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Malaltia neurodegenerativa progressiva e irreversible.

Degeneració de les neurones motores superiors (1ªMN) localitzades en 
l’escorça cerebral i  neurones motores inferiors (2ªMN) localitzades al
tronc del encèfal i  medul·la espinal.

Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) 



• És la 3era malaltia Neurodegenerativa més freqüent

• Incidència: 1.5-3 casos/100.000 habitants/any.

• Prevalença: 4-8 casos/100.000 habitants. 4000 casos a Espanya.

• La edat mitja d’inici està entre els 60-69 anys, rang de 18 a 90.

• La proporció Home-Dona és de 3:1.  

• L’esperança de vida mitja és de uns 3-5 anys. El 50% moren abans dels 3 
anys, i el 95% abans dels 10 anys

• És Familiar un 5-10% dels casos, Esporàdica el 90%

• 10-15%  Demència front-temporal

• 35% Signes de deteriorament cognitiu

Epidemiologia
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CLÍNICA
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MILLOREN
- Qualitat de vida
- Supervivència
- Estat emocional 
- Y funcionament social





UMHELA

Hospital Universitari Son Espases Hospital General



CONTROL DE SÍMPTOMES

• És un dels tractaments més importants 

- Acompanyen tot en el procés
- Identifiquen necessitats      
- i donen suport emocional

1. Fisioteràpia i Teràpia ocupacional

Objectius: 
- Mantenir la activitat física i frenar el 
deteriorament funcional
- Tractament de símptomes (espasticitat, 
dolor)
- Millorar la funció respiratòria
- Realitzar la avaluació i tractament de la 
disfàgia
i mantenir la possibilitat de comunicar-se



2. Tractament farmacològic dels símptomes més freqüents

Símptoma Fàrmac Observacions

ESPASTICITAT BACLOFENO Dosi inicial: 5 mg/d. Augmentar progressivament fins a 5 mg x8h 

TIZANIDINA Dosi inicial: 2mg/d. Augmentar progressivament fins a 2 mg x8h

TOXINA BOTULÍNICA Quan l’augment de to està localitzat a un múscul

RAMPES SULFAT DE QUININA Guia NICE. dosis de 100 a 300 mg/día

CARBAMAZEPINA Dosi inicial de 100 ó 200 mg en el moment del dia en que

predominen les rampes (habitualment per la nit)

ALTRES Magnesio, Baclofeno, Clonazepam o Gabapentina

DOLOR Escala 
analgèsica

Paracetamol-tramadol, a dosis baixes 325/37,5 mg
Fentanil TD a dosis baixes, 12mcg/h x 72h

INSOMNI

*Descartar signes 

de hipoventilació 
nocturna

ZOLPIDEM Hipnòtic, a dosi de 5-10 mg

MIRTAZAPINA A dosi de 15-30mg

TRAZODONA A dosi de 50 mg

BENZODIAZEPINES Lorazepam, diazepam 

GUÍA CLÍNICA PARA EL TRATAMIENTO DE LA ESCLEROSIS LATERAL AMIOTRÓFICA. Hospital Universitario La Paz. Unidad de ELA - Hospital Carlos III. 2022



Símptoma Fàrmac Observacions

SIALORREA AMITRIPTILINA Dosi d’inici: 10 mg x nit, fins 25-75 mg/24 h 

ATROPINA al 1% 1-2 gotes sublinguals 3-4 vegades al dia

TOXINA BOTULÍNICA en las glándulas parótidas o submandibulares

RESTRENYAMENT SENÓSIDOS Procinètics, que estimulen el peristaltisme

BISACODILO

LACTULOSA Osmòtics, que retenen aigua en la llum intestinal 

HIDRÒXID de 
MAGNESI

TENESME RECTAL Micralax
ENEMES CASEN 

Microenemes
Extracció manual davant impactació fecal

REFLUXE
GASTROESOFÀGIC

PROCINÈTICS Pot ésser causa de dispnea nocturna o donar quadres de 
broncoaspiracióINH. BOMBA DE 

