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Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA)

Malaltia neurodegenerativa progressiva e irreversible.

Degeneracid de les neurones motores superiors (12MN) localitzades en
I’escorga cerebral i neurones motores inferiors (22MN) localitzades al

tronc del encéfal i medul-la espinal.
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Es la 3@ malaltia Neurodegenerativa més freqiient

Incidéncia: 1.5-3 casos/100.000 habitants/any.

Prevalenga: 4-8 casos/100.000 habitants. 4000 casos a Espanya.
La edat mitja d’inici esta entre els 60-69 anys, rang de 18 a 90.
La proporciéo Home-Dona és de 3:1.

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

Es Familiar un 5-10% dels casos, Esporadica el 90%
10-15% Demencia front-temporal
35% Signes de deteriorament cognitiu



Fisiopatologia

Figura 2. Hipétesis integradora de la degeneracion de la neurona motora
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CLINICA

ELA BULBAR: 20%

v i

Afectacién bulbar
Atrofia lingual
Disartria
Distagia
Debilidad cervical

Primera
motoneurona

.’/

Segunda
motaneurona

ELA ESPINAL: 70-75%

Insuficiencia respiratoria
de tipo restrictivo por debilidad
de la musculatura respiratoria

Primera motoneurona
Debilidad
Espasticidad
Hiperreflexia
Signo de Babinski

Extension
por contigliidad

Segunda motoneurona
Debilidad
Amiatrofia
Fasciculaciones

Tabla 7.- Signos y sintomas de lesion de las neuronas motoras

NEURONA MOTORA INFERICR NEURONA MOTORA SUPERIOR
(ESPINAL O BULBAR) (CORTICAL)

Debilidad muscular Torpeza y lentitud

Atrofia muscular Espasticidad

Fasciculaciones Hiperreflexia

Calambres musculares Reflejos patoldgicos

Hipotonia muscular Labilidad emocional

Arreflexia
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ATENCIO MULTIDISCIPLINAR d’atencié a malalts d’ELA

Estrategia
en Enfermedades

Neurodegenerativas

del Sistema Nacional

MILLOREN MANTENIMIENTO MANE]JO

- Qualitat de vida FUNCIONAL SINTOMATICO
- Supervivencia

- Estat emocional - Neurologo
- Y funcionament social . " Enfermera  Paliativista
e ~ Gestora de - S
. Casos - '
Terapeuta %
Ocupacional
FISIOterape'Uta ® ¢ Pacientes Nutricionista
, - Familia
ABORDAJE e BN cuidador B -
Baictlogn 4 DIGESTIVOS Y
Comunicacion RESPIRATORIOS
Trabajador | aumentativa | )
social ~ yalternativa HOe ek ~ Neumologo

COMUNICACION

Otorrinolaringologo EFNS. Federacion Europea de Sociedades Neurologicas
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CONTROL DE SIMPTOMES

1. Fisioterapia i Terapia ocupacional

* Esun dels tractaments més importants

Objectius:
- Mantenir la activitat fisica i frenar el
deteriorament funcional
- Tractament de simptomes (espasticitat,
dolor)
- Millorar la funcio respiratoria
- Realitzar la avaluacidé i tractament de la
disfagia
i mantenir la possibilitat de comunicar-se

- Acompanyen tot en el procés
- Identifiguen necessitats
- i donen suport emocional
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2. Tractament farmacologic dels simptomes més frequents

Simptoma
ESPASTICITAT

RAMPES

DOLOR

INSOMNI

*Descartar signes
de hipoventilacio
nocturna

Farmac
BACLOFENO
TIZANIDINA

TOXINA BOTULINICA
SULFAT DE QUININA

CARBAMAZEPINA

ALTRES

Escala
analgesica

ZOLPIDEM
MIRTAZAPINA
TRAZODONA
BENZODIAZEPINES

Observacions

Dosi inicial: 5 mg/d. Augmentar progressivament fins a 5 mg x8h
Dosi inicial: 2mg/d. Augmentar progressivament fins a 2 mg x8h
Quan l'augment de to esta localitzat a un muscul

Guia NICE. dosis de 100 a 300 mg/dia

Dosi inicial de 100 6 200 mg en el moment del dia en que
predominen les rampes (habitualment per la nit)

