los pacientes con ELA familiar. 2°

En 2011 fue descubierto el cromosoma CO9orf72 relacionado con
aproximadamente un 33% de los pacientes diagnosticados de ELA familiar. La
principal causa es la expansién anormal de un poli-hexanucleétido no
codificante del gen conocido como C9orf72. Es tal el desconocimiento sobre
la funcion fisiologica (e incluso patoldgica) de esta proteina que se sigue
manteniendo su nomenclatura como “marco de lectura abierta 72 del

cromosoma 9". 2022

En 2020 se publicd un estudio que describe los efectos de la liberaciéon
de la proteina TDP-43 (fuera de las células independientemente de que actue
directa o indirectamente. Por ello, una de las caracteristicas genéticas de la
ELA es la acumulacion de agregados de proteinas ubiquitinadas TDP-43 (Ub-
TDP-43) en las neuronas motoras. Segun este estudio, se confirma esta
liberacién afecta al medio extracelular, provocando cambios en el ritmo de

proliferacién, la viabilidad y la integridad estructural. %

En el ano 2021, los investigadores de la Escuela de Graduados en
Ciencias Médicas y Dentales de la Universidad de Niigata y el Instituto de
Investigacion del Cerebro en Japdn han publicado una actualizacion en el
papel clave de las proteinas involucradas en la ELA. Este estudio demuestra
gue las mutaciones de la proteina 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

oxidacion. Esto induce la apariciobn de toxicidad en las neuronas que
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acumulan agregados de Ub-TDP-43, ocasionando la degeneracion neuronal

caracteristica que se observa en los pacientes con ELA.?

Clinica

El nombre de la enfermedad, Esclerosis Lateral Amiotrdfica, 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. Amiotrofica hace referencia a la atrofia muscular, degeneracion de
mayor importancia como consecuencia de la pérdida de musculo
ante el fallo de las motoneuronas que se ve reflejado en la paralisis

progresiva de los musculos del habla, deglucién, y respiracion.”

La ELA se caracteriza en su comienzo por la atrofia de musculos, con la
consiguiente pérdida de masa muscular de control voluntario, como los de las
manos, antebrazos, piernas y abdomen, progresando posteriormente a una

afectacion mas generalizada.

Los primeros sintomas que aparecen de forma insidiosa suelen ser la
alteracion 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 atencion primaria,
neurdlogo, otorrinolaringdlogo, neumologo, 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

formentar su autonomia el mayor tiempo.?®

En el caso de la comunicacidn, el habla se ve afectada hasta en el 95%
de los pacientes diagnosticados de ELA, siendo el trastorno mas comun la

disartria. %
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La disfagia seria otro de los sintomas mas frecuentes relacionados con
la progresion de la enfermedad, afectando al 85% de los pacientes y que

puede causar neumonia, desnutricion y deshidratacion. %7

Se define como la dificultad en la propulsion oral de los alimentos,
dificultado la seleccidon de la consistencia de estos para una ingesta mas

eficiente.?®

La deteccion precoz de este sintoma resulta de gran relevancia para los
profesionales sanitarios, con el objetivo de prevenir complicaciones, asi como

poder comenzar la introduccion de alimentacion enteral de forma adecuada.

29

La disfagia suele aparecer cuando la enfermedad avanza y se trata de
un sintoma frecuente, que aumenta el riesgo de aspiracion, infeccion
respiratoria, neumonia y asfixia. Cuando los musculos respiratorios se
encuentran afectados, se produce una pérdida de la capacidad para la tos
efectiva y para aclarar la garganta de forma voluntaria, limitandose las
posibilidades de despejar residuos de la faringe, ocasionando una limitacion

ventilatoria progresiva y finalmente una insuficiencia respiratoria global. 27°

La debilidad y el deterioro de la coordinacion facial de los musculos

orales y faringeos comprometen las fases de la degluciéon.®

Aunqgue en los pacientes con ELA la afectacidn respiratoria suele ser
tardia, la presencia de sintomas respiratorios es un factor prondstico muy
importante de progresion de la enfermedad, puesto que la mayoria de estos

pacientes mueren debido a una insuficiencia respiratoria.’>*

Con el avance de la enfermedad, la progresion del deterioro
neuromuscular causa discapacidad fisica, debida a la debilidad progresiva del
musculo esquelético, que puede llegar a afectar a la musculatura respiratoria,
como el diafragma y los musculos accesorios de la respiracion, dando lugar a
insuficiencia respiratoria. Este deterioro incluye dificultad respiratoria,
disminucion de la capacidad vital y reduccion de la expansion de la pared
toracica 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,
24



Sara Bermudo Fuenmayor

respiracion paradodjica y ortopnea, falta de sueno, dolor de cabeza por la
manana, fatiga durante el dia o somnolencia diurna, nicturia, calambres
musculares y la disminucion de la capacidad para la tos efectiva, que dara
lugar a un acumulo de secreciones y a la aparicion de neumonia, asi como
disnea, disfagia o disartria, causando visitas frecuentes a urgencias y, en

ocasiones, requiriendo ingreso en unidades de cuidados intensivos. 3%

Dado que la ELA afecta a las neuronas motoras superiores de regiones
del tronco encefalico asociadas con el control del ritmo respiratorio, puede

producirse apnea central.*

Esta debilidad muscular comienza a dar la cara como hipoventilacion
durante el suefo y los sintomas pueden tratarse con técnicas como la
ventilacion mecanica no invasiva, que mejora la supervivencia y la calidad de
vida. El inicio de esta técnica se basa en la deteccion de sintomatologia de
hipoventilacion nocturna, como dolor de cabeza matutino, somnolencia
diurna y pérdida de concentracidn o memoria. Pero, al tratarse de algo
subjetivo debe contrastarse con pruebas de que valoren la funciéon muscular

respiratoria. ¥’

Generalmente, este deterioro respiratorio progresivo se manifiesta
inicialmente durante el suefo y, posteriormente, durante el dia. Entre los
sintomas mas frecuentes de deterioro del patron del sueno relacionados con
la respiracion destaca la hipercapnia diurna, que se puede corregir con la

introduccion de Ventilacion Mecanica No Invasiva Nocturna (VMNI). 3238

Diagnéstico

En 1990 se establecieron los denominados criterios diagndsticos de El
Escorial, de la Federacion Mundial de Neurologia. Estos criterios indican que,
para el diagnostico 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 diagndsticos
incorporando los criterios de Arlie, que se suman a los criterios clinicos,

técnicas de laboratorio como la electromiografia o la neuroimagen.”®
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El diagndstico de ELA, por lo tanto, se basa en los sintomas del paciente,
el examen neuroldgico detallado y el electromiograma. Muchos pacientes
deben confirmar su diagndstico con videofluoroscopia, considerada el Gold
Estandar, o nasofibroscopia, que brindan orientacion sobre el tratamiento de

texturas alimentarias y rehabilitacion. 27205941

Muchos han sido los estudios que han intentado determinar el estado
de la nutricion mediante la prueba de funcién pulmonar o espirometria, dada
la importancia del debilitamiento de los musculos respiratorios como factor
pronostico de la enfermedad y el aumento del riesgo de broncoaspiracion. Un
ejemplo de ello es el algoritmo para el manejo de la nutricidn en pacientes
con ELA publicados por la Academia Americana de Neurologia, donde se
relaciona sintomatologia y Capacidad Vital Forzada (FVC), utilizandose esta
dltima como indicador de la eleccion del tipo de alimentacion. 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 espirometro.

27

Debido a la falta de biomarcadores especificos, la monitorizacion de la
progresion de la enfermedad se basa principalmente en el informe de
sintomas o anamnesis y la historia clinica, por lo que la Escala de calificacion
funcional de ELA — Revisada ALSFRS-R es un recurso interesante para valorar
esta progresion neuromuscular, aunque ha demostrado falta de sensibilidad
en las primeras etapas de la enfermedad y, por tanto, cierta dificultad para
monitorizar la progresion, como demuestra un estudio de la American

Speech-Language-Hearing Association en 2018.4243

Hasta la fecha, el Gold estandar para el diagnostico precoz de la
alteracion en la deglucion es la videofluoroscopia (VFS) o nasofibroscopia, que
permite orientar sobre el manejo de las texturas alimentarias y la
rehabilitacion. Sin embargo, sélo evalla la presencia de residuo faringeo o
aspiracion. Ademas, se trata de un método costoso, molesto y no puede

predecir cuando se produciria la aspiracion. ?’

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

Exploracién Clinica Volumen-Viscosidad (MECV-V), validada para el cribado de
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disfagia orofaringea en poblacién general, con buena sensibilidad y
especificidad, pero que hasta la fecha no estd validado por estudios de

grandes muestras poblacionales. *°

Para cubrir la carencia de la videofluoroscopia encontramos en un
estudio reciente, el uso de la manometria de alta resolucion. Puede medir la
presion faringea cuantitativamente, asi como reflejar la debilidad progresiva
de los musculos en estos pacientes, con sensores sensibles capaces de
detectar la presion de 01 mm Hg. Por lo tanto, la manometria de alta
resolucion si que podria 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 eleccion de la consistencia de los alimentos, aunque de

momento no esta validado. 7

Las pruebas de valoracion de la funcidon pulmonar como la
espirometria, el analisis de gases en sangre (gasometria) son de considerable
importancia para determinar el prondstico de los pacientes. Conforme avanza
la enfermedad, los pacientes con ELA muestran una disminucidon rapida de la
capacidad vital forzada (CVF), de la ventilacion voluntaria maxima y del

volumen residual. %

El problema que podemos encontrar con la espirometria es que, para
su correcta medicion, requiere un sellado hermeético de los labios alrededor
de la boquilla, lo que posiblemente comprometa los resultados en pacientes
con debilidad muscular. En este caso, la presiéon 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 estandares aceptados para la monitorizacion de insuficiencia
respiratoria, podemos encontrar la medicion de la presion transdiafragmatica
y la presion esofagica, ambos métodos invasivos y poco practicos en el
contexto de la ELA. En su defecto, podemos encontrar los marcadores de
debilidad del diafragma, como la presion inspiratoria maxima (Plmax) en

decubito supino, la capacidad vital forzada (CVF) en vertical, que seria la
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prueba mas utilizada, la oximetria durante la noche y la PaCO2, siendo la CVF
la mas aceptada por su alta relacidn con los datos obtenidos mediante la
presion transdiafragmatica. Algunos estudios se inclinan por la combinacion
de la CVF y la PImax, y otros indican que la oximetria nocturna fue mas
sensible en la detecciéon precoz de debilidad respiratoria. Por lo tanto, no hay
una maniobra especifica que pueda predecir este deterioro respiratorio con

exactitud. %°

Segun las directrices europeas, existen una serie de indicadores que
orientan a la introduccion de ventilacion mecanica. Estos serian signos o
sintomas de hipoventilacion nocturna (especialmente en pacientes con CVF
del 30% previsto / o pico de flujo maximo de la tos inferior al.25 L), o apnea o
hipoapnea con indice de 10 / ho 4 episodios, SpO2, 92% o gotas de SpO2 de al
menos 4% por hora de suefio o SpO2 basal 95% y / o CO2 al final de la

espiracién mayor a 45 mm Hg estando el paciente despierto.®

Tratamiento

El tratamiento actualmente es conservador, asegurando la calidad de vida
del paciente hasta el fin de sus dias, hecho que suele ocurrir a los 2-3 anos
del diagndstico, a no ser que se incluyan terapias que alarguen la

supervivencia.“®

En 1999, la Academia de Neurologia Americana (ANA) publicé una guia
practica basada en la evidencia sobre el manejo de la ELA, cuya primera linea
es el uso del Riluzol, que ralentizaria el avance de la enfermedad, aumentando
la supervivencia mediante el control de la excitotixicidad sobre las neuronas

afectadas (intenta evitar la extension de la misma).“

En 2009 actualizaron dicha guia para incluir ademas el uso de
ventilacidon no invasiva, la nutricion enteral y el tratamiento sintomatico

dentro del equipo multidisciplinar. 2414748

Desde el diagnostico de ELA, la duracion promedio de la enfermedad
oscila de 2 a 5 anos, aunque puede variar desde meses a décadas. La

insuficiencia respiratoria generalmente sera la principal causa de muerte en
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estos pacientes. Sin embargo, los cambios introducidos en la atencién
sanitaria en los Ultimos anos han mejorado significativamente la

supervivencia. 23047

Cuidados de enfermeria

Aunqgue todavia es una gran desconocida, la ELA es una enfermedad que
existe, en la que la enfermera de atencion primaria, dentro del equipo
multidisciplinar, tiene mucho que aportar a través del cuidado en el domicilio,
ocupandose de actividades tales como la optimizacion y el confort de la
Ventilacion Mecanica Domiciliaria y del manejo del tratamiento prescrito,
ademas de ocuparse de la educacion para la salud y apoyo del paciente y su

familia, desde el diagndstico hasta el fin de su vida. #°

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 seran los principales proveedores de atencion
informal, considerandolos una sola unidad de trabajo, para ayudarlo a vivir

hasta el final de su vida.®

Por eso, como profesionales de enfermeria, no debemos descuidar la
salud del cuidador. Para que una persona pueda brindar atencién de calidad,
delbe comenzar por cuidarse a si misma. Si no se tiene en cuenta al cuidador,
la atencion brindada al paciente sera de peor calidad. Muy a menudo, los
cuidadores principales suelen verse como un anexo del receptor de la
atencidn, el paciente, pero deberian verse desde la perspectiva de que tienen
una percepcion y necesidades diferentes a las del paciente, por lo que nunca

debemos olvidar su salud.*

Por lo tanto, con nuestra intervencion dentro del equipo interdisciplinar
aseguramos una mejora en la atencion que brinda el cuidador informal,
aumentando la seguridad del paciente y, por lo tanto, la calidad de vida de
ambos, mejorando asi la comunicacion y la informacidén entre ellos y la

satisfaccion familiar, ya que el cuidador no alcanza una saturacién excesiva. “°

Ademas del impacto emocional que todo el proceso de la enfermedad

implica para ambos, en la mayoria de los casos existe un cambio en el estilo
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de vida habitual, tanto a nivel laboral, personal, como econdmico (atenciény
cuidados especificos, tratamiento costoso, transporte), que afecta en gran

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

Enlos ultimos anos, hay ensayos clinicos controlados aleatorios que han
demostrado que la ventilacién mecanica a largo plazo mejora la supervivencia
y la calidad de vida en estos pacientes. A medida que la enfermedad progresa,
aparecen sintomas como la dificultad para eliminar las secreciones
respiratorias, disnea al esfuerzo, alteracion del patron del sueno, fatiga,
despertares nocturnos, irritabilidad, somnolencia diurna, dificultad para
concentrarse, alteracion de la cognicion, o alteracion de su calidad. Aunque
tenemos pruebas que analizan la funcidén pulmonar, tales como capacidad
vital, oximetria, gasometria arterial, polisomnografia, capacidad pulmonar
total, capacidad inspiratoria, capacidad vital, y flujo inspiratorio, que pueden
identificar signos de mal prondstico, a indicar la introduccion de
traqueotomia, necesidad de ventilacion no invasiva, o el uso de ventilacion
mecanica, carecemos de herramientas como escalas o cuestionarios que nos
permitan monitorizar este deterioro neurolégico respiratorio y digestivo de

forma no invasiva. >?

No obstante, un diagnostico precozy el tratamiento sintomatico 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
enfermeria es una de las piezas claves. Su funcidon dentro de dicho equipo se
divide en dos ramas asistenciales: la atencion especializada, llevada a cabo en
el hospital, donde se encarga de la educacion y cuidados de enfermeria con el
paciente, la realizacion de pruebas de funciéon pulmonar y ayuda en los
cambios de canula en el caso de que presente traqueotomia; y la atencion
primaria, que se lleva a cabo en centros de salud y que se trata del nivel

asistencial donde centramos nuestra atencion.

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

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

calidad de vida del paciente y su familia. **

Por ello, cuando aparece en primer lugar una alteracion 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
desnutricion, a la aparicion de neumonia y el aumento significativo de la

mortalidad. %

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. 8

En el caso de la alteracion digestiva, la disfagia empeora debido a la
debilidad de la musculatura faringea. A medida que la alimentacion oral se
vuelve mas dificil o peligrosa, debido al empeocramiento de la disfagia, la
aparicion de aspiracion tragueal o desnutricion, la necesidad de alimentacion

enteral se vuelve cada vez mas importante. %7

Ante estos casos, son muchas las personas que pueden beneficiarse de
meétodos de alimentacion alternativa como la Gastrostomia Endoscopica

Percutanea (PEG) o Gastrostomia con Insercidon Radiolégica (RIG / PRG) “°

Actualmente, las pautas de introduccion de la PEG tienden a
incorporarla de forma precoz para combatir las posibles complicaciones,
como por ejemplo la alteracion respiratoria. Este procedimiento, por tanto,
estaria indicado antes de que la capacidad vital disminuya por debajo del 50%.
Es de vital importancia la evaluacidn del paciente ante la aparicion de

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

En cuanto al deterioro respiratorio, de afectaciéon mas tardia, el uso no
invasivo de la asistencia mecanica de la tos para la limpieza de las vias
respiratorias a través del mecanismo de insuflacidén-exuflacion mecanica es

un desafio en pacientes con ELA. %°

de cuidados que estos pacientes presentan dada su rapida evolucion,

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. Ademas, la
indicacion de VMNI en estos pacientes se encuentra en una situacidon
comprometida, debido a la escasez de protocolos y seguimiento a largo plazo,

incluyendo el ajuste y control de los dispositivos en el domicilio. >*

En la etapa final de la enfermedad, la evolucion de la debilidad
muscular puede hacer que el paciente desarrolle cierta dependencia a la
ventilacion, llegando incluso a precisarla durante el dia. El éxito de esta técnica
de ventilacion no invasiva a largo plazo depende principalmente de la
capacidad del paciente de limpiar las secreciones de las vias respiratorias,
evitando la aspiracion, asi 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 éptima las técnicas que

facilitan la tos y para ensefarlas al paciente y sus cuidadores. *°

La enfermera en el equipo multidisciplinar de la ELA

Dadas las caracteristicas de la ELA, el abordaje multidisciplinar es
imprescindible. Los enfermos, como hemos mencionado anteriormente,
requieren la participacion de distintos especialistas trabajando de forma
coordinada desde el diagndstico, acordando pruebas y tratamientos a
realizar, el tipo de informacién que debe recibir el paciente, el apoyo
psicologico 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 atencidon primaria, y los cuidados
de enfermeria. Por ello, es preciso un alto grado de coordinacion y gestion de
recursos, hecho fundamental para la mejor atencion de estos pacientes
hasta el final de la enfermedad y que permitiria reducir la variabilidad en la
atencion de los pacientes, mejorar su grado de satisfaccion y el de sus

familiares y cuidadores.®

En la Esclerosis Lateral Amiotrofica, dar el diagndstico 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 atencion a la comunicacion.
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Solo hay una oportunidad para causar una buena primera impresion, por lo
que esta primera visita sera la clave para ganar la confianza y la colaboracion
durante todo el proceso de trabajo. Dejar hablar al paciente, dandole tiempo
a que exprese sus dudas, preocupaciones y sentimientos es muy importante

para evitar que adquieran falsas creencias y para disipar miedos. *¢°7

Durante toda la relacion terapéutica se debe tener en cuenta su historia
clinica, el contexto socio-ambiental, lo que el paciente ya sabe de la
enfermedad y lo que le gustaria saber y siempre asegurando una buena
comunicacion a través del uso de habilidades especificas, como son la

empatiay la honestidad. Cada visita se debe fijar en consenso con el paciente.