PROTONES

EDEMES Elevació de les cames, fisioteràpia, diurètics lleus



Símptoma Fàrmac Observacions

LABILITAT 
EMOCIONAL

AMITRIPTILINA Dosi de 50-75 mg/24 h 

INHIBIDORS DE LA 
RECAPTACIÓ DE 
SEROTONINA

escitalopram, citalopram

DEPRESIÓ AMITRIPTILINA

INHIBIDORS DE LA 
RECAPTACIÓ DE 
SEROTONINA

fluoxetina, paroxetina, escitalopram, citalopram

ANSIETAT ALPRAZOLAM Dosi de 0,25-0,5 mg davant crisis i/o pauta fitxa

DIAZEPAM Dosi de 2,5-5 mg davant crisis i/o pauta fitxa

LORAZEPAM Dosi de 0,5-1 mg davant crisis i/o pauta fitxa



3. Tractament dels problemes respiratoris

• La debilitat dels músculs respiratoris
dóna lloc a una hipoventilació
alveolar progressiva i a una 
disminució de la capacitat tussígena
per expulsar las secrecions
respiratòries.

• Abans sol estar precedida per 
hipoventilació alveolar nocturna

• La dispnea, la ortopnea i l'ús de 
musculatura accessòria són
símptomes de aparició tardana.

GUÍA PARA EL MANEJO DE LOS PROBLEMAS RESPIRATORIOS DE LA ELA. Sociedad Valenciana de NML, MIC, MFYC, HD, 2019 

pO2 PaCO2 SatO2 <90% > 5 min o > 10% TC



- La IR  és la principal causa de mort dels malalts amb ELA, 60– 80%. 
- > 50% dels malalts desenvolupen hipoventilació durant el primer any.
- > 50% dels malalts ingressen al manco un cop per IR.
- Aquests ingressos per IR augmenten 3– 5 vegades el risc de mort hospitalària. 

- L'ús de > 4 hores consecutives la VMNI presenten una major supervivència. 
- La no tolerància a la VMNI en la ELA (<4 hores) s’ha associat a la severitat de la 
afectació bulbar

- La introducció precoç de la VMNI pot: 
la despesa energètica relacionada amb la respiració

Millorar l’equilibri nutricional
I contribueix a desaccelerar el declivi de la funció pulmonar 



Efectividad de la ventilación no invasiva para el tratamiento de la insuficiencia respiratoria en pacientes con ELA. 

Informes de Evaluación de Tecnologías Sanitarias. 2017



Objectiu: 
Garantir la ventilació alveolar

VMNI • Estabilitza la capacitat vital 
• Incrementa la PaO2 
• Disminueix la PaCO2

• Millora la qualitat de la son 

VMI
> 14-16 hores obliga a tenir dos equips al domicili amb bateria.

>12-14 hores al dia
símptomes bulbars 

Dificultat maneig de las 
secrecions



• L’estat nutricional i el pes corporal 
són factors predictors de 
supervivència.

• Valoració precoç i periòdica

La RHB amb logofoniatria és clau

la progressió de la Disfàgia

el risc de malnutrició

episodis de broncaspiració. 

4. Suport Nutricional



• La pèrdua ponderal del 5-10%      la mortalitat entre un 30 -50 %. 

• Un IMC < 18,5 Kg/m2 incrementa el risc de mort  (    9-20% per cada punt que    )

Conseqüències de la desnutrició en malalts amb ELA

• Fragmentar las menjades en 4-5 preses diàries. 

• Canviar la consistència dels aliments: dieta triturada, líquids amb espessidors. 
Evitar les textures mixtes.

• Iniciar els suplements orals hipercalòrics i hiperproteics de forma precoç.