Magnesio, Baclofeno, Clonazepam o Gabapentina

Paracetamol-tramadol, a dosis baixes 325/37,5 mg

Fentanil TD a dosis baixes, 12mcg/h x 72h

Hipnotic, a dosi de 5-10 mg

A dosi de 15-30mg

A dosi de 50 mg sy

Lorazepam, diazepam

I i ||| L I
PARAE [

GUIA CLINICA PARA EL TRATAMIENTO DE LA ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA. Hospital Universitario La Paz. Unidad de ELA - Hospital Carlos III. 2022



Simptoma
SIALORREA

RESTRENYAMENT

TENESME RECTAL

REFLUXE
GASTROESOFAGIC

EDEMES

Farmac
AMITRIPTILINA
ATROPINA al 1%
TOXINA BOTULINICA
SENOSIDOS
BISACODILO
LACTULOSA
HIDROXID de
MAGNES|

Micralax
ENEMES CASEN

PROCINETICS

INH. BOMBA DE
PROTONES

Observacions

Dosi d’inici: 10 mg x nit, fins 25-75 mg/24 h
1-2 gotes sublinguals 3-4 vegades al dia

en las glandulas pardtidas o submandibulares

Procinetics, que estimulen el peristaltisme

Osmotics, que retenen aigua en la [lum intestinal

Microenemes
Extraccid manual davant impactacio fecal

Pot ésser causa de dispnea nocturna o donar quadres de
broncoaspiracié

Elevacié de les cames, fisioterapia, diuretics lleus

LA
= L

PARAEL TATAMENTO E LA
ESCLEROSIS
LATERAL
AMIOTROFICA



Simptoma

LABILITAT
EMOCIONAL

DEPRESIO

ANSIETAT

Farmac
AMITRIPTILINA

INHIBIDORS DE LA
RECAPTACIO DE
SEROTONINA

AMITRIPTILINA

INHIBIDORS DE LA
RECAPTACIO DE
SEROTONINA

ALPRAZOLAM

DIAZEPAM

LORAZEPAM

Observacions
Dosi de 50-75 mg/24 h

escitalopram, citalopram

fluoxetina, paroxetina, escitalopram, citalopram

Dosi de 0,25-0,5 mg davant crisis i/o pauta fitxa
Dosi de 2,5-5 mg davant crisis i/o pauta fitxa

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




3. Tractament dels problemes respiratoris

Debilidad
.- , . . muscular
* La debilitat dels musculs respiratoris

ddna lloc a una hipoventilacio
alveolar progressiva i a una en sueiio REM
disminucié de la capacitat tussigena 1p02  fPaco2  Microdespertares
per expulsar las secrecions frecuentes

respiratories.

Hipopnea.s

Hipoventilaci(')n

durante el sueno

Somnolencia diurna
Altcaciones cognitivas
Cansancio
Disminucion de la

eficiencia del suenio

* Abans sol estar precedida per
hipoventilacié alveolar nocturna

Aumento Deprivaci()n de

Depresi()n del

sueno REM sueno

imPulso central

* Ladispnea, la ortopneail'us de
musculatura accessoria son
simptomes de aparicio tardana. Hipoventilacion

alveolar nocturna y

M

diurna

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

Sat02 <90% > 5 mino > 10% TC



- La IR és la principal causa de mort dels malalts amb ELA, 60— 80%.

- >50% dels malalts desenvolupen hipoventilacié 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 hospitalaria.

- Laintroducciod precog¢ de la VMNI pot:
|la despesa energetica relacionada amb la respiracid

Millorar I’equilibri nutricional
| contribueix a desaccelerar el declivi de la funcié pulmonar

- L'ds de > 4 hores consecutives |la VMNI presenten una major supervivencia.
- La no tolerancia a la VMNI en la ELA (<4 hores) s’ha associat a la severitat de la

afectacio bulbar



Criterios propuestos para comenzar el tratamiento con VMNI

Al menos uno de los siguientes sintomas y signos relacionados con la debilidad de la
musculatura respiratoria:

e Disnea

e Taquipnea

* Ortopnea

* Perturbacion del suefo debido a desaturaciones o despertares nocturnos
* Dolores de cabeza matutinos