58

Tras el diagnodstico es importante dejar que el paciente y su familia
aceptey asimile el pronostico, facilitandoles el acompafiamiento en cada una
de las etapas del proceso de duelo, a través de su sistema de apoyo mas

cercano. *°

Las enfermeras gestoras de casos seran las responsables de detectar
las necesidades de informacion y formacién del paciente y su familia sobre la
muerte en las primeras etapas tras el diagndstico, recalcando la importancia
del apoyo psicolégico y facilitando un acercamiento a la vida de manera
positiva. La falta de empatia y la mala comunicaciéon en la relacion terapéutica
enfermera-paciente pueden incidir en un aumento del tiempo de |la etapa de
ira, gue debe impedir que tanto el paciente como sus familiares se sientan

abandonados y desatendidos. 6¢°

En Andalucia, Espana, la enfermera gestora de casos trabaja desde
atencion primaria con los pacientes de ELA dentro del equipo multidisciplinar,
en la mayoria de los casos en el domicilio y se ocupa de actividades tales como
la optimizaciéon y el confort de la Ventilacion Mecanica Domiciliaria y de los
tratamientos que tenga prescritos, ademas de ocuparse de la educaciéon para
la salud del paciente y su familia. Son las enfermeras ademas quienes estaran
en estrecha coordinacion y colaboracion con otros equipos de apoyo externo

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

cuidados paliativos. ©1%2

Conforme avanza la enfermedad, continuaran apareciendo sintomas
como la disartria y la disfagia y sera entonces cuando se ponga a la familiay al
paciente en contacto con un terapeuta y logopeda para que trabaje estos
aspectos con ellos de forma mas especializada. No solo es importante evitar la
pérdida de intercambio de informacién, sino también lo es mantener la
relacion del paciente con su entorno, en especial la relacion terapéutica o de
ayuda gue establece con los profesionales de la salud y su familia, pues seran

ellos quienes se ocupen de asegurar su bienestar.®

Cuando la pérdida de movilidad y del habla sea muy importante, la
enfermera podra informar de que hay sistemas electrénicos de comunicacion
avanzados que utilizan la mirada, puesto que la musculatura ocular no se ve
afectada, asi como el uso de pictogramas. En cuanto a la aparicion de disfagia,
hay que valorar el tipo de alimentos que tolera; si tolera los alimentos solidos,
pero tose ante liquidos, se deberia anadir espesantes a la comida para asi
facilitar el transito del bolo alimenticio. Por otro lado, habrd que ensenarles
como 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 vias respiratorias.®0%3

Cuando finalmente, la musculatura respiratoria pierda fuerza, el
paciente requerira evaluaciones mas frecuentes, siendo objetivo enfermero
conseguir gue la unidad familiar esté familiarizada con los sintomas de declive
como son la disnea de esfuerzo, dificultad para dormir por las noches, donde
la funcion de la enfermera sera tranquilizarlo mediante la escucha activa y
dando respuesta a sus preocupaciones, dolor y aumento de la fatiga. La
educacion sanitaria del paciente y su familia en las técnicas de ventilacion
mecanica no invasiva es responsabilidad de la enfermera, por lo que los
prepararan para el manejo del respirador, para reconocer complicaciones,
signos de infeccion y saber qué hacer en casos de emergencia, ya que cuando
el paciente esta en domicilio, quien presta mayor atencion y estd mas tiempo

con el paciente es la familia y son los familiares quienes suelen preocuparse
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mas por la dependencia a la ventilacion 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 ultima palabra en

cuanto a su incorporacion o rechazo en el tratamiento. *°

Para que un paciente y su familia reciban la maxima atencion y calidad
de vida adaptada a su situacidn personal durante la etapa final, sera
conveniente su inclusion en el programa de Cuidados Paliativos, donde seran
valorados y se atenderan aspectos sociales (recursos, apoyo), psicologicos
(duelo) y espirituales (creencias, y valores). La atencion o cuidados paliativos,
incluiran, por tanto, la comprension por parte del paciente y su familia de la
enfermedad, control de sintomas y recursos de adaptacion a la nueva
situacion fisica, consideracion de las expectativas del tratamiento, abordaje de
la comunicacion, voluntades anticipadas y temas relacionados con el final de
la vida, intervenciones de especialistas, necesidad de equipos de soporte,
orientacion y apoyo, y consejo y estrategias de bienestar, asi como estrategias

de preparacion al duelo.>”#8

Entre los indicadores que pueden ayudar a la enfermera a reconocer
cuando es el momento adecuado de conversar sobre las Voluntades
Anticipadas, destacamos. que lo pida el paciente, observacion de gran
sufrimiento psicologico, social o espiritual, incremento considerado de la
necesidad de opioides para reducir el dolor, disfagia con requerimiento de
Sonda Nasogastrica o PEG, disnea u otros sintomas de fracaso respiratorio y
pérdida funcional en piernas o brazos. Entre las decisiones que el paciente
debe tomar encontraremos pues: utilizacion de la ventilacion mecanica como
soporte ventilatorio y los tubos de alimentacion como sonda nasogastrica o
sondas PEG, la intervencién para realizar una traqueostomia en caso que
fuese necesario, la decision de rechazar toda medida extraordinaria y poder
elegir la sedacion 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, creandose un clima de confianza que no presenta con el médicoy

que facilitara la resolucion de dudas y preocupaciones. ®
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La decision 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 €l quien tome la decision. Todo esto queda
recogido en la Ley de Derechos y Garantias de las Personas ante el Proceso de
la Muerte de Andalucia, que dice que el ciudadano podra rechazar o paralizar
cualquier tratamiento o intervenciony, si tiene que ser hospitalizado, tendran
derecho a una habitacién individual durante su estancia, pudiendo estar

acompanado por su familia hasta el final de sus dias. °°%*

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
Orgénica 3/2021, de 24 de marzo, de regulacién de la eutanasia, que abre un

nuevo debate con estos pacientes. %

Todas estas cuestiones se deben plantear en las primeras etapas de la
enfermedad, debido al futuro y evolucién 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 opinién. 556667

La labor de las enfermeras gestoras de casos en el paciente con ELA y
su familia comprende desde la educacion para la salud sobre temas técnicos
de la enfermedad, hasta una relacion terapéutica adecuada, pasando por el
apoyo CON recursos socio-sanitarios y ayuda espiritual al final de la vida.
Ademas, al ser la persona que mas cerca del ndcleo familiar se encuentra, es
un pilar fundamental en la preparacion 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 lejanay 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, ademas de la informacion y dotacion de habilidades
en las técnicas de cuidado para evitar la claudicacion familiar desde la
preparacion al duelo hasta los cuidados a la familia tras la muerte del

familiar.%®
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Ademas, 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 cooperacion con el paciente y su familia desde el primer contacto para que
se refuerce la relacion terapéutica y poder asegurar una atencion sin sesgos,

de forma integral.®®7°

La muerte, en nuestra sociedad, sigue siendo un tema tabu y parece
gue mientras menos se hable del tema mas se alejara. Una mayor
normalizacion de este proceso natural de la vida ayudaria a conseguir una
muerte mas sana y con una menor carga negativa emocional por parte del

paciente y su familia.

En la practica clinica, la Enfermera tiene mucho camino por delante
aun. Resulta complicado mantener una continuidad de cuidados integrales a
lo largo de todo el proceso de la enfermedad, desde el diagndstico hasta los
dltimos dias, por lo que es muy importante definir los cuidados propios de los
profesionales de enfermeria, asi como los resultados demostrados, para
aumentar asi la produccion cientifica y poder mejorar y evolucionar

profesionalmente.

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

La enfermedad por coronavirus 2019 (COVID-19) es una enfermedad infecciosa
causada por una nueva cepa de coronavirus, el sindrome respiratorio agudo

severo coronavirus 2 (SARS-CoV-2).”

Tras el primer informe en China, la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) declaroé el SARS-CoV-2 como pandemia mundial el 11 de marzo de 2020,

con un impacto devastador en la practica sanitaria de todo el mundo. 773

A raiz de la irrupcion del Covid-19, los sistemas sanitarios se han visto
obligados a reorganizar sus recursos, asi como los espacios disponibles para la
atencidn sanitaria. La atencién especializada fue adaptada para el tratamiento
y atencién de pacientes con COVID-19, cancelando toda actividad

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

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

Ademas, en la COVID-19, la dificultad respiratoria es el sintoma mas
caracteristico. Mas 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
alteracion neuromuscular relacionada con la inmovilizacion prolongada, la
aparicion de infecciones recurrentes, el requerimiento de ventilacion
mecanica o de corticoides. Por ello, sicombinamos ambas enfermedades, ELA

y COVID-19, el resultado puede ser devastador. 774

La actual pandemia del coronavirus (COVID-19) ha tenido un impacto
en la sanidad mundial con gran repercusion en la salud a nivel fisico y
psicologico de la poblacion en general, creando desafios sin precedente para

el abordaje de la enfermedad neuromuscular. 427576

Esta nueva situacidon sanitaria obligdé a reorganizar los servicios de
atencion al publico 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 ambito hospitalario. Esto ha
producido un aumento de la morbimortalidad de muchos pacientes con
enfermedades neuromusculares, entre ellos los pacientes diagnosticados de
Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA). Consecuentemente, esta situacion

también se tradujo en el retraso del diagndstico de nuevas patologias. 77477

Los resultados de una encuesta reciente de la Northeast Amyotrophic
Lateral Sclerosis Consortium (NEALS) en Estados Unidos evidencian la
modificaciéon que la COVID-19 ha ocasionado en la evaluacién clinica de los
pacientes con ELA, viéndose reducidas las consultas presenciales e
incorporando las consultas a través de videoconferencias como alternativa.
Esta encuesta detectd dificultades de acceso al equipo multidisciplinar,
atencion domiciliaria y cuidados paliativos, asi como, dificultades para la
obtencidn de recursos esenciales para estos pacientes como son las sondas

de alimentacion o sillas de rueda. #?
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EL DIAGNOSTICO

Para los pacientes diagnosticados de ELA, cuyo diagnodstico precoz es clave
para preservar su calidad de vida, todo este retraso de seguimiento y de
realizacion de pruebas diagndsticas tiene una repercusion directa en la

supervivencia.”

En el contexto de la pandemia, técnicas diagnosticas claves en la
valoracion del pronostico de la ELA, y fundamentales para la toma de
decisiones como es la espirometria, han sido desaconsejadas por los expertos,
puesto que pueden estimular la tos, generando aerosoles, principal via de
transmision de la COVID-19. Esto retrasé la introduccion de herramientas
como la ventilacién no invasiva, la ventilacidén invasiva o la alimentacion
enteral, cuya incorporacion esta relacionada segun la evidencia disponible,
con una mejora de la calidad de vida de estos pacientes. Ademas, el resultado
de la espirometria es un criterio clave para la inclusion o exclusion en ensayos

clinicos.%?

Por otro lado, la COVID-19 presenta gran diversidad de sintomas
inespecificos, como cefalea, mareos, anorexia y diarrea, y sintomas
neuroldgicos como pérdida del gusto, el oido y la vista;, confusion o
disminucion del nivel de conciencia, incluso hay registros que identifican
casos de convulsion o accidente cerebrovascular, lo que dificulta adn mas su
diagnostico, planteando una mayor preocupacion para el abordaje de la

seguridad del paciente con ELA y su cuidador.*

El uso de la telemedicina, permite un seguimiento en el domicilio, la
monitorizacidon de la progresion de la enfermedad, la deteccion de signos y
sintomas de forma precoz, y nos permite introducir recursos que mejorar la
calidad de vida e independencia de estos pacientes, como son las protesis de
tobillo, baston o andador para mantener la postura, o silla de ruedas, en casos
Mas avanzados, cubiertos adaptados, apoyo a la comunicacion y escritura,

entre otros.

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

paciente con insuficiencia respiratoria, en multitud de ocasiones, en
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tratamiento con ventilacion no invasiva, por lo que si a esta patologia de base
le sumamos la adiccion 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 informaciéon sobre la COVID-19 que permita una

deteccién precoz para prevenir posibles complicaciones. “3

EL TRATAMIENTO

Con la restriccion de las visitas de seguimiento hospitalaria se vio afectada la
evaluacion sobre la necesidad de incorporar herramientas como es la
ventilacion asistida o la gastrostomia, que mejoran la calidad de vida de
estos pacientes. Ambas técnicas son efectivas cuanto menor tiempo
transcurra para su incorporacién como herramienta complementaria; por
ejemplo, en el caso de la gastrostomia, se considera una capacidad vital
forzada por encima del 50% del rango normal, como principal indicador para
su introduccion. 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. #*

Durante la pandemia, se ha detectado una reduccidn de Ila

disponibilidad de muchos de estos tratamientos. 4

Esta busqueda de tratamiento curativo se continua llevando a cabo
mediante los ensayos clinicos. No obstante, en el contexto de la pandemia
para el ambito de la investigacion y el avance en el tratamiento, se ha
identificado también una disminucién de la adscripcidon de nuevos pacientes

a ensayos clinicos.”

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 implantacidn del real decreto que limitaba la movilidad,
se ha dificultado el acceso a las terapias de rehabilitacion, el trabajo de la
flexibilidad, la fuerza muscular y la resistencia de las articulaciones, asi como

de la fonacién y comunicacién. 7>77
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EL SEGUIMIENTO

Con la nueva situacion epidemiolodgica, el seguimiento de los pacientes se
traslada a la telemedicina, y muchos paises se han ido adaptando para que el
equipo multidisciplinar se encuentre disponible y a disposicion del paciente

y su familia o cuidadores de forma continuada a través de la red. 7778

Para la monitorizacion de la evolucion de la enfermedad es muy
importante el examen neuroldégico y el uso de escalas validadas como la
Escala Funcional ALS revisada (ALSFRSr), herramientas claves para la
deteccion temprana de sintomas graves, como la aparicion de disfagia o
insuficiencia respiratoria, que, si se diagnostican a tiempo, se reduce el riesgo
de desarrollar neumonia por aspiracion e insuficiencia respiratoria, mejorando
por tanto el prondstico. 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. 74777

LOS CUIDADOS DOMICILIARIOS

La provision de informacion y la formacion 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
farmacologico, la ventilacién mecanico no invasiva, y la nutricion), las
relacionadas con la Covid-19 (factores de riesgo, mecanismo de contagio,

medidas preventivas, efectos).*

Frecuentemente, el paciente con ELA usa dispositivos de limpieza de
las vias respiratorias, nebulizacion, aspiracion y uso de dispositivos de
asistencia para la tos. Cuando se usa ventilacién no invasiva, la propagacion
de las particulas de virus SARS-CoV-2 aumenta, debido al uso de mascarillas
para la ventilacion o a un mal ajuste de estas. Por ello, en esta situaciéon es
importante que se realicen modificaciones y adaptaciones del equipo de
ventilacidon mecanica para reducir la transmision del virus y, por tanto, la

posibilidad de contagio a sus cuidadores. 7°
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.Existen cuestionarios de enfermeria para predecir el
deterioro neuroldgico en la Esclerosis Lateral Amiotrofica?

Debido a su rapida evolucion, y a la insuficiencia respiratoria como la causa
mas comun de muerte dentro de los primeros 3 afnos, el enfoque principal
de la atencion se centrara 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,

dificil de definir. 648

Enla actualidad, existen numerosas escalas o cuestionarios que valoran
la calidad de vida, el esfuerzo respiratorio, la dificultad para la deglucion...Sin
embargo, en el caso de la ELA, la ausencia de la existencia de un biomarcador
establecido que nos permita medir la progresion de la enfermedad hace que
sea ladisminucidn del valor obtenido en la escala ALSFRS-R la que la convierta

en la medida de progresién mas utilizada por los médicos de investigacion. &°

La escala ALSFR (Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating
Scale), fue disefada como un sistema de puntuacion 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 podrian verse
afectados por la enfermedad, incluida la funcidén bulbar respiratoria y la
funcion de las extremidades superiores e inferiores. El original fue
reemplazado unos anos mas tarde por ALSFRS-R cuando se reconocio que era
necesario medir el deterioro respiratorio. La nueva escala consta de 12
preguntas que suman 48 puntosy valora el movimiento, especialmente de las
extremidades superiores, como escritura, alimentacién, vestimenta
(motricidad fina), habla, deglucién, salivacion (funcién bulbar), girar, vestirse,
caminar, trepar (motricidad gruesa) y disnea, ortopnea, insuficiencia

respiratoria (funciéon respiratoria). %@

A medida que la enfermedad progresa, los pacientes con ELA se
debilitan y experimentan dolor y ansiedad a medida que los sintomas se
hacen mas evidentes. El objetivo para los profesionales de la salud y los
cuidadores es frenar esta progresion y hacer que su impacto sea menos

significativo, ya que deben saber que una progresion 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 psicolégico apropiado, para

preservar la dignidad del paciente en todo momento. &

Ademas, esta progresion de la enfermedad implica un aumento en la
responsabilidad del cuidador, a quien, ademas de las demandas fisicas, a
menudo se les atribuye una toma de decisiones importantes que, al agregar
apoyo fisico y emocional diario, puede conducir a la depresion, lo que

disminuye la calidad de vida. ©&#2

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 neurolégico
respiratorio y digestivo, un test que seria de gran utilidad para la intervencion
precoz ante la aparicion 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
disefar y validar un cuestionario que nos permita monitorizar la progresion
de la Esclerosis Lateral Amiotréfica y sus posibles complicaciones. Dicho
cuestionario se convertira en una herramienta de ayuda para los profesionales
sanitarios para la toma de decisiones como, por ejemplo, en la introduccion
de la ventilacion mecanica y la gastrostomia percutanea que mejoraran la

calidad de vida del paciente y su familia.
Entre los objetivos especificos encontraremos:

1. ldentificar la existencia de cuestionarios validados para monitorizar la

progresion de la Esclerosis Lateral Amiotrdfica.

2. Adquirir conocimientos, desde la perspectiva enfermera, sobre los
principales factores prondsticos del deterioro neuroldgico Digestivo y
Respiratorio en pacientes diagnosticados con Esclerosis Lateral

Amiotrofica.

3. Disenar y validar un cuestionario para monitorizar el deterioro
neuroldgico Digestivo y Respiratorio en pacientes diagnosticados con

Esclerosis Lateral Amiotréfica.
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METODOLOGIA
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METODOLOGIA

Se ha llevado a cabo un estudio instrumental de disefio, desarrollo y
validacion del cuestionario, denominado DEREDELA (Cuestionario para la
Monitorizacion de Deterioro Respiratorio y Digestivo en los pacientes
diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotroéfica). Para ello, se llevaron a

cabo tres etapas diferenciadas:
1) Analisis de la literatura disponible
2) Diseno del cuestionario

3) Validacion del instrumento (Figura 1)

1. Disefio del cuestionario

v

| Revision Bibliografica |
[
v v

Identificacién de dimensiones | | Identificacidn de instrumentos |

v

| Identificacion de preguntas |

v

Evaluacidn y seleccién de preguntas segin las

dimensiones

Disefio de preguntas en dimensiones no representadas

l Primera versién del cuestionario [

2. Validacion del cuestionario

v

| Primer Pretest |

v

| Panel de expertos |

v

| Segundo Pretest |

v

| Prueba Piloto |

v

1 Version definitiva del cuestionario [

Figura 1- Proceso del disefio y validaciéon del cuestionario

47



Sara Bermudo Fuenmayor

Revision bibliogrdfica

Se realizd una primera revision bibliografica para identificar la
existencia o no de cuestionarios validados para monitorizar el deterioro
neuroldgico respiratorio y deglutorio en pacientes diagnosticados de

Esclerosis Lateral Amiotréfica.

Esta busqueda se llevé a cabo en las bases de datos Medline, InDICEs-

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

Los términos DECS para la busqueda bibliografica se recogieron en la

Tabla 1.

