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RESUMEN

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad degenerativa que compromete las neuronas motoras de
la corteza y el tallo cerebrales y de la médula espinal. Su incidencia anual fluctia entre 0.6-2.6 por 1000, con una
prevalencia del.6-8.5 por 100.000.Suele presentarse en hombres adultos, la mayoria de veces sin antecedentes familiares
y tiene una supervivencia de promedio de dos afios una vez confirmado el diagnéstico. Existe una forma bulbar
de presentacion clinica de mas rapida evolucion.

Este articulo presenta las recomendaciones de manejo, segun niveles de evidencia, para la esclerosis lateral amiotréfica.
Todo paciente debe estar bien informado sobre su enfermedad, su evolucién y el prondstico.

El manejo médico incluye medidas para controlar la sialorrea, evitar las complicaciones de disfagia con una gastrostomia,
indicada cuando la capacidad vital es menor del 50 por ciento. Soporte ventilatorio invasivo o no segin el grado
de insuficiencia respiratoria y manejo del dolor segun las recomendaciones de la OMS. El afecto pseudobulbar se
puede tratar con amitriptilina o fluvoxacina

En las fases terminales deben aceptarse las determinaciones previas del paciente y sus familiares y permitir
un deceso digno.

PALABRAS CLAVE: esclerosis lateral amiotréfica (ELA), Neuronas Motoras Tronco Encefalico Trastornos de
Deglucién Gastrostomia.

(Pefia Martha. Parametros de cuidado del paciente con esclerosis lateral amiotrofica. Acta Neurol Colomb
2007;23:52-515).

SUMMARY

The amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a degenerative disease that compromises the motor neurons of the cortex,
cerebral stem and spinal cord. Its annual incidence fluctuates among 0.6-2.6 for 1000, with a prevalence del.6-8.5 by
100.000. ALS occurs in adult men, the majority of times without family antecedents and has a survival, in average, of two
years once diagnosis is confirmed. A bulbar form of clinical presentation with faster evolution exists.

This paper presents the recommendations for management, of amyotrophic lateral sclerosis, according to evidence
levels. Every patient should be well informed on its disease, its evolution and the forecast. The medical management
includes measures to sialorrea control, to avoid complications of dysphagia with a gastrostomy that is indicated when
the vital capacity is smaller of 50 percent. Tracheosthomy or invasive ventilation must use according to the degree
of breath shortness. Pain management can be done in the framework of WHO recommendations. The pseudobulbar
mode can be treating with amitryptilin or fluvoxacine

In the terminal phase physician should be accepted the prior decisions of the patient and its family and must
permit a worthy decease.

Kty worps: amyotrophic lateral sclerosis (ALS ) Motor Neurons Corteza Motora Brain Stem Deglutition
Disorders Gastrostomy

(Peia Martha. Management care parameters for amyotrophic lateral sclerosis patients. Acta Neurol Colomb
2007;23:52-S15).
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INTRODUCCION

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una
enfermedad degenerativa y hasta el momento no
existe un tratamiento que detenga su progresion.
Una buena definicién de la enfermedad asi como
las gufas mas importantes para su diagnostico se
encuentra en los criterios revisados de El Escorial
(www.winals.org). En esta pagina dice: “La
Esclerosis Lateral Amiotréfica es una enfermedad
neurodegenerativa que compromete la neurona
motora primaria en la corteza cerebral, el tallo
cerebral y la médula espinal. La variabilidad de
los hallazgos clinicos en las etapas tempranas de
la enfermedad y la falta de un marcador biolégico
absoluto hace el diagnéstico dificil y compromete
la certeza del diagnodstico en la practica clinica,
los experimentos terapéuticos y cualquier otro
proposito de investigacion”.