Suport Nutricional oral

Nutrición enteral

• Col·locació de una sonda de gastrostomia, via radiològica (DIVAS) o endoscòpica

• Indicació precoç: 
- Quan es detecten signes de malnutrició 
- Augment de temps d’ingesta
- Tos ineficaç per evitar la aspiració
- Abans de que la capacitat vital (VC) sigui < del 50%  del valor predit *
- Abans de una pèrdua de pes corporal > del 5-10%

• Fórmules normo-calòriques i normo-proteiques



• Ajuda econòmica  de 1000 € mensuals per persones amb ELA i caràcter 

retroactiu des de la data del diagnòstic de la malaltia fins gener 2024.

• Protecció als cuidadors de persones en situació de gran dependència (Grau III)  
mantenint la base de cotització de la seva anterior activitat professional

5. Atenció a les necessitats socials

• Agilització i acceleració del procés administratiu per sol·licitar la valoració i revisió del 
Grau de Dependència i Discapacitat.



Revisión narrativa sobre la calidad de vida relacionada con la salud en personas con Esclerosis Lateral Amiotrófica. Med Paliat. 2018;25(2):105-113

6. Suport emocional

Impacta a totes les esferes de la persona

Patiment expressat:  Naturalesa de la malaltia, angoixa davant la fragilitat i els símptomes

Font sòcio-familiar, no voler ser una càrrega davant la dependència progressiva

Àmbit existencial, pèrdua de sentit

El concepte de Qualitat de Vida ens ajuda a descriure l’impacte que té la malaltia en la vida de les 
persones

Els malalts valoraven: 

- La dimensió física: la mobilitat i l’estat funcional 

- La dimensió emocional:  problemes d’ansietat i depressió. 

- La dimensió social: importància del suport de la família i l’entorn.

La percepció de benestar està relacionada positivament amb la percepció de suport social.

Per tant, amb l’atenció i cura de les familias i el seu entorn, ajudarem també al malalt.



La integració de CP:     les taxes de planificació anticipada de cures, la utilització      
de cures pal·liatives i les sol·licituds d’Eutanàsia van ser més comuns. 

Impresió negativa quan els equiparen a final de vida
Important valoració de l’atenció al domicili
La integració temprana permet temps per crear relació de confiança



Consulta externa de CP dins UMHELA

▪ Deteriorament ràpid en la escala funcional ALSFRS-r

▪ Insuficiència respiratòria. VMNI. VMIV 

▪ Disfàgia (+/- PEG)

▪ Alta càrrega simptomàtica

▪ Fragilitat social

▪ Planificació de decisions anticipades

• A l’inici, criteris de derivació segons la gravetat dels símptomes o la velocitat de la 
progressió de la malaltia. 

• A la primera consulta, me present com part del equip, explic què són les CP i els objectius 
de la consulta: 

▪ DISPONIBILITAT
▪ Maneig de símptomes, no només físics
▪ Exploració de preocupacions i identificació 

necessitats
▪ Acompanyament en la presa de decisions difícils
▪ Planificació de decisions anticipades (PDA/DVA)

• Visites telemàtiques

Evitar desplaçaments 
Freqüència de visites segons les necessitats
Relació de confiança
Molt receptius a tenir conversacions delicades

• Planificació de decisions 
•VALORS i PREFERÈNCIES
•Planificació d’escenaris de complicacions
•Decidir el nivell d’intervenció
•Preocupacions sobre el final de vida
•Continuïtat amb els Equips de Suport a Domicili (ESAD)



UMHELA Període: de 2018 a 15/09/24
89 malalts en programa, 30 malalts en seguiment actiu
2,7 anys (0,1-24,3) mitjana de temps en programa
57 Exitus

ACTIVITAT



No
60 (67%)

Si
29 (33%)

PEG + VMNI:
18 (16%)

Gastrostomia



ESHPAL - UMHELA



CONCLUSIONS

● ELA, és incurable però tractable.

● L’atenció a través d’un Equip Multidisciplinar millora qualitat de vida i 

supervivència.

● La integració temprana de les CP facilita les conversacions difícils sobre 

decisions de final de vida, augmenta la taxa de PDA i redueix la 

utilització de l’atenció medicalitzada al final de la vida
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