Castellano
Encuestas y Cuestionarios

Cuestionario de Salud del
Paciente

Esclerosis Amiotréfica Lateral

Técnicas de Diagndstico
Neurolégico

Examen Neurolégico

Técnicas de Diagndstico del
Sistema Respiratorio

Sistema Respiratorio
Insuficiencia Respiratoria

Técnicas de Diagndstico del
Sistema Digestivo

Sistema Digestivo

Anomalias del Sistema Digestivo

Inglés

Surveys and Questionnaires

Patient Health Questionnaire

Amyotrophic Lateral Sclerosis

Neurological Diagnostic
Techniques

Neurologic Examination

Diagnostic Techniques,
Respiratory System

Respiratory System
Respiratory Insufficiency

Digestive System Diagnostic
Techniques

Digestive System

Digestive System Abnormalities

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

Filtros
EEERCR Estrategia
(((Amyotrophic Lateral Sclerosis) AND
Questionnaires) AND Respiratory System) 8
AND Digestive System
Pubmed
((((amyotrophic lateral sclerosis) AND 10 afos, texto
guestionnaires) AND ((respiratory system) 47 completo /3
OR (digestive system))) disponible
("ALS")AND("questionnaires") 354 0 0
CUIDEN . .
("ALS")AND(("questionnaires")AND(("RESPI") 10 0 0
OR("DIGES")))
2000-2019,
Cinhal (amyotrophic lateral sclerosis) AND 194 texto 40/15
guestionnaires completo
disponible
Cochrane amyotrophic lateral sclerosis" in Title 60 5000-2019 60/8

Abstract Keyword AND "questionnaire"

Tabla 2-Estrategia de busqueda

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

** La segunda columna hace referencia a los filtros aplicados

*** | a tercera columna hace referencia los resultados tras aplicar los filtros siendo el primer nimero el

numero total de articulos y el segundo los finalmente seleccionados.

A continuacion, se realizd una segunda busqueda bibliografica con el
fin de identificar los principales signos y sintomas de aparicién precoz de
deterioro neuroldégico respiratorio y deglutorio en pacientes diagnosticados

de Esclerosis Lateral Amiotroéfica.

Esta busqueda se realizé en las bases de datos Medline, InDICEs-CSIC,
Cochrane y CUIDEN, en 2020.

Los términos DECS para la busqueda bibliografica se recogieron en la
Tabla 3.
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Castellano Inglés
Esclerosis Amiotrdfica Lateral Amyotrophic Lateral Sclerosis
Técnicas de Diagndstico Neuroldgico Neurological Diagnostic Techniques
Examen Neuroldgico Neurologic Examination
Técnicas de Diagndstico del Sistema Diagnostic Techniques, Respiratory
Respiratorio System
Sistema Respiratorio Respiratory System
Insuficiencia Respiratoria Respiratory Insufficiency

Tabla 3- Términos DECS empleados en la busqueda

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

Filtro
e Estrategia
datos * *ok *okok
((Amyotrophic Lateral Sclerosis))
Pubmed AND (Diagnostic Techniques 128 Te)~<to completo, 5 31/21
; anfos, castellano
Respiratory System)
(Amyotrophlc Iateral scler05|§) AND e EeTEiee, 5
(Diagnostic Techniques Respiratory 5012 - 2
anos, castellano
System)
CINHAL
(Amyotrophic lateral sclerosis) AND
(Diagnostic Techniques Respiratory 5012 TextoN complgto, ° 87/25
anos, inglés
System)
"Amyotrophic lateral sclerosis" in
Title Abstract Keyword AND 5 Texto completo 1
"respiratory system" in Title disponible
Abstract Keyword
Cochrane
"Amyotrophic lateral sclerosis" in
Title Abstract Keyword AND 9 Texto completo
"respiratory" in Title Abstract disponible
Keyword

Table 4- Estrategia de busqueda

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

** La segunda columna hace referencia a los filtros aplicados

*** |_a tercera columna hace referencia los resultados tras aplicar los filtros siendo el primer numero el

ndmero total de articulos y el segundo los finalmente seleccionados.
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Desarrollo del instrumento

Tras revisar la literatura disponible, se seleccionaron 15 estudios que
utilizaron cuestionarios como herramienta de diagndstico en pacientes con
ELA. No encontramos un cuestionario que se ajustara al objetivo de nuestro
estudio; por tanto, a partir de la informacion obtenida, seleccionamos

aqguellos items que pudieran ajustarse a la tematica de nuestro estudio.

El segundo paso en la elaboracion del cuestionario fue la redaccion de
los items de cada dimension de forma individual, asegurandonos que cada
uno de ellos quedara incluido en una uUnica dimension del instrumento. A
partir de aqui, una vez realizadas las correcciones pertinentes se procedio a la
version del instrumento que seria sometida a los analisis de fiabilidad y validez

estadisticas, los cuales se presentan mas adelante.

El cuestionario se divide en dos bloques principales. El primer blogue
incluye una serie de preguntas previas que hacen referencia a los datos de
identificacion de los sujetos: Sexo, Edad, Nacionalidad, Residencia, Peso, Talla,
IMC, ha fumado, Fuma, Deporte, Ha practicado deporte, Tipo deporte,
Hipotiroidismo, Ruido, Enfermedad autoinmune, Trabajoy Polvoy al que se le

afade la pregunta “; En qué ano le diagnosticaron de ELA?", tras el pretest.

El segundo bloque corresponde a la parte especifica compuesta por los
veinticuatro items redactados en el pretest de la primera fase y 11 items

redactados tras la fase piloto que constituiran nuestro test.

El siguiente paso fue la conformacion de un comité de expertos con los
siguientes criterios de seleccion: posesion de un doctorado o maestria en
enfermeria o medicina y mas de 10 anos de experiencia trabajando con

pacientes diagnosticados de ELA

El comité estuvo formado por seis personas, siguiendo la metodologia
de Polit et al: tres neurdlogos, con mas de 30 anos de experiencia en el campo
de la neurologia; dos enfermeras gestoras de casos, en contacto directo con
pacientes diagnosticados de ELA y con mas de 15 afos de experiencia; y una
psicologa, experta en manejo de casos y diagnosticos dificiles, con mas de 20

anos de experiencia.
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Se entregd a la comision el borrador del cuestionario, con la solicitud de
gue también formularan cuantos items consideraran necesarios, o eliminaran
los que no estimaran oportunos. Los expertos evaluaron los items 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 dias para completar la valoracién. Se les indicé
también la necesidad de plantear algun item de manera alternativa si no se
comprendia suficientemente bien alguno de ellos. Asi mismo, se les pidid que

valorasen la adecuacion global del cuestionario.

El cuestionario inicial que se envid a los expertos estaba formado por 3
dimensiones con un total de 11 items. El analisis de datos se realizd siguiendo
la metodologia de Polit y Beck 84, calculando el indice de validez de contenido
(I-CVI) y el coeficiente modificado de Kappa (K) para cada item del
cuestionario. También se calculod el coeficiente global de validez de contenido

(S-VCI) para cada dimension y para su valoracion global.

A continuacion, se aplico el cuestionario inicial o “cuestionario piloto”
con nombre “Cuestionario para la monitorizacion de deterioro neurolégico
Respiratorio y Deglutorio en pacientes con ELA- DEREDELA"” a una muestra
significativa de 22 pacientes, a través de un formulario autocumplimentado
de forma andénima, con objeto de valorar la comprension de los items y aporte

de sugerencias.

El cuestionario esta precedido por una breve introduccion del estudio,
con una breve explicacion de la finalidad y el contenido de la investigacion, asi
como la aceptacion de la Ley Organica de Proteccion de Datos Personales y

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

Finalmente, el cuestionario quedd compuesto por 18 preguntas
iniciales para la descripcion de la muestra y 11 items, ofreciendo seis
alternativas de respuesta de menor a mayor grado de afectacion neuroldgica,

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

diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrofica.

Los datos obtenidos fueron recogidos a través de:

Encuesta autoadministrada via formulario google form.
- Encuesta autoadministrada en pdf a través de email.

- Encuesta facilitada por los investigadores colaboradores, mediante

entrevista personal o telefénica, llevadas a cabo en el afo 2020.

Seleccion 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 ndmero minimo de muestras
requeridas o de una relacion entre la muestra y el nUmero de variables que se

estan analizando.

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

esta recomendacion. 886

De acuerdo con la recomendacidon de Cattel, se considera muestra
adecuada entre 3y 6 individuos, mientras que Gorsuch indicé 5y Everitt indico

al menos 10. 8>87:88

Garcia-Garcia propuso el uso de aplicaciones como Epi Info ™ para
calcular el tamano de la muestra, teniendo en cuenta el intervalo de confianza
y el nivel de precision requerido para el estudio. MacCallum, Widaman, Zhang
y Hongindicaron que el tamano de la muestra deberia ser al menos de tres a
cinco veces el numero de elementos en el instrumento y un minimo de cien

casos como nivel minimo de muestra.8°

Por lo tanto, para el calculo del tamano de la muestra de nuestro

estudio, N =105 se considerd adecuada.”

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

se realizd una encuesta para disefnar la primera versién del cuestionario.
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Posteriormente, este cuestionario se administré a 22 pacientes
diagnosticados de ELA, lo que permitié evaluar la comprension de las
preguntas y ajustarlas en consecuencia antes de la elaboracion del
cuestionario DEREDELA definitivo. Esta primera muestra, se ajusta con el

minimo adecuado segun Cattel, Gorsuch y Everitt. 88788

Finalmente, para la validacion del cuestionario definitivo, fue
administrado y cumplimentado por 105 personas, de los cuales 66 eran
hombres (62,9%) y 39 mujeres (37,1%). Este tamano muestral se considera

adecuado segun los estudios de Gorsuch, Kline y MacCallum. 88691

La edad promedio fue de 57,75 + 12,77 aflos, con un error estandar de la

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

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

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

Todos los participantes del estudio fueron informados de la finalidad
del estudio y de su caracter anénimo, siendo de obligado cumplimiento la Ley
Organica de Proteccion de Datos Personales y Garantia de los Derechos
Digitales (3/2018, de 5 de diciembre) para poder completar el cuestionario,

otorgando asi el consentimiento voluntario.

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

Universitario Torrecardenas.
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RESULTADOS
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RESULTADOS

Revision de la literatura disponible

Tras la lectura de los titulos y resumenes obtenidos en la primera revision de
la literatura, se incluyeron aquellos articulos que abordaban todos los puntos
marcados en nuestro objetivo. Se seleccionaron 24 articulos publicados entre
los anos 2000 y 2019, de los cuales solo 15 se incluyeron en nuestra revision, al
estar en linea con el contenido de nuestra busqueda. La Figura 2 recoge en
un diagrama de flujo la informacion de la metodologia a través de las

diferentes fases de la revision sistematica. &
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Registros identificados
mediante la busqueda
en base de datos
(n=673)

Registros adicionales
identificados por otras
fuentes
(n=17)

}

!

Registros después de aplicar filtros de

afo y texto completo
(n=119)

!

Registros después de
eliminar duplicados
(n=97)

Registros excluidos
(n=73)

|

Evaluados a texto
completo para
elegibilidad
(n=24)

'

Estudios incluidos en
sintesis cualitvativa
(n=15)

!

Estudios incluidos en
sintesis cualitvativa
(metanalisis)
(n=0)

Articulos a texto complete
excluidos
(n=9)

- Nocumplen con los
criterios de inclusion
(n=1)

- Valoracion de calidad
CASPe (n=1)

- Duplicado de datos (n=5)

- Datos insuficientes (n=2)

Figura 2-Diagrama de flujo de informacion a través de las diferentes fases de la revision sisteméatica sobre la existencia de

Tras la segunda revision de la literatura, se incluyeron aquellos articulos
que abordaban todos los puntos marcados en nuestro objetivo, seleccionando
42 articulos publicados entre los anos 2010 y 2020, de los cuales solo 32 se
incluyeron en nuestra revision. La figura 3 recoge en un diagrama de flujo la

informacion de la metodologia a través de las diferentes fases de la revision
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2 Registros identificados Registros adiciocnales
g mediante la busqueda identificados por otras
g en base de datos fuentes
T (n=1073) (n=9)
=
=
w
: | |
Registros después de aplicar filtros de
afio y texto completo
(n=129)
o !
P
-]
5] Registros después de
eliminar duplicados
(n=54) Registros excluidos
(n=75)
Evaluados a texto
completo para
2 elegibilidad
g (n=42)
=l
@
[ l Articulos a texto complete
- .
o excluidos (n=6)
* No cumplen con los
Estudios incluidos en criterios de inclusion
sintesis cualitvativa (n=3) )
(h=32) = Valoracion de calidad
CASPe (n=0)
+ Duplicado de datos (n=0)
l = Datos insuficientes (n=1)
4
0
g Estudios incluidos en
o sintesis cualitvativa
2 (metanalisis)
(n=0)

Figura 3- Diagrama de flujo de informacion a través de las diferentes fases de la revision sistematica sobre signos y sintomas

Andlisis de los datos preliminares

De forma preliminar, se realizaron una serie de preguntas sobre antecedes
de exposicion a tabaco, polvo, ruido ambiental y disolvente, asi como una
posible relacion entre la existencia de antecedes de enfermedad tiroidea,

enfermedad autoinmune o la practica o ausencia de practica deportiva.

De los 105 pacientes entrevistados, 43 de ellos (40,9% de la muestra),
sefalaron 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?”, sélo 7 de ellos (8,1%), continda fumando actualmente.
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Ademas, 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 si; 78 pacientes (74,3%) no manifestaron haber estados
expuesto a disolvente, frente a los 27 (25,7%) que respondieron si 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 si
afirmaron realizar algun tipo de deporte. Sin embargo, a la pregunta de si
practicaron deporte previo al diagnostico de la enfermedad, 54 pacientes
respondieron de forma afirmativa (51,4%) y 51 de forma negativa (48,6%). Entre
los deportes senalados, 21 individuos indicaron practicar deporte de
intensidad baja-media (20%), 36 practicaban deporte de intensidad media-

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

En cuanto a los antecedentes médicos personales, un 3,6% de la
muestra refiridé 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 diagnostico de Esclerosis Lateral Amiotrdfica de nuestra
muestra oscila entre 1989 y 2020, siendo la media 2015+ 5,7 de desviacion

estandar con un error de 0,596.

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

elaborado la tabla 5 - Dedicacion laboral de la muestra.
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Frecuencia Porcentaje Porc’:e.ntaj € Porcentaje
valido acumulado
Abogacia 1 1.0 1.0 1.0
Administraciéon 12 N4 1.4 12.4
Agricultura 6 5.7 57 18.1
Auténomo 2 19 19 20.0
Comercio 16 152 152 352
Conductor 2 19 19 37.1
Construccion 15 14.3 14.3 51.4
Desempleo 9 8.6 8.6 60.0
Educacion 7 6.7 6.7 66.7
Hosteleria 5 4.8 4.8 7.4
Informatica 8 7.6 7.6 79.0
Ingenieria 8 7.6 7.6 86.7
Limpieza 2 19 1.9 88.6
Mdusico 1 1.0 1.0 89.5
Relaciones 2 19 19 N4
Publicas
Sanitario 9 8.6 8.6 100.0
Total 105 100.0 100.0

Tabla 5- Dedicacion laboral de la muestra

Validez inicial del instrumento DEREDELA

La adecuacion de los datos para realizar el analisis factorial se verificé con
una prueba de Kaiser-Meyer-Olkin (KMQO) de 0,77 y una prueba de
esfericidad de Bartlett con un valor de Chi-cuadrado de 271,17 (p <0,001), lo
gue significod que, para la matriz de datos, la correlacion en el analisis
factorial del instrumento DEREDELA fue adecuada. También se estudiaron

las correlaciones entre items.
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La extraccion de factores mediante el andlisis de los componentes
principales y la rotacion Varimax arrojo inicialmente 3 factores primarios que
explicaron el 62.05% acumulado de la varianza total de DEREDELA. Tras
eliminar los items 1, 5y 10, la extraccion de factores mediante el analisis de los
componentes principales y la rotacion Varimax (Tabla 6) arrojé 3 factores
primarios que explicaron el 71.04% acumulado de la varianza total de
DEREDELA (Tabla 7).

Matriz de componente rotado?

Componente
1 2 3
ITEM2 0.314 0.726 0.327
ITEM3 0.049 0.872 0.016
ITEM4 0.31 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
ITEMT 0.189 0.074 0.774

Tabla 6 - Método de rotacién: Varimax con normalizacién de Kaiser
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Sumas de rotacion de cargas

Autovalores iniciales
al cuadrado

Tabla 7- Método de extraccion: analisis de componentes principales

Los dominios encontrados en el analisis fueron 'Dificultad respiratoria'
(definida por los items 6, 8, 9), 'Estado nutricional' (definido por los items 2, 3,
4) e 'Impacto en la calidad de vida' (definido por los items 7 y 11). Se podria

suponer gque el modelo tedrico propuesto inicialmente se explica por la

solucion factorial obtenida (tabla 8).
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. . o p Variabilidad
Dimensién Items .
explicada
6- Tubos respiratorios, traqueostomia,
laringectomia, Medicacion respiratoria:
Oxigeno, Inhaladores, otros
DIFICULTAD
()
RESPIRATORIA 8- Presencia de dificultad respiratoria al 42.498%
tumbarse
9 -Dispositivos respiratorios
2- Ha realizado cambios respecto a la
cantidad de alimentos y liquidos
consumidos cada dia?
ESTADO 3- Toma vitaminas o suplementos 57.723%
NUTRICIONAL e - o
nutricionales (batidos proteicos, sobres,
preparados farmacéuticos, cremas...
4- ;Sigue algun tipo de dieta?
7- Nivel de conciencia
IMPACTO EN LA 11- Cambios en el patrén del sueiio

CALIDAD DE habitual: dificultad para conciliar el 71.042%

VIDA sueio, interrupciones del sueio, suefio

no reparador, duerme durante el dia,
desvelo prolongado, presenta pesadillas

Tabla 8 - Dominios del cuestionario DEREDELA

Los analisis se realizaron con el software estadistico SPSS version 24.0.

Fiabilidad del cuestionario DEREDELA

La confiabilidad de nuestros instrumentos se midio a través de la
consistencia interna entre los items del cuestionario y se realizé aplicando el
coeficiente alfa de Cronbach. Los valores oscilan entre Oy 1, donde 0,7 es el
valor minimo aceptable, por debajo del cual la consistencia interna de la

escala utilizada se consideraria baja. %2

En nuestro caso, realizado el analisis factorial exploratorio y excluidos
los 3 items mencionados, el coeficiente global de nuestro cuestionario fue de
0,80, lo que se considera bueno segun algunos autores, o excelente segun

otros.”®
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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 rapida

progresion de la enfermedad.

También se evalud la confiabilidad mediante el método de las dos
mitades, que no detectd diferencias en ninguno de los dominios encontrados,

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

ESTADISTICAS DE GRUPO

Mitad N Media Desviacion Valor p
estandar
Puntuacioén Total 1.00 52 21.2885 8.49760 0.25
2.00 53 19.6415 8.32303

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

*U de Mann-Whitney

Andlisis factorial confirmatorio

El analisis factorial confirmatorio se considera un método ideal para

determinar la estructura conceptual subyacente de un cuestionario. '94%

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

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

En nuestro caso, se aplicd mediante el método de estimacién de
maxima verosimilitud y nos permitié confirmar los tres dominios detectados
en el analisis factorial exploratorio. En nuestro modelo, la prueba de chi-
cuadrado con un valor de p de 0,13 no fue estadisticamente significativa p>

0,05, como es obligatorio.

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

3 (1,50) (Tabla 10).

Calculo de grados de libertad (modelo predeterminado)

NUmero de momentos de muestra distintos 36
NUmero de pardametros distintos a estimar 19
Grados de libertad (36 —19) 17

Tabla 10- Célculo de grados de libertad del modelo
Esta prueba de Chi-cuadrado tiene una alta dependencia del tamano

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

recomendada por otros autores (6-8). En términos de los indices de bondad
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absoluta de ajuste, los valores de la estadistica GFI fueron bastante cercanos
al(Tabla1).

Modelo RMR GFI AGFI PGFI

Modelo predeterminado 121 951 .896 .449
Modelo de saturacion .000 1000

Modelo de independencia .928 .519 382 404
Tabla 11- GFI

La evaluacion del indice RMSEA tiene una interpretacion 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 LO90 HI90 PCLOSE

Modelo predeterminado .061 .000 115 348

Modelo de independencia 295 264 326 .000
Tabla 12- RMSEA

En cuanto a los indices incrementales de bondad de ajuste, el valor del
indice NFI también se acerca a1 (0,91). Como el indice NNFI (o TLI) considerd
los grados de libertad de los modelos nulo y propuesto, esta medida superd
las limitaciones del indice NFly se vinculd al tamano de la muestra. Los valores
de NNFI también estan por encima de 0,9. El indice CFIl, que mide la mejora
en la evaluacién de la no centralidad de un modelo, se acercd al 1,8 (0,97 en
nuestro caso), por lo que podria considerarse un buen modelo. Por lo tanto, en
nuestro modelo, los indices CFl y NNFI estaban dentro del rango minimo

deseable.