* Empleo de la musculatura respiratoria auxiliar en reposo

* Respiracion paraddjica

e Fatiga diurna

e Somnolencia diurna excesiva (ESS >9)

Al menos uno de los siguientes test de funcion respiratoria con resultados anormales:

* < 80% del valor predicho de CVF

* Presion inspiratoria nasal <40 cm H,O

* PImax <60 mm H,0O

* Desaturacion nocturna significativa durante la oximetria durante la noche (SpO, =88%
durante al menos 5 minutos continuos)

* Gases sanguineos matutinos pCO2 >45 mmHg

Efectividad de la ventilacién no invasiva para el tratamiento de la insuficiencia respiratoria en pacientes con ELA.
Informes de Evaluacion de Tecnologias Sanitarias. 2017




VMNI

Objectiu:
Garantir la ventilacio alveolar

e Estabilitza la capacitat vital
* Incrementa la Pa02
* Disminueix la PaCO2
* Millora la qualitat de la son

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

VMI

>12-14 hores al dia

simptomes bulbars
Dificultat maneig de las
secrecions
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4. Suport Nutricional

L’estat nutricional i el pes corporal
son factors predictors de
supervivencia.

Valoracié precocg i periodica

La RHB amb logofoniatria és clau
ﬂv la progressio de la Disfagia
1l el risc de malnutricié

l], episodis de broncaspiracio.

PARA

L TRATAMIENTO DE LA
ESCLEROSIS
LATERAL
AMIOTROFICA

Tabla 1. Factores causantes de malnutricion en pacientes con ELA

Disfagia

Aumento del gasto energético consecuencia de; mayor trabajo respiratorio,
fasciculaciones, infecciones de repeticion, estado inflamatorio

Sialorrea
Disnea y episadios de desaturacion al comer

Problemas en la manipulacién de las herramientas y utensilios
necesarios para la alimentacién

Hiporexia/anorexia

Problemas en el mantenimiento de una postura correcta para comer
Problemas de vaciamiento gastrico

Estrefiimiento

Depresion y ansiedad

Deterioro cognitivo y/o dificultad para expresar las necesidades

Adaptada de: Nutr Hosp 2018;35(5):1243-1251



Conseqiiencies de la desnutricido en malalts amb ELA

* La perdua ponderal del 5-10% ‘[ la mortalitat entre un 30 -50 %.
* UnIMC< 18,5 Kg/m?incrementa el risc de mort (19-20% per cada punt quel)

Suport Nutricional oral
* Fragmentar las menjades en 4-5 preses diaries.

e Canviar la consistencia dels aliments: dieta triturada, liquids amb espessidors.
Evitar les textures mixtes.

* Iniciar els suplements orals hipercalorics i hiperproteics de forma precoc.

Nutricion enteral
* Col-locacié de una sonda de gastrostomia, via radiologica (DIVAS) o endoscopica

* Indicacio precoc:
- Quan es detecten signes de malnutricio
- Augment de temps d’ingesta
- Tos ineficag per evitar la aspiracio
- Abans de que la capacitat vital (VC) sigui < del 50% del valor predit *
- Abans de una perdua de pes corporal > del 5-10%

* Fdérmules normo-caloriques i normo-proteiques

PARAEL TRATAMIENTO DE LA
ESCLEROSIS

LATERAL
AMIOTRGFICA

e s U




5. Atencio a les necessitats socials

ﬁ'& sEENA  epmsemenimen.. | Agencia Estatal Boletin Oficial del Estado

* %

Castellano « Buscar 9 Mi BOE &

Esta Vd. en > Inicio » BOE » Documento BOE-A-2024-22438 < anterior siguiente >

Ley 3/2024, de 30 de octubre, para mejorar la calidad de vida de personas con
Esclerosis Lateral Amiotréfica y otras enfermedades o procesos de alta complejidad y
curso irreversible.

@ Ver texto consolidado

Publicado en: «BOE» num. 263, de 31 de octubre de 2024, paginas 139023 a 139033 (11 pags.)
Seccidon: I. Disposiciones generales

Departamento: Jefatura del Estado

Referencia: BOE-A-2024-22438

Permalink ELI: https://www.boe.es/elifes/1/2024/10/30/3

e Agilitzacid i acceleracio del procés administratiu per sol-licitar la valoracio i revisio del
Grau de Dependencia i Discapacitat.