EPIDEMIOLOGIA

La ELA es una enfermedad poco comun,
que aunque rara vez se encuentra en la consulta
médica primaria, aparece con alguna regularidad
en los centros de referencia. Su incidencia es de
0.6 a 2.6 por 100.000 y su prevalencia es del.6
a 8.5 por 100.000. La prevalencia aumenta con
la edad y alcanza el maximo pico entre los 60
y 75 afios. La ELA es mas comun en pacientes
de edades avanzadas y rara en jovenes. Es mas
frecuente en hombres con una razon 1.5 a 1,
pero esta diferencia desaparece en mayores de
70 afios. En un estudio basado en la poblacion
se encontraron durante un periodo de tres afios
y para una poblacién de 3.626.087 habitantes,
231 casos de posible, probable o definitiva
ELA. Nueve casos (3.9 por ciento) fueron
diagnosticados como ELA familiar. En el dia de
la prevalencia se observaron 172 casos de ELA
(1, 2). El promedio de edad en este estudio para
el momento del diagnéstico fue de 64.2 afios
para el sexo masculino y 67.8 para el femenino.
El estudio de la ciudad de Olmsted Minesota
(Proyecto Epidemiolégico de Rochester) utilizé
los registros médicos de 1925 a 1998 (3). En
este periodo se encontraron 77 pacientes, 40
pacientes de sexo masculino (promedio de inicio
a los 61 afios de edad), y 37 de sexo femenino
(promedio de inicio a los 66 afios). Antes
de 1990 la incidencia era de 1.5 por 100.000
personas por aflo, después de 1990 1.9 casos
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por 100.000 personas por afio. Para ambos
periodos el promedio de tiempo desde el inicio
de los sintomas hasta el diagnéstico fue de
13 meses.

En las areas endémicas del Pacifico, 1a ELA es
responsable del 10 por ciento de los fallecimientos
(4). Enlaisla de Guam, por ejemplo, la prevalencia
de la enfermedad es 50 veces mas alta que en
cualquier otro sitio.

PRONOSTICO

En su presentacién clinica mas comin la
supervivencia no es mayor a seis aflos con un
promedio de dos afios. Los desenlaces para
evaluar los resultados de los tratamientos en los
protocolos de investigacion son el fallecimiento
y la necesidad de apoyo ventilatorio. El método
estadistico preferido para la evaluaciéon de los
resultados y en general para la comparacién de
grupos (grupos de edad, por ejemplo mayores
y menores de 60 afios, sexo, tratamientos) es el
analisis de sobrevida (Curva de Kaplan y Meier)
y el andlisis de riesgos proporcionales de Cox
(Figuras 1y 2).

En el estudio retrospectivo de Chaudry (5)
se encontrd que la supervivencia promedio para
los 179 pacientes fue de 26 meses, con un rango
de dos meses a 13 afios. Los pacientes mayores
de 60 afios tuvieron un peor prondstico que
los pacientes menores de 60 aflos. Esta investi-
gacién también mostré que la duracién de la
enfermedad se relacionaba inversamente con
la edad del comienzo de la misma (r = -0.399,

Proporcién de supervivencia
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Figura 1. CurvA DE KAPLAN Y MEIER PARA COMPARAR
LA SUPERVIVENCIA DE LOS PACIENTES MAYORES DE 60
ANOS (LINEA PUNTEADA) Y MENORES DE 60 ANOS (LINEA

CONTINUA). MODIFICADO DE SORENSON (3).
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F1GUurA 2. CURVA DE KAPLAN Y MEIER PARA COMPARAR
LA SUPERVIVENCIA ENTRE LOS PACIENTES EN EL PERIODO
ANTERIOR A 1990 (LINEA CONTINUA) Y LOS PACIENTES
DEL PERIODO POSTERIOR A 1990 (LINEA PUNTEADA). EN
ESTE SEGUNDO PERIODO SE INTRODUJERON CAMBIOS EN
EL MANEJO TALES COMO LA GASTROSTOMIA PERCUTANEA
EL BIPAP Y EL RILUZOLE. MODIFICADO DE SORENSON

&)

p = 0.0001). Los pacientes con enfermedad
predominantemente bulbar fueron de mayor edad
que los pacientes con presentaciéon no bulbar y
tuvieron un peor pronostico. En el estudio parala
ciudad de Olmsted, se encontr6 un promedio de
sobrevida de 24 meses para el perfodo anterior a
1990 (rango 1 - 102 meses, intervalo de confianza
del 95 por ciento 18 a 30 meses) y de 23 meses
para el perfodo posterior a 1990 (rango 5 - 67
meses, intervalo de confianza del 95 por ciento
14 a 32 meses) (3).