Los valores de NFl y GFl estaban por encima del minimo 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 items, con los dominios
previamente establecidos, fue confirmado y la evaluacién por el método de

estimacion de maxima verosimilitud fue buena.
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Modelo de saturacién

Modelo de independencia

Modelo de independencia

Tabla 13- Comparacién NFI, Benchmark

Tabla 14- RMR, GFI

Modelo

Modelo predeterminado
Modelo de saturaciéon

Modelo de independencia

NFI RFI IFI TLI CFI
Deltal rhol Delta2 rho2
916 862 975 958 974
1.000 1.000 1.000
.000 .000 .000 .000 .000
RMR GFI AGFlI PGFI
121 951 896 @ .449
.000 | 1.000
928 519 | 382 404
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DISCUSION
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DISCUSION

Identificar la existencia de cuestionarios validados para
monitorizar la progresion de la Esclerosis Lateral Amiotrofica

Hoy en dia, la prediccion de deterioro neuromuscular en la ELA es muy dificil,
produciéndose cambios en el deterioro neuroldgico mes a mes, o incluso
cada semana debido a su rapida evoluciéon. A pesar de la pluriafectacion
organicay de las multiples pruebas que podrian aplicarse para identificar
signos de deterioro, el diagnostico precoz continla resultando todo un
desafio, resultando en ocasiones un problema el hecho de elegir qué
pruebas utilizar. De hecho, dos personas con la misma enfermedad pueden
tener una presentacion y evolucion diferentes: una persona con afectacion
bulbar tendra una evolucion diferente a la de alguien con debilidad
predominante de extremidades inferiores. A todo esto hay que anadir que

algunos pacientes no sobreviven mas de un afo desde el diagndstico. %

Ademas, debido a su mal prondstico 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
relacion entre el deterioro clinico y un empeoramiento en la calidad de vida.
Por ello, la monitorizacion de la progresion 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 especificos
que conducen progresivamente a una discapacidad severa, que
generalmente deja un buen nivel de funcién cognitiva. La limitacion de las
capacidades es gradual y se vuelve dependiente de factores ambientales,
como los cuidadores y la tecnologia, que influyen a su vez en su calidad de

vida. ¥’

Existe un estudio que analizaba como el padecer una enfermedad
neurolégica degenerativa afectaba a la calidad de vida, a través de una

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

servicios gue estos pacientes manifestaban. €8

Otro estudio analizé también la calidad de vida, en esta ocasién, desde
un centro de rehabilitacion. La escala usada fue genérica y no especifica de la
enfermedad de motoneuronas, resultando en un aumento de calidad de vida
en aquellos pacientes que acuden mas veces a rehabilitaciéon, sin existir

acuerdo en el motivo de dicho aumento. &

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 indice Idlar de religiosidad (mide la alta correlacion
entre el apoyo interno y externo y calidad de vida), concluyendo en la
necesidad de ir mas alld de lo fisico para evaluar la calidad de vida de los

pacientes, y destacando la gran importancia del apoyo externo.

Calvert y colaboradores, en 2013, llevaron a cabo un estudio donde se
analizd, a través de una encuesta, como el sufrimiento de una enfermedad
neurolégica degenerativa afecta a la calidad de vida, concluyendo que
empeord considerablemente en comparacion con la poblacion general y
destacando la falta de apoyo y la dificultad para acceder a los servicios que

estos pacientes manifestaron.®

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 indice
Idler de religiosidad (mide la alta correlacion entre el apoyo interno y externo
y la calidad de vida), llegando a la conclusion de la necesidad de ir mas alla de
lo fisico para evaluar la calidad de vida de los pacientes, y destacando la gran

importancia del apoyo externo. %8

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 version corta ALSSQOL-R miden la calidad de vida
global con 6 subescalas (emocidon negativa, interaccion con las personas y el
medio ambiente, intimidad, religiosidad, sintomas fisicos y funcién bulbar, asi
como un puntaje de calidad promedio de vida total), y se miden con una
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escala tipo Likert de 0-10 (O menos deseable y 10 es el mas deseable). En este
estudio, se muestran dificultades para aprobar los cuestionarios en su versiéon
larga, debido a la aparicion de fatiga y al poco tiempo del profesional que los
realizé. En cuanto a la versidn corta, presentd una mejor recepcion,
manteniendo el objetivo de ser un instrumento de calidad de vida valido y
especifico para la ELAy mejorando las areas que los pacientes indicaron como
las mas importantes para mejorarla, como la planificacion de las
intervenciones de los profesionales. con el paciente y la atencion integral del

equipo multidisciplinario. 7°

Hay otro estudio de 30 parejas de pacientes y cuidadores, que utiliza el
cuestionario de encuesta de salud de formulario corto (SF-12), la versiéon
abreviada de SF-36, con 12 preguntas para medir la salud funcional y el
bienestar del encuestado, con 8 dominios: salud general, funcionamiento
psiquico, funcion fisica, 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 aprobd dos veces, uno
pOr su propia perspectiva y otra por desde la del paciente. Después de analizar
los resultados obtenidos en este estudio, se destaco la importancia de que los
profesionales de la salud enfaticen la comunicacion entre el paciente y sus
cuidadores, para conseguir un bienestar emocional, incluida la espiritualidad,

el bienestar social y mental. %8

Cedarbaum y colaboradores (1999) realizaron un estudio utilizando la
escala ALSFRS para evaluar la gravedad de la ELA funcional. Llegaron a la
conclusion de que es una herramienta confiable, aunque el resultado es todo
un desafio para los neurélogos y enfermeras de todo el mundo cuando tienen

que decidir cudndo y cémo dar un diagndstico de ELA a los pacientes.®®

Sin embargo, este cuestionario tiene una serie de limitaciones, por
ejemplo, que no es sensible a la progresion de la enfermedad y puede verse
afectado por las emociones, ya que es una prueba subjetiva, asi como por el

grado de apoyo social. y presencia de depresion. ¢
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Ademas, la escala de calificacidn funcional ALS revisada (ALSFRSR)
predice la progresion de la enfermedad en términos de afectacion
neuroldgica, asi 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 clinicos de ELA como medida de resultado secundaria y
primaria para que tanto los neurélogos como los pacientes con ELA, puedan
beneficiarse de la capacidad de controlar la progresion de la enfermedad
desde el hogar utilizando el cuestionario autoadministrado, lo que hace que
este cuestionario sea beneficioso tanto para la investigacion como para la
practica clinica en ELA. El estudio también muestra que la version
autoadministrada se valora mejor que cuando la administra el profesional de

la salud. %68

Para la clasificacion funcional de pacientes con ELA, este sistema es
facil y rapido de aplicar y estratifica los grupos de pacientes en funcién de la
gravedad en términos de pronodstico. De esta manera, un estudio logro
discriminar a través del uso del cuestionario ALSFRSR, cinco patrones de
progresion de la enfermedad, dependiendo del estado de deterioro funcional

y el tiempo de evoluciéon. #°

Otro estudio mostré que existe correlacion entre los pacientes con ELA,
el aumento de la dependencia fisica y el inicio de la depresion, asi como entre
la alteracion del habla y la aparicion de ansiedad, que tiende a reflejarse en
una disminucion de la calidad de vida. En este estudio, se muestra que, antes
del deterioro de la funcion fisica, empeora la calidad de vida y la dignidad
respectivamente. Este deterioro, a su vez, no parecia estar asociado con
factores como el inicio de la enfermedad, la edad de inicio o el sexo. La
introduccién de ayudas técnicas como la ventilacion BPAP no invasiva o la
colocacion de un PEG tuvo una asociacion significativa y negativa con la

calidad de vida de los pacientes con ELA®

Como resultado de lo anterior, identificamos uno de los cuestionarios
estandarizados mas importantesy completos utilizados en Espana para medir

el bienestar subjetivo de los pacientes con ELA, asi como la progresion de la
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enfermedad. Este es el cuestionario de evaluacién ELA (ALSAQ40), la
adaptacion espanola del ALSFR-R Yy que tiene cinco dominios (movilidad fisica,
actividades de la vida diaria e independencia, comer y beber, comunicaciony
reacciones emocionales). La puntuacion maxima es de 200 puntos, y cuanto

mayor sea la puntuacién, menor sera la calidad de vida.®"©

No obstante, ninguno de los cuestionarios identificados es capaz de
monitorizar la existencia de deterioro neuroldgico 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
gue prediga la existencia de deterioro neuroldgico respiratorio y digestivo,
herramienta que seria muy Util para la intervencion temprana ante este

deterioro.®®

Adquirir conocimientos, desde la perspectiva enfermera,
sobre los principales factores prondsticos del deterioro
neurolégico Digestivo y Respiratorio en pacientes
diagnosticados con Esclerosis Lateral Amiotrofica.

Tras el diagndstico, el gran temor que genera la incertidumbre sobre el
pronostico a corto y largo plazo de la enfermedad, tanto para el paciente
como para su familia, hace gue muchos pacientes rechacen la introduccion
de herramientas complementarias, como la gastrostomia percutanea o la
ventilacidén mecanica. Por tanto, la presentacién temprana por parte de la

enfermeria de estas herramientas complementarias es muy importante. '

El rol de la enfermera domiciliaria sera ayudar al paciente a llevar a cabo
actividades como la optimizacion y comodidad de la Ventilacion Mecanica
Domiciliaria, el cuidado de la sonda de gastrostomia, asi como los
tratamientos prescritos, ademas de cuidar la educacion para la salud y el

apoyo al paciente y su familia, desde el diagndstico hasta el final de su vida. *°

La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) es una enfermedad
degenerativa devastadora con un fuerte impacto en la calidad de vida de sus
pacientesy sus familias. A medida que la enfermedad progresay los pacientes

se vuelven mas dependientes, tanto ellos como sus familias se ven afectados

73



Sara Bermudo Fuenmayor

emocional, psicolégica, social y econdmicamente 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
gue pueden promover la calidad de vida y la seguridad del paciente y su
familia, dentro de las estrategias de atencién 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, asi como una mayor aceptacion al introducir sistemas

invasivos no ventilatorios. o alimentacion enteral. 27404

En el caso de trastornos digestivos, la disfagia empeora debido a la
debilidad de los musculos faringeos. A medida que la alimentacién oral se
vuelve mas dificil o peligrosa debido al empeoramiento de la disfagia, la
aspiracion traqueal o la desnutricion, la necesidad de alimentacion enteral se
vuelve cada vez mas importante. En estos casos, son muchas las personas que
pueden beneficiarse de métodos de alimentacion alternativos como la
gastrostomia endoscoépica percutanea (PEG) o la gastrostomia con insercion
radiolégica (RIG/PRQG). La pérdida de pesoy la disminucidn del IMC son signos
de mal prondstico. Por tanto, garantizar una correcta deglucion y el
mantenimiento del peso corporal es fundamental para garantizar un buen
pronostico en los pacientes con ELA. En caso de disfagia grave, se debe
considerar la introduccion de gastrostomia antes de que se produzca una

pérdida de peso significativa.?*>4°

La realizacion de una gastrostomia percutanea (GEP) no supone un
riesgo para el paciente, pero es necesario realizar este procedimiento bajo
monitorizacion respiratoria. El manejo multidisciplinario es esencial en el
tratamiento de pacientes con ELA. La colocacidén de la PEG debe ser
temprana, incluso antes de que aparezca una disfagia grave. El consenso
europeo sugiere la insercion precoz de la GEP, reconociendo incluso la
dificultad que puede tener el paciente para adherirse a esta idea,
especialmente en ausencia aun de disfagia. Los principales beneficios de la
indicacion precoz de la GEP, incluso ante la presencia de disfagia severa, es
evitar que el paciente se debilite clinicamente con mayor rapidez, con el fin de

responder mejor a las terapias del habla y la deglucién, asegurando que el
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paciente con ELA tenga una vida lo mas comoda posible. Actualmente, las
pautas para la introduccion de la GEP sugieren una incorporacion temprana
para combatir posibles complicaciones como la alteracion respiratoria. Este
procedimiento, por tanto, estaria 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.10?

Con la progresion 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 maximo de tos pueden predecir la
necesidad de soporte ventilatorio durante posibles infecciones del tracto

respiratorio inferior y con ello evitando la intubacién endotraqueal. '°*

Un estudio de Vianelloy colaboradores en el ano 2018 demostraron que
los efectos de la VMI a largo plazo a través de la traqueotomia mejoran la
sintomatologia respiratoria en el paciente, disminuyendo a su vez la

sobrecarga del cuidador principal. 4

La ventilacion 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 rapida evolucion, el inicioy
mantenimiento de la VMNI suele verse obstaculizados, ya que cuando se
decide incorporar, ya se encuentra muy afectada la capacidad respiratoria.
Ademas, la indicaciéon de VMNI en estos pacientes se encuentra en una
situacion comprometida por la falta de protocolosy seguimiento a largo plazo,

incluido el ajuste y control de los dispositivos en el domicilio.*®

Un estudio de Hutmann et al. determina que la calidad de vida en
pacientes con ELA con ventilacién mecanica invasiva y no invasiva es similar.
Sin embargo, la ventilacion no invasiva seria el tratamiento de primera linea.
En ocasiones, pueden experimentar dificultades para adaptarse, ya que
disminuye la tolerancia a la ventilacion nasal prolongada, asi como disfuncion
de la via aérea superior o disfuncion bulbar con riesgo de aspiracion, a pesar
de la asistencia adecuada para la tos. En estos casos, la tragueotomia estaria

indicada como alternativa.®>*'%
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En la actualidad, la ventilacion mecanica doméstica se utiliza
ampliamente en situaciones asociadas con insuficiencia respiratoria crénica
como la Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA), lo que demuestra una mejora en
los sintomas relacionados con el sueno, la morbilidad y la mortalidad en estos
individuos. Ademas, la ventilacion mecanica puede mejorar el habla y la
deglucion. El abordaje de la ventilacion mecanica doméstica debe realizarse
siempre por parte del equipo multidisciplinario, integrado por médicos de
familia, anestesistas, neumologos, neurodlogos, enfermeras, fisioterapeutas y
trabajadores sociales, entre otros. Estos dispositivos también se conocen
como dispositivos portatiles 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 polisormnograma.*

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 presion 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 suefo, ademas de retardar el

declive ventilatorio.'®®

Como Jdltima alternativa que puede prolongar la supervivencia,
encontramos la intervencion invasiva mediante traqueotomia y ventilacion
mecanica invasiva (VMI), pero requiere un manejo extenso del soporte
ventilatorio. Ademas, 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.!®

Un estudio retrospectivo demostré que la introduccién temprana de
ventilacion mecanica no invasiva esta asociada a una mayor supervivencia,
enfatizando que se deben evaluar mudltiples parametros en busca de la

aparicion de una posible hipoventilacion alveolar. '
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Disenar y validar un cuestionario para monitorizar el
deterioro neuroloégico Digestivo y Respiratorio en pacientes
diagnosticados con Esclerosis Lateral Amiotrofica

El estudio partia de un cuestionario inicial formado por 3 dimensiones con un
total de 11 items, denominado “Cuestionario para la monitorizacién de
deterioro neuroldgico Respiratorio y Deglutorio en pacientes con ELA-
DEREDELA". Este cuestionario se pasdé como pretest a una muestra

significativa de 22 pacientes, a través de un formulario autocumplimentado.

Tras el pretest, se amplia la muestra de estudio a 105 individuos

diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrofica.

Los resultados obtenidos en el presente estudio permiten afirmar que
el cuestionario de evaluacion DEREDELA es un instrumento confiable para el
estudio de la monitorizacion de deterioro neurologico respiratorio y
deglutorio en pacientes con ELA. Se obtuvo un buen coeficiente alfa de
Cronbach (0,801), asi como un adecuado analisis factorial exploratorio y

confirmatorio. 107108,

Por tanto, podemos afirmar que se ha cumplido el objetivo del estudio:
diseflar y validar el cuestionario (DEREDELA) para monitorizacion del
deterioro neuroldégico respiratorio y deglutorio en pacientes diagnosticados
de ELA.

Este cuestionario proporciona una herramienta util, con propiedades
psicomeétricas que ayudara a reducir la realizacion de pruebas invasivas y
molestas en estos pacientes, mejorando la toma de decisiones respecto a la
necesidad de incorporar recursos como la ventilacion mecanica no invasiva, o

gastrostomia, lo que podria mejorar a su vez, la calidad de vida. '9771%°

Por todo ello, consideramos el cuestionario DEREDELA como una
buena herramienta complementaria para la toma de decisiones en la relacion

terapéutica de los pacientes diagnosticados de ELA.
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CONCLUSIONES
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CONCLUSIONES

Tras la revision 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 neuroldgico respiratorio y digestivo, tras el
diagnostico de ELA, un cuestionario que seria de gran utilidad para la
intervencion precoz ante la aparicion 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 revision de la literatura nos permitié sentar las bases de
nuestro cuestionario. Segun las caracteristicas de la ELA, el abordaje
multidisciplinario es imprescindible. Los enfermos requieren la participacion
de distintos especialistas médicos, principalmente  neurdlogos,
rehabilitadores, neumodlogos y nutricionistas, enfermeros, farmacéuticos,
fisioterapia, terapia ocupacional, trabajador social etc. trabajando de forma
coordinada desde el diagnostico, acordando pruebasy tratamientos a realizar,
el tipo de informacion que debe recibir el paciente, el apoyo psicoldgico y
social y latoma 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 atencidn primaria, y los cuidados de enfermeria. Por
ello, es preciso un alto grado de coordinacién y gestidon de recursos,
fundamental para la mejor atencidn de estos pacientes, que permitiria reducir
la variabilidad en la atencidon, mejorar su grado de satisfaccion 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, asi como de fiabilidad, se
puede considerar, a la vista de los resultados obtenidos, que el cuestionario
DEREDELA puede ser aceptado como un instrumento monitorizacion de
deterioro neurologico respiratorio y deglutorio en pacientes diagnosticados

de Esclerosis Lateral Amiotrofica.
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LIMITACIONES
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LIMITACIONES

Al tratarse de una enfermedad con muy baja incidencia y con un prondstico
y desenlace rapido, nos encontramos con la limitacion de un seguimiento en
el tiempo, asi como de una mayor dificultad para conseguir una muestra de

gran tamano para validar nuestros datos.

Con el desarrollo o progresion de la enfermedad, la sintomatologia se
acentua de forma exponencial, presentando dichos pacientes dificultades a la
hora de realizar las pruebas indicada como, por ejemplo, la espirometria, dado
gue muestran imposibilidad para sellar los labios de forma efectiva alrededor

del espirdmetro y debilidad para la realizacion 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 rapida

progresion de la enfermedad y su fallecimiento.
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Cuestionario para la monitorizacion del deterioro neuroldégico
respiratorio y digestivo en pacientes con Esclerosis Lateral
Amiotrofica (DEREDELA)

Marque con una cruz la respuesta de cada apartado que mejor describa su estado de salud
en el dia de hoy. No marquen mas de una casilla de cada grupo

(1 No
[  He reducido la cantidad de alimentos que
consumo cada dia
1. ¢Ha realizado cambios respecto [ He reducido la cantidad de alimentos que
a la cantidad de alimentos y consumo cada dia, pero como mas veces
liguidos consumidos cada dia? [1 He reducido la cantidad de alimentos y de agua
que consumo cada dia y como mas veces
0 Necesito una dieta adaptada por especialista
O o ___
0 No tomo ningln tipo de suplemento alimenticio
[ No tomo ningun tipo de suplemento alimenticio,
aunque me gustaria.
2. Toma vitaminas o suplementos 0 Hetomado batido o crema con suplemento
nutricionales (batidos proteicos, alimenticio, pero ahora mismo no tomo.
sobres, preparados farmacéuticos, [ Tomo suplemento alimenticio (batido o crema) 1
cremas..) vez al dia
0 Tomo suplemento alimenticio varias veces al
dia.
O o ___
[1 No sigo ningun tipo de dieta y no me preocupa
en exceso mi nutricién
[0 No sigo ningun tipo de dieta, pero intento comer
variado y equilibrado
3. ;Sigue algdn tipo de dieta? | Iqtento seguir una digta rica en prqtginqs
[ Sigo una dieta prescrita por el nutricionista
adaptado a mis necesidades
0 Sigo una dieta prescrita por el nutricionista
adaptado a mis necesidades y tomo
suplementos alimenticios
[0 Nutricion enteral.
O
[l No utilizo nada que me ayuda a respirar mejor
0 Realizo ejercicio para fortalecer los muisculos
respiratorios
0 Me han recetado medicamentos como
inhaladores o aerosoles que me ayuda a
4. Tubos respiratorios, respirar mejor
traqueostomia, laringectomia, 0 Hago ejercicios respiratorios para eliminar el
Medicacién respiratoria: Oxigeno, moco
Inhaladores, otros. [0 Necesito oxigeno continuo en casa para respirar

mejor




5. Nivel de conciencia

Estoy activo y enérgico la mayor
parte del dia

Me encuentro casando, pero activo
Me encuentro cansado y apatico
Suelo tener suefio durante gran parte
del dia

Suelo tener mucho suefio la mayor
parte del dia

6. Presencia de dificultad respiratoria al
tumbarse.

Puedo dormir tumbado totalmente
en la cama sin sensacion de ahogo o
asfixia

A veces noto un poco de sensacion
de falta de aire al acostarme que
mejora con la postura.