 Ajuda economica de 1000 € mensuals per persones amb ELA i caracter
retroactiu des de la data del diagnostic de la malaltia fins gener 2024.

* Proteccio als cuidadors de persones en situacio de gran dependéencia (Grau lll)
mantenint la base de cotitzacio de |la seva anterior activitat professional




6. Suport emocional

Impacta a totes les esferes de la persona

Patiment expressat: Naturalesa de la malaltia, angoixa davant la fragilitat i els simptomes
Font socio-familiar, no voler ser una carrega davant la dependencia progressiva
Ambit existencial, pérdua de sentit

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

Els malalts valoraven:
- La dimensio fisica: la mobilitat i I’estat funcional
- La dimensio emocional: problemes d’ansietat i depressio.

- La dimensio social: importancia del suport de la familia i I’entorn.

La percepcio de benestar esta relacionada positivament amb la percepcié de suport social.

Per tant, amb I’atencid i cura de les familias i el seu entorn, ajudarem també al malalt. ' Medicina

Paliativa

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




Embedded Palliative Care for Amyotrophic Lateral Sclerosis -

Lateral SCle]’_'O SiS Kelly Fahrner-Scott, Neurology: Clinical Practice February 2022 vol. 12 no. 1 68-75 l vy

La integracio de CP: 4 les taxes de planificacio anticipada de cures, la utilitzacio
de cures pal-liatives i les sol-licituds d’Eutanasia van ser més comuns.

Engaging Specialist Palliative Care in the Management of
Amyotrophic Lateral Sclerosis: A Patient, Family, and Provider- amﬁ
Palliative Care

Based Approach Washington et al. J Palliat Care. 2022 April ; 37(2): 170-176.

Impresio negativa quan els equiparen a final de vida

Important valoracié de |'atencio al domicili
La integracio temprana permet temps per crear relacié de confianca



Consulta externa de CP dins UMHELA

* Alinici, criteris de derivacio segons la gravetat dels simptomes o la velocitat de la
progressio de la malaltia.

, . Det(?riorament réﬁ)id en la escglzi funcional ALSFRS-r, i N
 Ala primera consulfa, me present com part de eqU{/p, explic que son les CP i els objectius
= Insuficiencia respiratoria. VMNI. VMI
de la consulta: =~
= Disfagia (+/- PEG)
- " DISPONIBILITAT
* Visites telematiguiesic de simptomes, no només fisics

Evitar desplacar *VALORS i PREFERENCIES
* Planificaciordeqlavisiange \ *Planificacié d’escenaris de complicacions
Relacid de confi *Decidir el nivell d’intervencid
Molt receptius ¢ *Preocupacions sobre el final de vida
*Continuitat amb els Equips de Suport a Domicili (ESAD)



U M H E LA Periode: de 2018 a 15/09/24

89 malalts en programa, 30 malalts en seguiment actiu
ACTIVITAT 2,7 anys (0,1-24,3) mitjana de temps en programa
57 Exitus

Formas clinicas

Sexe i Edat mitja

FOSM; 2; 2%
Atrofia Muscular

Progresiva; 5 (6%)

ELA/ELP inicio bul
19 (21%)

Dones
Homes 35 (39%)

Demencia-
ELA; 5 (6%)

65,4 a

62,2 a

54 (61%)

ELA/ELP inicio espinal;
58 (65%)

Rang: 35-86,4 anys



Gastrostomia

VMNI

PEG + VMNI:
18 (16%)

57 EXITUS

Any i lloc de mort
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ESHPAL UMHELA

45 Malalts atesos
21 (46,6%) remesos a ESAD
3 acompanyaments Eutanasia
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B CEX PRIMERA VISITA CEX SUCESIVAS

*2022: 7 mesos; 2024: 9 mesos



CONCLUSIONS

« ELA, ésincurable pero tractable.

o L'atencid a través d’un Equip Multidisciplinar millora qualitat de vida i
supervivencia.

« Laintegracio temprana de les CP facilita les conversacions dificils sobre
decisions de final de vida, augmenta la taxa de PDA i redueix la

utilitzacio de I’atencié medicalitzada al final de la vida