Normalmente necesito colocar una
almohada o cojin 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
sensacién de falta de aire

Suelo dormir sentado para evitar la
sensacion de falta de aire

7. Dispositivos respiratorios

No necesito ningln dispositivo que
me ayude a respirar mejor

Alguna vez he precisado de forma
esporadica el uso de mascarilla de
oxigeno

Alguna vez he utilizado BIPAP
(mascarilla de alta presion)

Por las noches suelo usar BIPAP para
dormir

Uso mascarilla BIPAP continuo dia 'y
noche

Necesito soporte sin oxigeno

8. Cambios en el patrén del suefio habitual:

dificultad para conciliar el suefio,
interrupciones del suefio, suefio no
reparador, duerme durante el dia, desvelo
prolongado, presenta pesadillas

Consigo dormirme pronto y descanso
sin apenas despertarme

Cuando mi suefo 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 suefio
Si me desvelo me resulta muy
complicado volver a dormir
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Resumen

Objetivo principal: identificar la existencia de escalas de medicién validadas que nos ayuden a predecir la existencia de deterioro neuroldgico
del origen respiratorio y digestivo. Metodologia: se realizé una revisién bibliografica en diciembre de 2019 en las principales bases de datos.
Resultados principales: se incluyeron articulos que describen instrumentos para la deteccion precoz del deterioro neurolégico y la calidad de
vida en pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica. Se incluyeron 15 articulos que nos brindaron informacion sobre los ocho cuestionarios
mas importantes disponibles y validados para evaluar la progresién de la esclerosis lateral amiotréfica (EuroQolL, SF-12, SPB, ALSFR, ALS-
FRS-R, NPS, DMN, ALSAQ40). Conclusion 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 neurologico respiratorio y digestivo.
Palabras clave: Esclerosis lateral amiotréfica. Cuestionarios. Digestivo. Respiratorio. Neuroldgico.

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.

Introduccion el caso de una mujer que queda cuadripléjica, pero sin sufrir
afectacion de la sensibilidad, ni de la memoria, ni otras
Con el codigo Orpha 803, la Esclerosis Lateral Amiotrd- funciones intelectuales. Esta afirmacion confirmé dicha
fica (ELA) es definida por el Instituto de la salud Carlos 1l alteracion neuromuscular en la autopsia.?
como una “enfermedad neurodegenerativa caracterizada por Si el primero en acercarse a lo que seria la ELA fue Fra-
una paralisis muscular progresiva que refleja una degenera- ncois Aran, Jean-Martin Charcot seria el primero en descri-
cion de las neuronas motoras en el cortex motor primario, birlo como tal entre 1865 y 1874, como el resultado de una
tracto corticoespinal, tronco encefalico y médula espinal". progresiva degeneracion de las neuronas motoras, de origen
Si nos remontamos en el tiempo al inicio de la historia de idiopatico, que generaba debilidad atrofia muscular genera-
esta enfermedad en 1848, podriamos afirmar que fue Fra- lizada, progresiva y rapida, que frecuentemente acababa en
ncois Amilgar Aran el primero en hablar de ella, publicando la muerte. A este primer cuadro patolégico lo identifico
la descripcion de una patologia “atin no descrita” que se como "Esclerosis Lateral Primaria”. En 1869, publicé con
caracterizaba por una “atrofia muscular progresiva”. Sin Joffroy dos casos que denomind "Esclerosis Lateral Amio-
embargo, la primera descripcion de una forma bulbar de la tréfica” especificando sus manifestaciones, tal como la co-
esclerosis lateral amiotréfica (ELA) la debemos a Charles nocemos hoy.23
Bell y a su trabajo sobre las funciones sensitivas y motoras Segun varios estudios, actualmente la ELA tiene una in-
como dos sistemas independientes, al describir en su estudio 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 aparicién se
sitla en alrededor de los 60 afios, y aunque la relacién hom-
bre / mujer era anteriormente més alta, la tendencia es a
igualarse, encontrandose aun con un ligero predominio mas-
culino (1.3: 1).1

Desde el diagnostico de ELA, la duracion promedio de la
enfermedad varia de dos a 5 afios, siendo la insuficiencia
respiratoria la principal causa de muerte en estos pacientes.
Sin embargo, los cambios introducidos en la atencion médi-
ca en los Gltimos afios han mejorado significativamente la
supervivencia. k4

Normalmente, el paciente no suele tener capacidad ni de
adaptacién ni de mejora; por lo tanto, es muy importante
cuidar no solo al paciente sino también a su familia, quienes
seran los principales proveedores de atencién informal,
consideradndolos 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 enfermeria, no debemos pasar desa-
percibida la salud del cuidador. Para que una persona pueda
brindar cuidados de calidad, debe comenzar por cuidarse a si
misma. Si el cuidador no es tenido en cuenta, la atencién
brindada al paciente serd de peor calidad. Con bastante fre-
cuencia, los cuidadores principales suelen verse como un
anexo del receptor de cuidados, el paciente, mientras que
deberian atenderse desde la perspectiva de que tienen una
percepcion y necesidades diferentes a las del paciente, por lo
que nunca debemos olvidar su salud. Por lo tanto, con nues-
tra intervencion dentro del equipo interdisciplinar, asegura-
mos una mejora en la atencion que el cuidador informal
proporciona, aumentando la seguridad del paciente y, por lo
tanto, la calidad de vida de ambos, mejorando asi la comuni-
cacion e informacion entre ellos y la satisfaccién familiar
dado que el cuidador o cuidadora no alcanzaria la saturacion
excesiva. Ademas del impacto emocional que todo el proce-
so de la enfermedad supone para ambos, implica, en la ma-
yoria de los casos, un cambio en el estilo de vida habitual,
tanto &mbito laboral como econdmico (cuidados especifica,
tratamiento costoso, transporte), afectando en gran medida a
la calidad de vida familiar.5®

En los dltimos afios, existen ensayos clinicos aleatoriza-
dos controlados que han demostrado que la ventilacién me-
canica a largo plazo mejora la supervivencia y la calidad de

vida en estos pacientes. A medida que la enfermedad pro-
gresa, aparecen sintomas tales como dificultad para eliminar
las secreciones respiratorias, disnea al esfuerzo, alteracion
del patron del suefio, 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 funcion pulmonar tales
como la capacidad vital, oximetria, gasometria arterial, poli-
somnografia, capacidad pulmonar total y capacidad inspira-
toria, capacidad vital acostado, flujo inspiratorio, que pue-
den indicar signos de mal pronéstico para la introduccién de
traqueotomia, necesidad de ventilacion no invasiva, o el uso
de ventilacion mecénica, carecemos de herramientas como
escalas o cuestionarios que nos permitan predecir este dete-
rioro neurolégico respiratorio y digestivo de forma no inva-
sivo.’

El objetivo de nuestro estudio fue identificar la existen-
cia de escalas de medicion validadas que nos ayuden a pre-
decir la existencia de deterioro neurolégico respiratorio y
digestivo con el fin de poder intervenir en una etapa tempra-
na para poder mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

Metodologia

Se realizé una bisqueda bibliografica que finalizé el 14
de diciembre de 2019 en las bases de datos internacionales
Pubmed, CINHAL, Cochrane y el CUIDEN nacional. Los
términos DECS para la busqueda bibliografica fueron los
que se muestran en la Tabla 1.

La estrategia de busqueda utilizada fue la que se muestra
en la Tabla 2.

Después de leer los resimenes, se incluyeron aquellos
articulos que abordaban todos los puntos marcados en nues-
tro objetivo, seleccionando 24 articulos publicados entre los
afios 2000 y 2019, de los cuales solo 15 se incluyeron en
nuestra revisién ya que estaban completamente en linea con
el contenido de nuestro buscar (ver tabla 3). La Tabla 4
recoge en un diagrama de flujo la informacion de la metodo-
logia a través de las diferentes fases de la revision sistemati-
ca.

Tabla 1. Términos de bisqueda DECS

Espafiol

Inglés

Encuestas y Cuestionarios

Surveys and Questionnaires

Cuestionario de Salud del Paciente

Patient Health Questionnaire

Esclerosis Amiotrofica Lateral

Amyotrophic Lateral Sclerosis

Técnicas de Diagnéstico Neurolégico

Neurological Diagnostic Techniques

Examen Neurolégico

Neurologic Examination

Técnicas de Diagnéstico del Sistema Respiratorio

Diagnostic Techniques, Respiratory System

Sistema Respiratorio

Respiratory System

Insuficiencia Respiratoria

Respiratory Insufficiency

Técnicas de Diagnéstico del Sistema Digestivo

Digestive System Diagnostic Techniques

Sistema Digestivo

Digestive System

Anomalias del Sistema Digestivo

Digestive System Abnormalities
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Tabla 2. Estrategia de bisqueda

Base de Datos Estrategia Filtros
(((Amyotrophic Lateral Sclerosis) AND Questionnaires) AND Respiratory System) AND Digestive System | o

Pubmed - =T N

((((amyotrophic lateral sclerosis) AND questionnaires) AND ((respiratory system) OR (digestive system))) | & & g,. E ;

CUIDEN ("ALS")AND("questionnaires") § o o

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

S

- 28 s

Cinhal (amyotrophic lateral sclerosis) AND questionnaires L s =

= 2 o

Cochrane "amyotrophic lateral sclerosis" in Title Abstract Keyword AND "questionnaire” 3 § '§ 3

© P [oc]

Tabla 3. Estudios incluidos en la revision sistemética. Tipo de estudio y nivel de evidencia
Autores Afo Tipo de estudio Nivel de Evidencia Inclusion

Johnson et al 2017 Articulo Original 2 Sl
Felgoise et al 2018 Articulo Original 2 Sl
Geng et al 2016 Articulo Original 2 Sl
Vitacca et al 2013 Articulo Original 2 Sl
Rutkove 2015 Revisién Bibliografica 3 Sl
Molina et al 2013 Articulo Original 2 NO
Hwang et al 2016 Articulo Original 2 NO
Callagher et al 2009 Articulo Original 2 NO
Grehl et al 2010 Articulo Original 2 Sl
Correia et al 2014 Articulo Original 2 NO
Siciliano et al 2019 Articulo Original 2 Sl
Moore et al 2018 Articulo Original 2 Sl
Martinez-Campo et al 2017 Revisién Bibliografica 3 Sl
Santos et al 2016 Articulo Original 2 NO
Ciofti et al 2018 Articulo Original 2 Sl
Creemers et al 2017 Revisién Bibliografica 3 NO
Lavernhe et al 2017 Revisién Bibliografica 3 NO
Malik et al 2014 Estudio de Casos 5 NO
McGeachan et al 2016 Revisién Bibliografica 3 NO
Montes et al 2006 Articulo Original 2 Sl
Jenkinson et al 2000 Articulo Original 2 Sl
Neudert et al 2001 Articulo Original 2 Sl
Ortiz Corredor et al 2011 Articulo Original 2 Sl
Rooney et al 2016 Revision Bibliografica 3 Sl
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Tabla 4. Diagrama de flujo de informacién a través de las diferentes fases de la revision sistematica

=
0 Registros identificados Registros adicionales
% mediante la blsqueda identificados por otras
= en base de datos fuentes
= (n=673) (n=17)
Z | |
= | }
Registros después de aplicar filtros de
afio y texto completo
(n=119)
o
(]
=
5
Regmf:ros despues de Registros excluidos
eliminar duplicados (n=73)
(n=97)
[a]
E.I Evaluados a texto \ .
S completo para Articulos a te:-f‘m complete
a elegibilidad excluidos
9 (n=24) (n=9)
= - Mo cumplen con los
criterios de inclusion
(n=1}
- Valoracion de calidad
Estudios incluidos en CASPe [n=1)
sintesis cualitvativa - - Duplicado de datos
{n=15) (n=3)
- -Datos insuficientes (n=2)
=
0
(52 ]
2 S .
o Estudios incluidos en
= sintesis cualitvativa
{metanalisis)
(n=0)

Resultados

Debido a su rapida evolucidn, y la insuficiencia respira-
toria como la causa mas comin de muerte dentro de los
primeros 3 afios desde el diagnostico, el enfoque principal
de la atencion esta 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 psicolégico que esto conlleva para ambos, adquiriendo
mayor importancia el abordaje de la mejora de la calidad de
vida de los pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica. Sin
embargo, el concepto de calidad de vida es multifactorial v,
por lo tanto, dificil de definir.10-1

Existe un estudio que analizaba como el padecer una en-
fermedad neurolégica degenerativa afectaba a la calidad de
vida, a través de una encuesta, concluyendo que empeoraba

considerablemente respecto a la poblacion general y desta-
cando la falta de apoyo y dificultad de acceso a los servicios
que estos pacientes manifestaban.!!

Otro estudio analizo también la calidad de vida, en esta
ocasion, desde un centro de rehabilitacion. La escala usada
fue genérica y no especifica de la enfermedad de motoneu-
ronas, resultando en un aumento de calidad de vida en aque-
llos pacientes que acuden mas veces a rehabilitacion, sin
existir acuerdo en el motivo de dicho aumento.*?

Existe otro estudio en el que identificaron la falta de
consideracion 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, evaluan-
dose también la depresion, con gran impacto en la calidad de

Rev. Evidentia 2020, v17: e12841
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vida y deterioro fisico. Este estudio determind 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.!t12

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
indice Idlar de religiosidad (mide la alta correlacion entre el
apoyo interno y externo y calidad de vida), concluyendo en
la necesidad de ir més alla de lo fisico para evaluar la cali-
dad de vida de los pacientes, y destacando la gran importan-
cia del apoyo externo.

Otro estudio nos habla de los instrumentos disponibles
para valorar la calidad de vida en estos pacientes. La escala
ALSSQOL vy su version corta ALSSQOL-R miden la cali-
dad de vida global con 6 subescalas (emocién negativa,
interaccion con las personas y el medio ambiente, intimidad,
religiosidad, sintomas fisicos y funcion bulbar, asi como una
puntuacion promedia de calidad de vida total), y se miden
con una escala tipo Likert del 0-10 (0 menos deseable y 10
es lo mas deseable). En dicho estudio se manifiestan dificul-
tades de pasar los cuestionarios en su version larga, por la
aparicion de fatiga y por el poco tiempo por parte del profe-
sional que realizaban los cuestionarios. En cuanto a la ver-
sién corta, presentd una mejor acogida, manteniendo el
objetivo de ser un instrumento de calidad de vida valido y
especifico de la ELA y potenciando las &reas que los pacien-
tes indicaron como mas importantes para la mejora de la
calidad de vida, como la planificacién de intervenciones de
los profesionales con el paciente y la atencion integral del
equipo multidisciplinar.?

Con el avance de la enfermedad, los pacientes con ELA
se debilitan, experimentando dolor y ansiedad ante el dete-
rioro de los sintomas. La meta para los profesionales sanita-
rios y cuidadores es frenar esta progresiéon y hacer que su
impacto sea menos significativo, que deben saber que una
progresion de la enfermedad, puede afectar de forma signifi-
cativa en la resignacion de estos pacientes y familiares. Es
entonces cuando se debe ofrecer todo lo posible para pro-
porcionar el apoyo psicolégico apropiado preservando la
dignidad del paciente en todo momento.'?4

Ademas, esta progresion de la enfermedad supone el
aumento de la responsabilidad del cuidador al que ademas
de las demandas fisicas, se les suelen atribuir la toma de
decisiones importantes, que sumando el apoyo fisico y emo-
cional diario, puede llevarlos a depresion, que a su vez dis-
minuye su calidad de vida Algunos autores consideran la
sobrecarga del cuidador como la aparicion de sentimientos
de carga (autopercibida) que se postulan como una construc-
cién multidimensional, que surge de los sentimientos de
dependencia y frustracién en el receptor de los cuidados,
llevandole a sentirse culpable y responsable de la carga del
cuidador, manifestdndose como cuadros de tension 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 nicleo familiar que incluye tanto al paciente
con ELA como a su cuidador, evaluando la relacién entre
ambos. Hoy en dia no existe ningun cuestionario que valore
de forma especifica estos parametros. Test como SIP/ALS-
19 and the ALS Assessment Questionnaire estan centrados
en el paciente. Se necesita un instrumento que valore la

calidad de vida como ndcleo.®11:12

Existe otro estudio de 30 parejas paciente-cuidador, que
usa el cuestionario Short Form Health Survey Questionanai-
re (SF-12), la version abreviada del SF-36, con 12 preguntas
para medir la salud funcional y el bienestar del encuestado,
con 8 dominios: salud general, funcionamiento psiquico, rol
fisico, 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 analisis de los resultados obte-
nidos en dicho estudio, se destaco la importancia de que los
profesionales sanitarios enfaticen en la comunicacién entre
el paciente y sus cuidadores, de cara al bienestar emocional,
incluyendo la espiritualidad, bienestar social y mental.*

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) v, por tanto, la calidad de vida percibida en los pa-
cientes con ELA disminuy6. Esta sobrecarga tenia tendencia
a ser mayor ante pacientes de sexo femenino, con mas cono-
cimientos de la enfermedad y problemas respiratorios graves
y en el lado del cuidador, la disfuncién 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 orofaringea y el dolor son otros sintomas que tuvie-
ron un impacto negativo en la calidad de vida de los pacien-
tes con ELA.Y?

Otra de las escalas disponibles fue la ALSFR, disefiada
como un sistema de puntuacion 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
podrian verse afectados por la enfermedad, incluida la fun-
cién bulbar respiratoria y la funcién de las extremidades
superiores e inferiores. El original fue reemplazado unos
afios mas tarde por ALSFRS-R cuando se reconocié 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, alimentacion, vestimenta (motricidad fina),
habla, deglucién, salivacién (funcién bulbar), girar, vestirse,
caminar, trepar (motricidad gruesa) y disnea, ortopnea, insu-
ficiencia respiratoria (funcion respiratoria).'?°

Existe otro estudio en que usaron la escala ALSFRS- R
para evaluar la gravedad de la ELA funcional. La conclusion
de este estudio concluydé que es una herramienta fiable,
aunque el resultado es todo un reto para neur6logos y en-
fermeras de todo el mundo al tener que decidir cuando y
cdmo dar un diagnostico de ELA a los pacientes. Sin em-
bargo, este cuestionario tiene una serie de limitaciones, por
ejemplo, que no es sensible a la progresién de la enferme-
dad, y se puede ver afectado por las emociones al tratarse de
un test subjetivo, asi como por el grado de apoyo social y la
presencia de depresion.'215

Ademas, la escala de calificacion funcional de ELA revi-
sada (ALSFRSR), predice la progresion de la enfermedad en
cuanto a la afectacion neuroldgica, asi 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.

Rev. Evidentia 2020, v17: 12841
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Esta escala ha sido usada en ensayos clinicos de ELA como
medida de resultado secundaria y primaria, por lo que tanto
neurélogos, como pacientes con ELA podrian beneficiarse
de la capacidad de monitorizar la progresion de la enferme-
dad de estos pacientes desde su casa mediante el cuestiona-
rio autoadministrado, resultando este cuestionario beneficio-
so tanto para la investigacion como para la préctica clinica
en la ELA. El estudio demuestra a su vez que la versién
autoadministrada es mejor valorada que cuando es el profe-
sional sanitario quien la administra.®

Para la clasificacion funcional de los pacientes con ELA,
este sistema, es facil y rapido de aplicar y estratifica bien los
grupos de gravedad en cuanto al pronostico. De esta manera,
un estudio consiguié discriminar a raiz del uso del ALS-
FRSR cinco patrones de progresion de la enfermedad, en
funcion al estado de deterioro funcional y el tiempo de evo-
lucién.t”

En ausencia de un biomarcador establecido que nos per-
mita medir la progresion de la enfermedad, la disminucion
del valor obtenido en la escala ALSFRS-R se ha convertido
en la medida de progresién mas utilizada por los clinicos en
investigacion.®

Otro estudio demostrd que los pacientes con ELA pre-
sentaban una correlacién entre el aumento de la dependencia
fisica y la aparicion de depresion, asi como entre el deterioro
del habla y la ansiedad. La progresion inevitable de ELA
tiende a reflejarse en una disminucion de la calidad de vida.
En dicho estudio, se demuestra que, ante un deterioro de la
funcion fisica, empeora la calidad de vida y la dignidad
respectivamente, en comparacién con los controles sanos.
Este deterioro a su vez, no parecia estar asociado con facto-
res como el inicio de la enfermedad, edad de inicio o sexo.
La introduccién de ayudas técnicas como la ventilacién no
invasiva BPAP o la colocacion de una PEG tuvieron una
asociacion significativa y negativa con la calidad de vida de
pacientes con ELA.*

A raiz del anterior y para concluir, identificamos uno de
los cuestionarios estandarizados méas importantes y comple-
tos utilizados en Espafia para medir el bienestar subjetivo de
los pacientes con ELA, asi como la progresion de la enfer-
medad. Se trata del cuestionario de evaluacion ELA (AL-
SAQ40), la adaptacidon espafiola del ALSFR-R y que cuenta
con 5 dominios (movilidad fisica, actividades de la vida
diaria e independencia, comer y bebida, comunicacion y
reacciones emocionales). La puntuacion maxima es de 200
puntos, y a mayor puntuacion menor calidad de vida.**°

Bibliografia

Discusion

Hoy en dia, la prediccion de deterioro neuromuscular en
la ELA es muy dificil, produciéndose cambios en el deterio-
ro neurolégico mes a mes, o incluso cada semana debido a
su rapida evolucion. A pesar de la pluriafectacion organica,
y de las multiples pruebas que podrian aplicarse para identi-
ficar signos de deterioro, el diagndstico precoz continda
resultando todo un desafio, 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-
sentacién y evolucidn diferentes (una persona con afectacion
bulbar, tendra una evolucién diferente a la de alguien con
debilidad predominante de extremidades inferiores). A todo
esto, hay que afiadir que algunos pacientes no sobreviven
mas de un afio desde el diagndstico.'®

Ademaés, debido a su mal pronéstico 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 relacién
entre el deterioro clinico y un empeoramiento en la calidad
de vida, pasando a ser un objetivo importante en el manejo
de ELA dentro del equipo multidisciplinar.'*

En cada etapa de la enfermedad hay problemas funciona-
les especificos que conducen progresivamente a una disca-
pacidad severa, que generalmente deja un buen nivel de
funcion cognitiva. La limitacion de las capacidades es gra-
dual y se vuelve dependiente de factores ambientales, como
los cuidadores y la tecnologia, que influyen a su vez en su
calidad de vida.?

Como hemos visto no existe ninglin cuestionario que va-
lore de forma especifica la calidad de vida del paciente con-
siderandolo como una unidad familiar.!?

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
neuroldgico respiratorio y digestivo, un test que seria de
gran utilidad para la intervencién precoz ante la aparicion 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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KEYWORDS Abstract

Amyotrophic Lateral Objective: To determine if there is a relationship between environmental exposure to pesti-
Sclerosis; cides and the prevalence of Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) in Andalusia.

Pesticides; Method: We carried out a case—control study using the logistic regression method to verify
Epidemiology; the relationship between the prevalence of ALS in the area exposed to pesticides versus the
Toxicology; unexposed area, through the Odds Ratio statistical test.

Neurology; Results: The study population consisted of 519 individuals diagnosed with ALS between January
Nursing 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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Exposicion ambiental a pesticidas y esclerosis lateral amiotrofica en el sur de Espana

Objetivo: Analizar si existe una relacion entre la exposicion ambiental a pesticidas y la preva-

Métodos: Realizamos un estudio de casos y controles con regresion logistica para esclarecer la
relacion entre la prevalencia de ELA en el area expuesta a pesticidas vs. el area sin exposicion,

Resultados: Incluimos un grupo de casos, con 519 individuos diagnosticados de ELA entre enero
de 2016 y diciembre de 2018, obtenidos del conjunto minimo basico de datos, y un grupo control
con 8.384.083 individuos obtenidos de la base de datos del Instituto Nacional de Estadistica.
Se utilizd la OR para medir la asociacion entre casos y controles, con un intervalo de confianza

Conclusiones: A pesar de que varios estudios sugieren una posible asociacion entre la exposi-
cion ambiental a pesticidas y un aumento en el riesgo de ELA, nuestro estudio sobre la poblacion

© 2021 Sociedad Espanola de Neurologia. Publicado por Elsevier Espafna, S.L.U. Este es un
articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-

PALABRAS CLAVE

Esclerosis lateral

amiotrofica; Resumen

Pesticidas;

Epidemiologia; lencia de esclerosis lateral amiotroéfica (ELA) en Andalucia.

Toxicologia;

Neurologia;

Enfermeria mediante el calculo de razén de probabilidades (odds ratio [OR]).
del 95% de 0,76-1,08.
andaluza no hallé datos significativos en favor de dicha hipdtesis.
nc-nd/4.0/).

Introduction

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a degenerative dis-
ease of unknown origin that affects motor neurons and is
rapidly and fatally evolving.'

The estimate of ALS patients in Spain according to the
Spanish Neurology Society is 3 new cases of ALS per day,
which supposes an annual incidence of 1/100,000 inhabi-
tants and a prevalence of 3.5/100,000. The global incidence
is 1.5—2.7 new cases/ 100,000 inhabitants per year. At this
time, ALS figures in Spain affect more than 3000 people, with
a prevalence ranging from 2 to 5 cases per 100,000 inhab-
itants. The frequency of appearance is slightly higher in
the male gender (ratio: 1.3—1.5: 1), with an incidence that
increases from the age of 40 and peaks at 70—75 years, to
decrease until equalizing as the age of diagnosis increases.
The death of these patients usually occurs 2 to 4 years after
the start, although it can vary from months to decades,
generally as a consequence of respiratory failure.?

The etiology of ALS is still, to a large extent, of unknown
origin; however, there are studies that point to genetic
and/or environmental factors as predisposing factors for
their development and appearance. Other factors identified
as possible predisposing factors for the appearance of ALS
can be environmental toxins, tobacco, brain injuries, etc.
However, it should be noted that to date, neither genet-
ics nor environmental factors individually have been able to
demonstrate sufficient evidence of their involvement in the
development of ALS.>#

A study by Feng-Chiao et al., in which 156 cases and
128 controls participated, determined that there was a
statistically significant association between exposure to pes-
ticides and the presence of ALS (odds ratio of 5.09 95% ClI,
1.85—13.99; p=.002).°

A meta-analysis by Casanova et al. in 2016, it was con-
cluded that there seems to be a causal relationship between
exposure to pesticides and the development of ALS (Odd

ratio of 1.42 95% Cl, 1.09—1.86; p=0.001), although this
could be also related to other factors.®

Another study by Povedano et al., carried out in Cat-
alonia, points out an association between environmental
exposure to pesticides and the appearance of Amyotrophic
Lateral Sclerosis.”

Areas of Andalusia exposed to pesticides

The coastline of Eastern Andalusia concentrates the main
protected horticultural production area of the Andalusian
autonomous community. Since 2001, the Junta de Andalucia
has been mapping greenhouses on the Eastern Andalusian
coast (regions of Campo de Dalias, Campo de Nijar and Bajo
Andarax and Bajo Almanzora in Almeria, La Costa in Granada
and Vélez-Malaga in Malaga). Although most of the green-
house surface in the provinces of Almeria, Granada, and
Malaga is found in the five regions studied since 2001 (96%
according to SigPac), in 2017 it was decided to extend the
study to other regions where it was detected the presence
of greenhouses. Specifically, the study is extended to the
Alto Andarax, Campo Tabernas, and Rio Nacimiento regions
in Almeria, Alhama, Las Alpujarras, and Baza in Granada
and Centro-Sur or Guadalhorce in Malaga. In this way, since
2017, the studied area would include more than 99% of the
protected surface in the set of the three provinces accord-
ing to SigPac data. The area of greenhouses estimated for
the year 2019 in the regions studied amounted to 35,946 has
registered an increase of 457 ha (1.3%) compared to 2018. By
provinces, in Almeria 32,048 ha have been estimated, 434 ha
more than the last year. In Granada, 3122 ha have been esti-
mated, 22 ha more than last year. In Malaga, 776 ha have
been estimated, 1 ha more than last year.?

According to the 2019 mapping of crops under plastic in
Huelva, the area mapped as cultivation under plastic would
amount to 16,611 ha. It has been estimated that 14,616 ha
would correspond to the surface under plastic while the rest
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would correspond mainly to corridors of the exploitation and
roads. If we compare these estimates with the results of
the previous season, an increase in the area under plastic is
observed of 796 ha (6%). Since 2004, the area under plastic
in Huelva has increased by 103% (7419 ha). The municipali-
ties of Moguer and Almonte concentrate almost half of the
estimated total area under plastic (42%). They are followed
in the amount of estimated protected area by the municipal-
ities of Lepe, Lucena del Puerto, and Cartaya, which exceed
1000 ha. At the opposite extreme, in Punta Umbria and San
Juan del Puerto, they do not reach 10 ha. Gibraledn followed
by Lepe, Cartaya, and Almonte are the municipalities with
the greatest increase in area. Another nine municipalities
increase their surface to a lesser degree, between 10 and
50 ha. The rest of the municipalities analyzed maintain their
surface quite stable with variations that do not reach 10 ha.*

As in the previous campaign, a small percentage of
the area estimated as protected crop corresponds to areas
where the plastic was not yet spread on January 12 and has
been detected in the image of February 11.*

In Cadiz, seven municipalities have been studied: Chip-
iona, Sanlucar de Barrameda, Medina-Sidonia, Conil de la
Frontera, Jerez de la Frontera, Arcos de la Frontera and Rota
(96% of the area of protected crops in the province according
to the census), estimating a protected area of 888 ha com-
pared to 919 ha in 2014, 3.4% less. Sanllcar de Barrameda
and Chipiona account for most of the greenhouses (78%).
In all municipalities except Conil de la Frontera, the esti-
mated protected area has decreased slightly. In Arcos de la
frontera, traveling macro-tunnel-type structures have been
detected. In Seville, seven other municipalities have been
studied: Los Palacios y Villafranca, Lebrija, Las Cabezas
de San Juan, Aznalcazar, Alcala de Guadaira, Utrera and
El Cuervo de Sevilla (79% of the area of protected crops
according to census), estimating a Protected area of 292 ha
compared to 261 ha in 2014, 11.7% more. Los Palacios and
Villafranca, followed by Lebrija, are the two municipali-
ties with the highest presence of greenhouses (72%). The
increase in area is especially concentrated in Los Palacios
and Villafranca. In Aznalcazar, traveling macro-tunnel-type
structures have been detected.®

Pesticides are widely used throughout the world due to
their benefits for the agriculture sector, improving crop pro-
duction, and in public health for the control of vector-borne
diseases. In Spain, the use of pesticides as plant protection
is 73,286 tons in its latest study in 2018.°

Long-term use of pesticides in areas of intensive use for
agriculture contributes to environmental pollution; there-
fore, residential proximity to pesticide-treated farmland
can pose a risk to human health.™

The purpose of our study is to determine, through a
case—control study, if there is a relationship between envi-
ronmental exposure to pesticides and the appearance of ALS
in southern Spain.

Materials and methods

A case—control study based on the population of Andalusia
(southern Spain) exposed to pesticides in their work envi-
ronment in agriculture was conducted in order to evaluate

a possible association between exposure to these chemicals
and the prevalence of Sclerosis. Amyotrophic Lateral.

The study was approved by the Ethics Committee of the
Torrecardenas University Hospital.

Criteria for the selection of study areas and
categorization of pesticide exposure

The areas studied correspond to municipalities in Andalusia
(Southern Spain), which were classified into two groups (high
versus low exposure to the use of pesticides) according to
the agronomic criteria provided by the Andalusian Council of
Agriculture, in particular tons of pesticides used, and a land
area dedicated to intensive agriculture in plastic-covered
greenhouses. "

Intensive agriculture areas with a large number of
hectares (ha) of a greenhouse, and therefore with high use
of pesticides, were considered high exposure. In contrast,
areas with a low number of greenhouse hectares or ded-
icated only to extensive agriculture (and therefore with
low use of pesticides) were classified as low exposure to
pesticides. The exhibition included the entire autonomous
community of Andalusia, distinguishing in the provinces
of Seville, Huelva, Cadiz, Malaga, Granada and Almeria
between high and low exposure, and Cordoba and Jaén being
classified as the entire province of low exposure accord-
ing to the cartography for 2018 due to its low number of
greenhouse hectares.*% 101

Regarding the main groups of phytosanitary products used
during the study period according to the phytosanitary mar-
keting survey in 2018 were fungicides and bactericides (52%:
inorganic, carbamates and dithiocarbamates, benzimazoles,
imidazoles and triazoles, morpholines, microbiological or
botanicals), herbicides (23%: triazines and triazinones, car-
bamates and bicarbamates, urea, uracil or sulfonylure,
others), molluscicides, growth regulators and others (16%:
growth regulators, molluscicides and others), insecticides
and acaricides (9%: pyrethroids, microbiological/botanical
origin, others).’

Study population and Amyotrophic Lateral Sclerosis

For our population sample, we selected the 519 individu-
als diagnosed with Amyotrophic Lateral Sclerosis according
to the Minimum Basic Data Set (CMBD) for the year 2018 in
Andalusia, which we later divided into high and low expo-
sure.

Of the individuals with ALS diagnoses, 194 people lived in
high pesticide use areas and 325 people lived in low pesticide
use areas. Of those 519 patients, 269 are men (51.4%) and
254 women (48.6%). The average age is 63, 79 +12.77, with
ages between 21 and 92 years (Table 1).

We selected the ‘‘cases’’ group through the computer-
ized registry of the Andalusian Public Health Service, called
the Basic Minimum Data Set (CMBD), among the patients
diagnosed with ALS during the 3-year study period and in
turn we divided them among those who lived in an area
of intensive agriculture in greenhouses (high exposure) and
those who did not (low exposure). The CMBD is a registry
that collects coded clinical data on patients from admis-
sion 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 2x2 contingency table.
Cases Control
Exposed 194 3.335.482 3.335.676
Not exposed 325 5.048.601 5.048.926
519 8.384.083 8.384.602

health status as the main diagnosis, as well as other sec-
ondary diagnoses, and other data such as age, sex and the
place of residence.

The diagnosis of Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) was
defined according to the tenth revision of the International
Classification of Diseases (ICD-10) of the World Health Orga-
nization, in force during the study period. The codes used
to obtain the data for Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) in
the CMBD according to the ICD-10 were G12.21, in section
G10-G14.

We select the ‘‘control’’ group through Andalusian pop-
ulation that lived in the same study areas as the cases,
according to the INE for the period of time studied, and was
composed of 3.335.482 people without a diagnosis of ALS in
the high-exposure area and 5.048.601 people no diagnosis
of ALS in the low-exposure zone, as of January 1, 2018.

Statistical analysis

In data analysis, frequencies and percentages were calcu-
lated for the variables sex and age in the sample obtained
from cases of Amyotrophic Lateral Sclerosis, as well as the
means and standard deviations of these variables. For the
calculation of the prevalence rate, as well as the risk of
developing Amyotrophic Lateral Sclerosis, they were cal-
culated for areas of high and low exposure to pesticides
through the Odds Ratios (OR) test, with an interval of 95%
confidence (Cl). The level of statistical significance was
established at p<0.05. The data were analyzed with the
statistical program SPSS 24.0 for the analysis of frequencies
and percentages, and Epidat 3.1 for the calculation of OR
using a 2x2 contingency table (Table 2).

Results

To find out if there is a relationship between environmental
exposure to pesticides and the prevalence of Amyotrophic

Lateral Sclerosis in Andalusia, we analyzed the cases iden-
tified according to the CMBD in each of the municipalities
included in the districts with high exposure to pesticides.

In the province of Almeria, 46 cases of ALS were identified
in total, 33 of them, inhabitants of areas of high exposure
to pesticides and 13 inhabitants of areas of low exposure to
pesticides.

The province of Cadiz registered 87 cases of ALS in total,
61 of them, inhabitants of areas of high exposure to pes-
ticides, and 26 inhabitants of areas of low exposure to
pesticides.

In the province of Granada, 40 cases of ALS were identi-
fied in total, 5 of them, inhabitants of areas of high exposure
to pesticides and 35 inhabitants of areas of low exposure to
pesticides.

In the province of Huelva, 34 cases of ALS were identified
in total, 26 of them, inhabitants of areas of high exposure
to pesticides and 8 inhabitants of areas of low exposure to
pesticides.

In the province of Malaga, 88 cases of ALS were identified
in total, 42 of them, inhabitants of areas of high exposure
to pesticides and 46 inhabitants of areas of low exposure to
pesticides.

In the province of Seville, 124 cases of ALS were identified
in total, 27 of them, inhabitants of areas of high exposure
to pesticides and 97 inhabitants of areas of low exposure to
pesticides.

The provinces of Cordoba and Jaén were included in their
entirety as areas of low exposure to pesticides due to the low
percentage of registered greenhouse hectares, identifying
67 and 33 cases of ALS diagnosed, respectively.

With the data obtained for the cases according to the
CMBD and taking as a reference for the controls, the pop-
ulation by municipalities according to the INE for the year
2018, the 2x2 contingency table that appears in Table 1 was
performed.

When analyzing the data through the Epidat 3.1 program
for the contingency table shown in Table 1, it was identified
that 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
between cases and controls, obtaining an OR 0.09 for the 95%
confidence interval, between 0.76 and 1.08.

Discussion

The present study evaluated whether living in geographic
areas of intensive agriculture with a high percentage of
greenhouse hectares (>1200 ha) and therefore, with greater
environmental exposure to pesticides in Andalusia is asso-
ciated with a higher prevalence of Amyotrophic Lateral
Sclerosis.

In recent years, several studies have pointed out the
possible relationship between exposure to pesticides, and
its implication as a risk factor for the appearance of Amy-
otrophic Lateral Sclerosis (ALS).

A study based on a systematic review in 2016 identified
448 articles linking pesticide exposure and a series of dis-
eases. Of these, 18 studies (15 case—control studies and 3
cohorts) evaluated the relationship between pesticide
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exposure and the incidence of ALS. Ten of the 15
case—control studies identified an association between
pesticide exposure and the occurrence of ALS, with Odds
Ratios (OR) between 1.1 and 6.

A 2014 meta-analysis identified 19 case—control stud-
ies and 3 cohort studies, which also found an association
between ALS risk and pesticide exposure with an OR of 1.44,
for a Confidence Index of 95% (1.22—1.70) However, they
did not find an association between ALS risk and exposure in
rural settings."

Another meta-analysis of 8 studies determined that there
is significant evidence between the association of pesticide
exposure and the appearance of ALS, with an OR between
1.4 and 1.8. However, when comparing the data from the
Agricultural Health Study, with a cohort study of 84.739 pri-
vate workers who use pesticides and their spouses, in this
case an association was found only in the case of organochlo-
rine pesticides.'

Another case—control study conducted in 2011, in which
156 patients diagnosed with ALS among the cases and 128
people without a diagnosis of ALS in the controls, eval-
uated the relationship between environmental exposure
to pesticides and the incidence of ALS cases, yielding a
result that identifies a statistically significant association
between pesticide exposure and the development of ALS
with an OR of 5.09 for a 95% ClI (1.85—13.99) and a p<0.05
(p=0.002)."

However, most studies to date have focused on the
study of pesticide exposure; leaving aside the role of non-
work-related exposure, such as intake, dermal contact, and
inhalation, which can derive from the application of pes-
ticides to agricultural fields, as well as their volatilization
after application, a fact that depends on the turn from
specific pesticides and weather conditions. This generally
occurs in areas of agricultural proximity.'"

Another study of 290 cases (41.3%) and 1184 controls
(43.3%) carried out with people who had agricultural crops
in their homes, determined that there was no relationship
between ALS risk and proximity to agricultural land under
general non-intensive cultivation (OR 0.92; 95% Cl: 0.78-
1.09)."7

The present study did not find evidence of a relationship
between the prevalence of ALS and exposure to pesticides in
geographic areas of high exposure in the autonomous com-
munity of Andalusia.

Conclusions

The results obtained in this study allow us to affirm that
there is no significant evidence to justify a relationship
between the prevalence of ALS and environmental exposure
to pesticides in geographic areas of high exposure in the
autonomous community of Andalusia.

However, as it is a rapidly evolving disease with a low
incidence, it is difficult to carry out adequate follow-up over
time to obtain significant results, leaving this line open for
future research.
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RESUMEN:

Introduccidn: En los ultimos meses, la irrupcion 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 evaluacion continuos,
como es el caso de la Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA), se han visto afectados negativamente.
Material y Método: Se ha llevado a cabo una busqueda 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 Amiotréfica y su familia.

Resultados: El diagnéstico, tratamiento, seguimiento y cuidados domiciliarios de estos pacientes se
han visto modificados, adaptandolos en la medida de los posible, a la tecnologia y los recursos
disponibles para tratar de reducir al minimo la pérdida de calidad de vida de los pacientes
diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotréfica y asegurando la atencion integral.

Conclusién: A pesar de los numerosos esfuerzo y avances en la investigacion, tanto en el caso de la
ELA como en la COVID-19, queda mucho camino por andar.

Palabras clave: Esclerosis Lateral Amiotrofica; 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.
INTRODUCCION

La Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA), se trata de una enfermedad neuromuscular
degenerativa de origen desconocido, de caracter progresivo. Presenta una afectacion
de las motoneuronas en la corteza cerebral, tronco encefalico y médula espinal, con
una evolucion rapida y fatal ('-3)

A medida que avanza la enfermedad, la aparicion de disfagia es frecuente,
aumentando el riesgo de aspiracion, infeccién respiratoria, neumonia y asfixia.
Cuando los musculos 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
limitacion ventilatoria. Finalmente, se produce una insuficiencia respiratoria global. La
muerte suele ocurrir entre los 3-5 afos desde el diagndstico, debido a un fallo
respiratorio. ¢-7)

A dia de hoy, a pesar de los numerosos esfuerzos, no existe un tratamiento curativo
para la ELA. Los cuidados paliativos y el tratamiento de los sintomas son claves para
el abordaje de estos pacientes. ¢7)

La enfermedad por coronavirus 2019 (COVID-19) es una enfermedad infecciosa
causada por una nueva cepa de coronavirus, el sindrome respiratorio agudo severo
coronavirus 2 (SARS-CoV-2). @)

Tras el primer informe en China, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) declaro
el SARS-CoV-2 como pandemia mundial el 11 de marzo de 2020, con un impacto
devastador en la practica sanitaria de todo el mundo. @1

A raiz de la irrupcion del Covid-19, los sistemas sanitarios se han visto obligados a
reorganizar sus recursos, asi como los espacios disponibles para la atencién
sanitaria. La atencion especializada fue adaptada para el tratamiento y atencion de
pacientes con COVID-19, cancelando toda actividad programada no urgente. Esto
tuvo una repercusion directa en el seguimiento de aquellos pacientes que requieren
un control y evaluacién continuo, como es el caso de la Esclerosis Lateral Amiotréfica
(ELA)®).

Ademas, en la COVID-19, la dificultad respiratoria es el sintoma mas caracteristico.
Mas 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
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incrementa el riesgo de desarrollar una alteracion neuromuscular relacionada con la
inmovilizacién prolongada, la aparicién de infecciones recurrentes, el requerimiento de
ventilacion mecanica o de corticoides. Por ello, si combinamos ambas enfermedades,
ELA y COVID-19, el resultado puede ser devastador®?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 atencion sanitaria y calidad de vida de
los pacientes diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrofica.

MATERIAL Y METODO

Se ha llevado a cabo una busqueda 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 Amiotréfica y su familia. Esta busqueda ha tenido lugar en las
bases de datos Medline, inDICEs-CSIC, Cochrane y CUIDEN entre el 1 de
septiembre de 2020 y el 15 de noviembre de 2020. Las palabras claves empleadas en
la busqueda fueron ‘Amyotrophic Lateral Sclerosis’, ‘ALS’, ‘Covid-19, ‘Sars-cov-2”" en
inglés, y “Esclerosis Lateral Amiotréfica”, “ELA” en espafiol, asi como el término libre
‘coronavirus”. Los operadores empleados fueron “AND” y “OR”. Las estrategias de
busqueda 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 Amiotrofica) AND (SARS-COV-2); y (Esclerosis Lateral
Amiotréfica) AND (Covid-19).

El resultado de la busqueda realizada concluy6 con 153 articulos, de los cuales 11 se
incluyeron en la presente revision. Fueron excluidos aquellos articulos duplicados, o
los trabajos que no cumplieron con la metodologia CASPe.

La figura 1 recoge el diagrama de flujo de informacion seguido para la metodologia a
través de las diferentes fases de la revision bibliografica (ver figura 1).
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Figura 1

% Registros
o identiticados Registros adicionales
S mediante la identificados por
g bisqueda en base de otras fuentes
= datos (n=5)
—
(=) [nel%%l 1
8 Registros después de aplicar filtros de
< afio y texto completo
o -
= (n=64)
)
Registros despues de .
eliminar duplicados RLB"U(U:_LS);UU'UU’
- n=23) > a
o
=
«©
o
—
u '
Fvaluados a texto \ Articulos a texto completo
complelo para excluidos
elegibilidad \ (n=7)
(n=18) No cumplen con los
criterios de inclusion
(n=5
5 v - Valoracién de calidad
g o CASPe (n=1)
z t.ftud|<’), inc |'|:dos. en - - Duplicado de datos
z sml?su? cualitvativa (n=0)
(n=11) Datos insuficientes
(n-1)

RESULTADOS

La actual pandemia del coronavirus (COVID-19) ha tenido un impacto en la sanidad
mundial, con gran repercusion en la salud a nivel fisico y psicologico de la poblacion
en general, creando desafios sin precedente para el abordaje de la enfermedad
neuromuscular 3.12.13),

Esta nueva situacion sanitaria obligo a reorganizar los servicios de atencién al publico
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
ambito hospitalario. Esto ha producido un aumento de la morbimortalidad de muchos
pacientes con enfermedades neuromusculares, entre ellos los pacientes
diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA). Consecuentemente, esta
situacion también se tradujo en el retraso del diagnostico de nuevas patologias(®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 modificacién que la
COVID-19 ha ocasionado en la evaluacion clinica de los pacientes con ELA, viéndose
reducidas las consultas presenciales, e incorporando las consultas a través de
videoconferencias como alternativa. Esta encuesta detect6 dificultades de acceso al
equipo multidisciplinar, atencion domiciliaria y cuidados paliativos, asi como
dificultades para la obtencion de recursos esenciales para estos pacientes como son
las sondas de alimentacion o sillas de rueda.(?)

El diagnéstico

Durante la pandemia, mas de 3.9 mil millones de personas han estado confinados en
su domicilio en mas de 90 paises, limitandose la asistencia médica a los casos de
urgencia, con especial atencion 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, limit6 la
atencion de estos pacientes a los casos excepcionales de urgencia (1-14),

Para los pacientes diagnosticados de ELA, cuyo diagndstico precoz es clave para
preservar su calidad de vida, todo este retraso de seguimiento y de realizacién de
pruebas diagndsticas tiene una repercusion directa en la supervivencia'?),

En el contexto de la pandemia, técnicas diagndsticas claves en la valoracion del
prondstico de la ELA, y fundamentales para la toma de decisiones como es la
espirometria, han sido desaconsejadas por los expertos, puesto que pueden estimular
la tos, generando aerosoles, principal via de transmision de la COVID-19. Esto retrasé
la introduccién de herramientas como la ventilacién no invasiva, la ventilacion invasiva
o la alimentacion enteral, cuya incorporacion esta relacionada segun la evidencia
disponible, con una mejora de la calidad de vida de estos pacientes. Ademas, el
resultado de la espirometria es un criterio clave para la inclusibn o exclusién en
ensayos clinicos(3).

Por otro lado, la COVID-19 presenta gran diversidad de sintomas inespecificos, como
cefalea, mareos, anorexia y diarrea, y sintomas neurolégicos como pérdida del gusto,
el oido y la vista; confusion o disminucion del nivel de conciencia, incluso hay
registros que identifican casos de convulsion o accidente cerebrovascular, lo que
dificulta aun mas su diagnostico, planteando una mayor preocupaciéon para el
abordaje de la seguridad del paciente con ELA y su cuidador(').

En los ultimos afnos, el desarrollo de la tecnologia ha permitido a los pacientes con
trastornos neuroldgicos acceder a los servicios de salud desde su domicilio, a través
de la telemedicina estandar (con videoconferencia), la telesalud (con seguimiento
clinico por parte del equipo multidisciplinar), el telecoaching y la teleasistencia (para
apoyar la vida independiente), entre otras, que mejoran, ademas, la calidad de vida de
estos pacientes durante la pandemia de Covid-19 ("),

El diagndstico de Esclerosis Lateral Amiotréfica requiere de una valoracion y examen
fisico para poder detectar signos y sintomas de alteraciones en las motoneuronas
inferiores. Aunque la entrevista clinica o0 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 diagnostico
precoz, que ya de por si es complicado (¢:16),

El uso de la telemedicina, permite un seguimiento en el domicilio, la monitorizacion de
la progresion de la enfermedad, la deteccion de signos y sintomas de forma precoz, y
nos permite introducir recursos que mejorar la calidad de vida e independencia de
estos pacientes, como son las proétesis de tobillo, baston o andador para mantener la
postura, o silla de ruedas, en casos mas avanzados, cubiertos adaptados, apoyo a la
comunicacion y escritura, entre otros('9).

En las etapas mas avanzadas de la ELA nos encontraremos con un paciente con
insuficiencia respiratoria, en multitud de ocasiones, en tratamiento con ventilacion no
invasiva, por lo que si a esta patologia de base le sumamos la adiccion 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 informacién sobre la COVID-19 que permita una
deteccion precoz para prevenir posibles complicaciones().

El tratamiento

Con la restriccion de las visitas de seguimiento hospitalaria, se vio afectada la
evaluacion sobre la necesidad de incorporar herramientas como es la ventilacion
asistida o la gastrostomia, que mejoran la calidad de vida de estos pacientes. Ambas
técnicas son efectivas cuanto menor tiempo transcurra para su incorporacién como
herramienta complementaria, por ejemplo, en el caso de la gastrostomia, se considera
una capacidad vital forzada por encima del 50% del rango normal, como principal
indicador para su introduccién. 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('?),

En cuanto al tratamiento, a pesar de no existir un tratamiento curativo, existen ciertos
farmacos que frenan la progresién de la enfermedad, como el riluzol. Durante la
pandemia, se ha detectado una reduccion de la disponibilidad de muchos de estos
tratamientos (10-16),

Esta busqueda de tratamiento curativo, se continia llevando a cabo mediante los
ensayos clinicos. No obstante, en el contexto de la pandemia para el ambito de la
investigacion y el avance en el tratamiento, se ha identificado también una
disminucion de la adscripcién de nuevo pacientes a ensayos clinicos'?).

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 implantacién del real decreto que limitaba la movilidad, se ha dificultado el
acceso a las terapias de rehabilitacion, el trabajo de la flexibilidad, la fuerza muscular
y la resistencia de las articulaciones, asi como de la fonaciéon y comunicacion G11).
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El seguimiento

Debido a la complejidad de la sintomatologia de los pacientes con ELA y su rapida
evolucion, el seguimiento de estos pacientes previo a la pandemia, era llevado a cabo
por un equipo multidisciplinar compuesto por neurdlogo, neumodlogo, nutricionista,
fisioterapeuta, enfermera y psicologo, que evaluan la progresién de la ELA cada 1, 3 o
5 meses. Con la nueva situacion, este seguimiento se traslada a la telemedicina, y
muchos paises se han ido adaptando para que el equipo multidisciplinar se encuentre
disponible y a disposicidn del paciente y su familia o cuidadores de forma continuada
a través de la red (11.16),

Ademas, la rapida progresion de la enfermedad genera gran incapacidad. Esto
requiere un constante ajuste del tratamiento, apoyo psicologico y seguimiento
estrecho de su evolucion, por lo que una demora de la atencion sanitaria puede
suponer un deterioro funcional importante, dificultando el abordaje de las
complicaciones que puedan surgir®).

Con la suspension o reduccion al minimo del numero de visitas en los centros
hospitalarios, con el fin de reducir el riesgo de contagio, se vuelve imprescindible
localizar una nueva forma de comunicacion y seguimiento de estos pacientes. El
objetivo del equipo multidisciplinar es el de evitar un gran deterioro de las funciones
fisicas y psicologica. Por ello, se produce un impulso del uso de tecnologias
emergentes para la relacién con el equipo interdisciplinar y la telemedicina se vuelve
clave para facilitar la comunicacién con el paciente y su familia(*3).

Para la monitorizacion de la evoluciéon de la enfermedad, es muy importante el
examen neurolégico y el uso de escalas validadas como la Escala Funcional ALS
revisada (ALSFRSr), herramientas claves para la detecciéon temprana de sintomas
graves, como la aparicion de disfagia o insuficiencia respiratoria, que, si se
diagnostican a tiempo, se reduce el riesgo de desarrollar neumonia por aspiracion e
insuficiencia respiratoria, mejorando por tanto el pronéstico. 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®6.11),

A pesar de todo, la evolucién de la tecnologia 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 exploracion fisica, el tono mas impersonal, con falta
de privacidad y conexion emocional, esta modalidad de atenciéon permite obtener
informacion del domicilio y de los recursos con los que cuenta el paciente y su
cuidador. Ademas, 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 conversacion mas tranquila y comoda (4).

Los cuidados domiciliarios

La provisién de informacion y la formacion 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 farmacolégico, la ventilacion mecanico no
invasiva, y la nutricion), con la relacionada con la Covid-19 (factores de riesgo,
mecanismo de contagio, medidas preventivas, efectos)(1%).
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Frecuentemente, el paciente con ELA usa dispositivos de limpieza de las vias
respiratorias, nebulizacion, aspiracion y uso de dispositivos de asistencia para la tos.
Cuando se usa ventilacion no invasiva, la propagacion de las particulas de virus
SARS-CoV-2 aumenta, debido al uso de mascarillas para la ventilacion, o a un mal
ajuste de estas. Por ello, en esta situacidon es importante que se realicen
modificaciones del equipo de ventilacibn mecanica para reducir la transmision del
virus y por tanto, la posibilidad de contagio a sus cuidadores('”).

La salud mental

Otro de los aspectos que no debemos olvidar, es el impacto que la pandemia produce
a nivel psicoldgico, pues a la ansiedad y el miedo que ya de por si lleva ligado el
diagnostico de la enfermedad, se suman los relacionados con la aparicion de la
Covid-19. Existen varios estudios que demuestran la intensificacién de la angustia
emocional, la ansiedad y la depresidn, cuando se afiade la preocupacion por contraer
la infeccion, la soledad debida al aislamiento y la dificultad para el acceso a los
recursos. Asi 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 sefiala 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 (19,

DISCUSION

La pandemia del coronavirus ha obligado a la reorganizacion de los sistemas
sanitarios en todo el mundo, creando la necesidad de introducir cambios en el
planteamiento de la relacién terapéutica cara a cara que se viene desarrollando hasta
la fecha.

Estos cambios han repercutido directamente en el diagndstico, el tratamiento y el
seguimiento de la enfermedad hasta el final de la vida de los pacientes diagnosticados
de Esclerosis Lateral Amiotréfica, asi 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
investigacion, continua considerandose como una de las enfermedades raras. La
aparicion del Covid-19 también ha tenido un impacto directo en el avance de la
investigacion de la ELA, viendo obligados a paralizar los ensayos clinicos en multitud
de ocasiones.

El continuo esfuerzo por brindar la mejor calidad de atencidén por parte del equipo
multidisciplinar a estos pacientes, introducen una oportunidad de adaptacion frente a
la adversidad, apareciendo nuevos paradigmas de interaccion entre el personal
sanitario y el paciente y su familia que mejoraran la eficiencia de la atencion.
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CONCLUSION

La COVID-19 puede abrir una puerta a la necesidad de introducir modificaciones en
los protocolos de diagnostico y seguimiento en los pacientes con alteraciones
neuromusculares desde casa, adaptando los métodos de evaluacion fisicos, como las
pruebas funcionales, por alternativas como cuestionarios o escalas de valoracion
validadas, como el uso de la escala de valoracién funcional ALSFRS-R.

El diagndstico de ELA, supone un gran impacto biopsicosocial. Generalmente, tanto el
paciente como su familia conocen la progresién de la enfermedad, asi como el
resultado final desde el diagndstico. Por ello, el abordaje psicolégico y el
acompafamiento en todo momento son importantes, hecho que se ve muy limitado en
la situacién actual debida a la pandemia, la limitacion de las vistas presenciales y el
confinamiento domiciliario.

En Espanfa, debido a la principal via de transmision aérea, una de las medidas que se
implement6 para combatir la transmisién fue el uso obligatorio de mascarillas. En los
pacientes con ELA, con una limitacion respiratoria de base, esto puede ser una fuente
de ansiedad, y empeoramiento de su calidad de vida, pues muchos necesitan de
ventilacion mecanica 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 numeros esfuerzos y avances en la investigacion, tanto en el caso de
la ELA como en la COVID-19 queda mucho por estudiar e investigar.
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jiFeliz 2020!! Exclamaron Anne lgartiburu y Roberto Leal
tras la Gltima campanada. Bienvenido el afio de la Enfermeray
la Matrona. Un buenafio parala enfermeriay el desarrollodel
movimiento “Nursing Now”, pensaba esperanzada e ilusiona-
dayo. Despuésde tres afios luchando contra viento y marea
por sacar mi tesisadelante, pareciaque por fin se veia laluzal
final del tunel.

Conoci la Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA), por des-
gracia, hace unos diez afios, cuando el padre de uno de mis
mejores amigos falleciadebido a esta enfermedad. Desde su
diagnéstico, vi como la ELA iba consumiendo a Juan, asi
como a sumujer y sus hijos. Paralizé sus vidas, proyectos y
suefios, por disfrutar del final de la vida de Juan, ya que, por
desgracia, es unaenfermedad que no tiene cura'y cuyo pronds-
tico desde el diagnostico no suele ir mas allade los 5-6 afios.

Por aquel entonces, tuve que decidir el temade mi trabajo
Fin de Grado. Desde aquel momento supe que, como enferme-
ra, despuésde haber presenciado ese abandono por parte del
sistema sanitario, falta de informaciony de recursos, asi como
de todo el sufrimiento de la familiaen soledad, debia intentar
aportar mi granito de arena en el desierto; pero un granito que
pudiese ayudar a un paciente a vivir con calidad de vida, asi
como amorir en pazy con dignidad.

Poco después, me especialicé en Enfermeria Familiar y
Comunitariay comencé el doctorado, con mucho trabajo ade-
lantado pues ya llevaba unos afios con mi objetivoen marcha:
disefiar y validar un cuestionario que nos permitiese a los
sanitarios predecir un deterioro neuroldgico respiratorio y
digestivo. Asi podriamostomarunadecisionsin la necesidad
de pruebas invasivas cruentas, sobre si introducir o no herra-
mientas como la ventilacion mecanicay la sonda de gastros-
tomia percuténea, que segln la evidencia cientificamejoraban
el prondstico y la calidad de vida de estos pacientes, si se
incorporaban de forma precoz.

A pesar de tratarse de una “enfermedad rara” de evolucion
rapida, el 2020 comenz6 con unabuenamuestrade pacientes
que muy amablemente decidieron compartir su experiencia
conmigo: 105 personas, que a pesar de lo “jodidos” que se
encontraban, colaboraron conmigo agradecidos, permitiendo
que el disefio de mi cuestionario fuese validado de forma
satisfactoria.

Por desgracia, un virus que se hacia llamar coronavirus y
que pensabamos que no ibaa llegar a Espafia porque “eso era

cosa de los italianos que no sontan responsables como n0so-
tros”, irrumpio en toda Europa. El mundo entero se paralizo.

Nos olvidamos por completo de todo lo que no fuese “el
bicho”, demorando listas de espera quirQrgica, citas de revi-
siones, seguimientos, sesiones de rehabilitacion... y s6lo se
atendialo urgente e imprescindible. Por supuesto, la investi-
gacion sanitaria, en general, también se paraliz6 para centrarse
en la Covid-19.

Cuando elegi mi profesion como enfermera, asumila filo-
sofia de Virginia Henderson: “la tinica funcion de la enferme-
raes ayudar al individuo, sano o enfermo, en larealizacion de
aquellas actividades que contribuyan a su salud o0 a su recupe-
racién (o a una muerte tranquila), actividades que realizaria
sin ayuda si tuvierala fuerza, lavoluntad y el conocimiento
necesarios. Asi mismo, es preciso realizar estas acciones de tal
forma que el individuo puedaser independiente lo antes posi-
ble”. Por ello, no me rendiy continué trabajando en mi tesis,
intentando difundir el resultado de mi investigacion.

Para mi sorpresa, y después de casi 6 meses intentando pu-
blicar en revistas cientificas el resultado de mi trabajo, descu-
bri que la Covid-19 monopolizaba el mundo cientifico, dejan-
do de lado la funcién propia de la enfermeria, la de brindar
cuidadosde calidad y asegurar una muerte dignay en paz.

He conseguido validar unaherramienta que puede evitarel
sufrimiento de muchos pacientes con ELAYy la industria edito-
rial sigue mirando para otro lado porque la Covid-19 “es lo
que vende”. La respuesta a mis frustrados envios a muchas
revistas ha sido el siguiente: Nota del Editor Jefe: En el mo-
mento actual hay mucha demora de publicaciony por tanto no
tenemos el espacio editorial suficiente, a pesar de que tiene su
interés. Larevista X recibe para su publicacién un nimero de
manuscritos muy superior al que puede aceptar, por lo que nos
vemos obligados a desestimar articulos que en otras condicio-
nes podrian ser aceptados. Consideramos que este rigorselec-
tivo redunda en un mayor nivel cientifico de larevista y, por
ende, en un mayor atractivo paraautores y lectores. (Copia y
pega de una de las respuestas recibidas)

Como enfermera e investigadora, comienzo a sentirme
frustraday desilusionada, viendo como la Covid-19 también
afecta a los pacientescon 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. i Realmente esta-
mos pensandoen su calidad de vida?, ¢alguiense molesta en
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preguntarlesy en trabajar conellos para que puedan sentirse
mejor?

Mientrastanto, 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 vidade mas de 800 personas con
ELA, personasa la que este sistemamal disefiado y sin recur-
sos continda llamando para citar a revisiones y sesiones de
fisioterapia, sin saber que hace meses se fueron parano vol-
ver.

Por todo ello, hoy es unbuen dia parahablar sobre mi ex-
perienciacon la Covid-19 y aprovechar paraagradecer a Jordi,
Luis, Ana, Jorge, Juan, Irene, Borja, Maria... algunos de los
105 nombres que me han ensefiado a mirar la vida y la muerte
desde otra perspectiva. Me quedo con ellosy con las palabras
que me dijo Luis en mi ultima visitaa su casa: “Hoy soy feliz
porque estoy vivo, me he comido un filete de ternera y he
podido fumarme un cigarro. Mafiana, ya veremos...”.
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REVISIONES

Comunicacidn terapéutica en la
Esclerosis Lateral Amiotrofica: la
enfermera gestora de casos al
final de la vida

Sara Bermudo Fuenmayor,! Maria del Mar Requena Mullor,2 Pedro Serrano
Castro,® Pablo Quiroga Subirana,* Serafin Lopez Palmero, Tefison Parron
Carrefio®

Resumen Abstract

La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa
caracterizada por una evolucion rapida y mortal, produciendo un gran impacto emo-
cional tanto en el paciente, como en su familia. El papel de 1a enfermera Gestora de
Casos en el seguimiento, evaluacion y control del paciente y su familia desde el
diagnoéstico de ELA, y como principal referente experta en cuidados, la posiciona
como referente de nexo de unidon 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 asi tam-
bién la comunicacion e informacion y la satisfaccion familiar. En la practica, resulta
complicado mantener una continuidad de cuidados integrales a lo largo de todo el
proceso de la enfermedad, desde el diagnostico, hasta los ultimos dias.

Palabras clave: Enfermeria. Esclerosis Lateral Amiotrofica. Relacion Terapéutica.
Cuidados Paliativos. Atencion Primaria. Comunicacion.

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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Introduccién

La Esclerosis Lateral Amiotréfica
(ELA) es una enfermedad degenerativa
de origen desconocido que afecta a las
neuronas motoras, caracterizada por su
evolucion rapida y mortal.!? Suele apare-
cer en 8-10 personas por cada 100.000
habitantes (escala de 1:1000).> Se da con
mayor frecuencia en hombres y suele
comenzar a una edad muy temprana (a
los 47-52 afios, si se tiene antecedentes y
en los 58-63 otros casos), por lo que el
impacto psicolégico 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 aflos después del co-
mienzo de la sintomatologia, general-
mente como consecuencia de la insufi-
ciencia respiratoria.*

Normalmente, el paciente no suele
tener capacidad ni de adaptacion ni de
mejora, por tanto, es muy importante el
cuidado no solo del enfermo, sino tam-
bién de su familia, que seran los princi-
pales proveedores de cuidados, conside-
randolos una tnica unidad de trabajo, con
el fin de ayudarlo a vivir hasta el fin de
su vida.’ Por esto, con la intervencion 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 asi
también la comunicacién e informacion
entre ambos y la satisfaccion familiar,
dado que la cuidadora no llega a la satu-
racion excesiva.’

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 afectacion de multiples sistemas,
esta enfermedad no afecta a todo el orga-
nismo, conservandose las funciones
cognitivas superiores, el nivel de con-
cienciay la capacidad intelectual hasta el
final, punto muy importante que no de-
bemos olvidar a la hora de comunicarnos
con ¢l y hacerlo participe de su proceso
en todo momento, asegurando el trabajo
conjunto con el paciente y su familia para
que sepan como actuar, recalcando en la
importancia de no centrar la carga de los
cuidados en un tinico cuidador principal.”

REVISIONES

Por todo ello, nos planteamos como
objetivo conocer la funcion de la Enfer-
mera Gestora de Casos en la relacion
terapéutica con los pacientes diagnosti-
cados de Esclerosis Lateral Amiotrofica
al final de la vida, asi como analizar sus
competencias como miembro del equipo
multidisciplinar en la toma de decisiones,
comunicacion de malas noticia y prepa-
racion al duelo, respetando voluntades y
evitando la claudicacion familiar. Para
ello, realizamos una revision narrativa de
la literatura disponible, realizada entre
los meses enero y marzo de 2020.

Comunicacioén terapéutica en la Es-
clerosis Lateral Amiotrofica

Dar el diagnoéstico 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 relacion terapéutica, se
debe tener en cuenta su historia clinica,
el contexto socio-ambiental, lo que el
paciente ya sabe de la enfermedad y lo
que le gustaria saber, siempre asegurando
una buena comunicacion y a través del
uso de habilidades especificas como son
la empatia, y la honestidad, acordando
cada visita en consenso con el paciente.®

Tras el diagnostico es importante de-
jar que el paciente y su familia acepten el
pronostico, facilitando el acompafiamien-
to en cada etapa del proceso de duelo,
por su sistema de apoyo mads cercano.’

Las enfermeras seran las responsables
de reconocer las necesidades de educa-
cion del paciente y su familia sobre la
muerte en las primeras etapas tras el
diagnostico, recalcando la importancia
del apoyo psicologico, facilitando un
acercamiento a la vida de manera positi-
va. La falta de empatia y la mala comu-
nicacion en la relacion 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.'®!!

La Enfermera Gestora de Casos en la
ELA

Desde el diagnéstico, 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 atencion
en la comunicacion, primera opinion solo
hay una y esta sera la clave para ganar la
confianza y la colaboracion durante todo
el proceso de trabajo con el paciente y la
familia. Dejar hablar al paciente, dandole
tiempo a que exprese sus dudas, preocu-
paciones y sentimientos es muy impor-
tante para evitar que adquieran falsas
creencias y para disipar miedos.®!?

Desde atencion primaria, la enferme-
ra gestora de casos trabaja con los pa-
cientes de ELA dentro del equipo multi-
disciplinar, en la mayoria de los casos, en
el domicilio y se ocupa de actividades
tales como la optimizacion y el confort
de la Ventilacion Mecanica Domiciliaria
y de los tratamientos que tenga prescri-
tos, ademas de ocuparse de la educacion
para la salud del paciente y su familia'?
Son las enfermeras ademas quienes esta-
ran en estrecha coordinacion y colabora-
cion con otros equipos de apoyo externo
en la asistencia, como son el servicio de
neumologia hospitalaria, el equipo de
fisioterapia, de rehabilitacion y cuando
llegue el momento el servicio de cuida-
dos paliativos.'3

Conforme avanza la enfermedad,
contintian apareciendo sintomas como lo
son la disartria y la disfagia y sera 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 mas especializada. No
solo es importante evitar la pérdida de
intercambio de informacién, sino tam-
bién lo es mantener la relacion del pa-
ciente con su entorno, en especial la
relacion terapéutica o de ayuda que esta-
blece con los profesionales de la salud y
su familia, pues seran ellos quienes se
ocupen de asegurar su bienestar.!*

Cuando la pérdida de movilidad y del
habla es muy importante, la enfermera
podré informar de que hay sistemas elec-
tronicos de comunicacion avanzados que
usan la mirada para la comunicacion,
puesto que la musculatura ocular no se ve
afectada, asi como el uso de pictogramas.
En cuanto a la aparicion de disfagia, hay
que valorar el tipo de alimentos que
tolera para explicar que, si tolera los
alimentos sélidos, pero tose ante liqui-
dos, se deberia afiadir espesantes a la
comida para asi facilitar el transito del
bolo alimenticio, ensefiar como 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
vias respiratorias 1316

Cuando finalmente, la musculatura
respiratoria pierde fuerza, el paciente
requerira evaluaciones mas frecuentes,
siendo objetivo enfermero conseguir que
la unidad familiar esté familiarizada con
los sintomas de declive como son la
disnea de esfuerzo, dificultad para dormir
por las noches, donde la funcion de la
enfermera serd tranquilizarlo mediante la
escucha activa y dando respuesta a sus
preocupaciones, dolor y aumento de la
fatiga. La educacion sanitaria del pacien-
te y su familia en las técnicas de ventila-
cidon mecanica no invasiva es responsabi-
lidad de la enfermera, por lo que los
prepararan para el manejo del respirador,
para reconocer complicaciones, signos de
infeccion y saber qué hacer en casos de
emergencia, ya que cuando el paciente
estd en domicilio, quien presta mayor
atencion y esta mas tiempo con el pacien-
te es la familia y son los familiares quie-
nes suelen preocuparse mas por la de-
pendencia a la ventilacion 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 ultima palabra en
cuanto a su incorporacion o rechazo en el
tratamiento.!!

Cuidados Paliativos

Para que un paciente y su familia re-
ciban la maxima atencion y calidad de
vida adaptada a su situacion personal
durante la etapa final de su vida, sera
conveniente su inclusion en el programa
de Cuidados Paliativos, donde seran
valorados y se atenderan aspectos socia-
les (recursos, apoyo), psicoldgicos (due-
lo) y espirituales (creencias, y valores).
La atencion o cuidados paliativos, inclui-
ran por tanto la comprension por parte
del paciente y su familia de la enferme-
dad, control de sintomas y recursos de
adaptacion a la nueva situacion fisica,
consideracion de las expectativas del
tratamiento, abordaje de la comunica-
cion, voluntades anticipadas y temas
relacionados con el final de la vida, in-
tervenciones de especialistas, necesidad
de equipos de soporte, orientacién y
apoyo, y consejo y estrategias de bienes-
tar, asi como estrategias de preparacion
al duelo.®1?
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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-
ciéon de gran sufrimiento psicoldgico,
social o espiritual, incremento considera-
do de lanecesidad de opioides para redu-
cir el dolor, disfagia con requerimiento
de Sonda Nasogastrica o PEG, disnea u
otros sintomas de fracaso respiratorio y
pérdida funcional en piernas o brazos.'
Entre las decisiones que el paciente debe
tomar al final de su vida encontraremos
pues, la ventilaciéon mecanica como so-
porte ventilatorio y los tubos de alimen-
tacion como sonda nasogastrica o sondas
PEG, asi como la intervencion para reali-
zar una traqueostomia en caso que fuese
necesario y el rechazo o no de las medi-
das extraordinarias al final de la vida y
sedacion 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, creando-
se un clima de confianza que no presenta
con el médico y que facilitara la resolu-
cion de dudas y preocupaciones.'’ La
decision 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 €l quien tome la decision.'?
Todo esto queda recogido en la Ley de
Derechos y Garantias de las Personas
ante el Proceso de la Muerte de Andalu-
cia, que dice que el ciudadano podra
rechazar o paralizar cualquier tratamiento
o intervencion y si tienen que ser hospita-
lizados tendran derecho a una habitacion
individual durante su estancia, pudiendo
estar acompanados de su familia hasta el
final de sus dias.!® Todas estas cuestiones
se deben plantear en las primeras etapas
de la enfermedad, debido al futuro y
evolucion 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
opinién.'?

Importancia de la Gestion de Casos
en la Esclerosis Lateral Amiotrofica

Hoy en dia, en los paises desarrolla-

dos, el envejecimiento de la poblacion
conlleva a un aumento de las enfermeda-
des cronicas, incrementando a su vez los
niveles de dependencia. La respuesta de
los sistemas sanitarios, especializados en
patologia aguda, son insuficientes para el
abordaje de los problemas de pacientes
cronicos, que precisan una atencion inte-
gral, continua y multidisciplinar.'®

La poblacion espafiola es una de las
mas longevas del mundo, cuya esperanza
de vida es de una media de 82,3 afios,
media que aumenta el porcentaje de
patologia de caracter cronico. Debido a
este alto porcentaje, el Sistema Nacional
de Salud en 2012 elabor6 la Estrategia
para el Abordaje de la Cronicidad, sin
embargo, estudios demuestran que, a dia
de hoy, estos modelos contintian sin dar
una respuesta suficiente a las necesidades
de los pacientes cronicos.'?

Esta informacion lleva a los diferen-
tes gestores de los sistemas sanitarios a
preocuparse por la organizacion actual de
su sistema de salud, iniciandose el desa-
rrollo de numerosos modelos de atencion
a la cronicidad, coincidiendo en la impor-
tancia de fomentar la promocién del
autocuidado el impulso de la gestion de
casos y apostando por la atencion prima-
ria como clave para conseguir una ade-
cuada continuidad de cuidados.®!?

La eleccion de la figura de la enfer-
mera como el profesional encargado de
poner en marcha el modelo de gestion de
cuidados radica en su perfil clinico capa-
citandola para resolver de manera auto-
noma una gran variedad de problemas
que presentan estos pacientes, cobrando
gran importancia su papel en la preven-
cion o la deteccion precoz de las des-
compensaciones, la educacion para la
salud en el autocuidado y el rol como
gestores de casos en pacientes cronicos
de abordaje complejo. Ademas, como
miembro del equipo multidisciplinar, las
enfermeras son las referentes en cuida-
dos, una de las principales necesidades
en el paciente cronico, por lo que resulta
la figura idonea para el abordaje multi-
dimensional de los problemas de las
personas y como nexo de unién en la
comunicacion con el resto de profesiona-
les y niveles asistenciales actuando como
mediadora entre estos y el paciente y su
familia.®!2

Con el paso de los afios, la enfermeria
ha ido adquiriendo experiencia y forma-
cion en las nuevas competencias para la
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Gestion de Casos en Andalucia, y ha
continuado evolucionando hacia el rol de
la enfermera de practica avanzada, desde
la evidencia, y teniendo como centro de
cuidados al paciente cronico con patolo-
gia compleja. Por todo ello, la enfermera
gestora de casos basa su labor en la prac-
tica clinica avanzada, coordinando y
gestionando de forma auténoma los cui-
dados complejos de pacientes con pro-
blemas cronicos de salud, fomentando el
autocuidado en el paciente y familia o
cuidadores, la deteccion de personas de
alto riesgo, la promocion y prevencion de
la salud y enfermedades, la gestion de
cuidados en el final de la vida y el trabajo
multidisciplinar, apostando por la practi-
ca profesional y el liderazgo.'?

A pesar de que el numero de estudios
publicados hoy en dia sobre la figura de
la Enfermera Gestora de Casos aun 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
numero de ingresos hospitalarios innece-
sarios. Ademas, la intervencion de la
Enfermera Gestora de Casos incrementa
participacion activa del paciente y sus
cuidadores en los cuidados diarios. Tam-
bién cabe destacar la importancia de esta
figura como nexo de union del equipo
multidisciplinar, evitando multiples des-
plazamientos al hospital al unificar me-
diante las consultas de acto unico todas
las visitas de los diferentes miembros del
equipo interdisciplinar.'> Algunos de
estos estudios han sido llevados a cabo
en el Hospital de Torrecardenas (Alme-
ria), en el Hospital Carlos Haya de Mala-
ga o en el Complejo Hospitalario de
Jaén.1

Conclusiones

La labor de las enfermeras en el pa-
ciente con ELA y su familia va desde la
educacion para la salud sobre temas
técnicos de la enfermedad, hasta una
relacion terapéutica adecuada, apoyar
con recursos socio-sanitarios y ayuda
espiritual al final de la vida. Ademas, al
ser la persona que mas cerca del nucleo
familiar se encuentra, es un pilar funda-
mental en la elaboracion del duelo y el
posterior cuidado del cuidador principal

REVISIONES

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, ademas de informacién y habi-
lidades en las técnicas de cuidado para
evitar la claudicacion familiar desde la
preparacion al duelo hasta los cuidados a
la familia tras la muerte del familiar.

Ademas, 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-
cion por la familia o porque los profesio-
nales no se prestan a que se dé la situa-
cion propicia. Es por ello que debemos
crear un clima de confianza y coopera-
cion con el paciente y su familia desde el
primer contacto para que se refuerce la
relacion terapéutica. La muerte, en nues-
tra sociedad, sigue siendo un tema tabu y
parece que mientras menos se hable del
tema mas se alejard. Una mayor normali-
zacion de este proceso natural de la vida
ayudaria a conseguir una muerte mas
sana y con una menor carga negativa
emocional por parte del paciente y su
familia.

En la practica clinica, la Enfermera
tiene mucho camino por delante aln,
resultando complicado mantener una
continuidad de cuidados integrales a lo
largo de todo el proceso de la enferme-
dad, desde el diagnostico, hasta los ulti-
mos dias, por lo que es muy importante
analizar los cuidados propios de los pro-
fesionales de enfermeria demostrando
sus resultados, para aumentar asi la pro-
duccidn cientifica para mejorar y evolu-
cionar profesionalmente.
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