El estudio de prondstico mas reciente fue
un estudio basado en la poblacion, el cual inicid
en 1990 y finaliz6 en 1999 (6). Para esta fecha
168 (93 por ciento) de los 180 pacientes que
habfan ingresado al estudio ya habfan fallecido. El
promedio de supervivencia para los 180 pacientes
fue de 32 meses desde el inicio de los sintomas y
19 meses desde el diagndstico. La supervivencia
a los cinco afnos después del diagndstico fue del
7 por ciento (13 pacientes). Ademas muestra
los resultados del andlisis multivariado y las
asociaciones de los diferentes predictores con
los dias hasta el fallecimiento, por ejemplo, los
pacientes mayores de 65 afos tienen un peligro
3.6 veces mayor de morir que los pacientes
menores de 44 afios. Asi mismo, en el sexo
femenino hay un incremento en el peligro mayor
de morir del 50 por ciento. El menor peligro para
los pacientes con tiempos prolongados desde
el inicio de los sintomas hasta el diagnostico

que los de periodos cortos de tiempo, se ha
explicado diciendo que en este dltimo caso, los
cuadros son mds severos y por lo tanto mas
faciles de diagnosticar.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico clinico sin confirmacion
patolégica puede ser dividido en varios niveles de
certidumbre mediante la sola evaluacion clinica
dependiendo de la presencia de signos de neurona
motora superior e inferior en la misma regién
topofigura del tallo cerebral, la médula cervical,
toracica y lumbar (Figura 3).

El diagnéstico en muchas casos solo logra
mayor certidumbre con la progresién misma
de la enfermedad y de esta forma pueden ser
modificados los parametros de cuidado del
paciente.

PRINCIPIOS DE MANE]JOY CUIDADO

El paciente debe tener autonomia es el trata-
miento y la autodeterminacién se debe considerar
durante todas las fases de la enfermedad.

El paciente y su familia deben ser informados
a tiempo sobre la evolucion de la enfermedad
para que las decisiones relacionadas con el
apoyo ventilatorio sean tomadas en el momento
adecuado. Las decisiones pueden ser modificadas
en la medida en que el cuadro clinico es mas
severo. El médico debe participar no solo en el
diagnostico sino en los cuidados paliativos.

Existen revisiones basadas en la evidencia
sobre el manejo general del paciente con ELA las
cuales se basan en la formulacién de las preguntas
mas comunes (7):

¢Como dar la informacion al paciente?
Sobre el tratamiento sintomdtico:

¢Qué intervenciones farmacoldgicas disminuyen
la sialorrea?

¢Qué medidas no farmacoldgicas disminuyen
la sialorrea?

¢Qué tratamiento farmacolégico disminuye el
afecto pseudobulbar?

Sobre nutricion:

¢Cuando esta indicada la gastrostomia?

Parametros de cuidado para el paciente con esclerosis lateral amiotréfica
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¢Cual es el mejor medio para detectar la disfagia?
¢Cual es el riesgo de colocar la gastrostomia?

¢Cual es el efecto de la gastrostomia en prevenir
la neumonia por aspiracion?

¢Cual es la eficacia de la gastrostomia en prolongar
la supervivencia?

Manejo respiratorio

¢Cuales son los signos tempranos de insuficiencia
respiratoria?
¢La ventilacién no invasiva mejora la funcién

respiratoria o prolonga la supervivencia?

¢La experiencia con ventilacién no invasiva ayuda
a considerarla como una opcién del manejo
ventilatorio?

¢Cual es el impacto de la ventilacién no invasiva
en la calidad de vida?

¢Cual es el mejor método de retirar la ventilacién
no invasiva y la ventilacién invasiva del paciente
con ELA?

Cuidados paliativos

¢El dolor es comin en la fase terminal de la
ELA?

¢La disnea terminal puede ser aliviada con la

intervencion terapéutica?

Los autores clasificaron los niveles de
evidencia en tres grupos:

I:  Evidencia probada por uno o mas estudios
bien disefiados, aleatorizados y controlados.

1I:  Evidencia probada por uno o mas estudios
bien disefiados, observacionales, con con-
troles concurrentes (estudios de casos y
controles, estudios de cohorte)

I1I: Evidencia probada por opinién de expertos,
series de casos, reportes de casos, y estudios
con controles historicos.

Las recomendaciones se clasificaron en tres
niveles de acuerdo a la fuerza de la evidencia:

Estindar: un principio para el manejo del
paciente que refleja un alto grado de certeza
basada en evidencia clase I, o una evidencia
muy fuerte clase 11I.

Guia: Las recomendaciones para e manejo del
paciente reflejan una moderada certeza clinica y
se basan en evidencia clase 11 o un consenso muy
fuerte de evidencia clase III.

Opcional: una estrategia para el manejo
del paciente para la cual la evidencia no es
concluyente o existe controversia.
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INFORMACIONALPACIENTE:

El médico tratante deber ser el encargado de
anunciar el diagnostico. Algunos estudios han
mostrado que los pacientes prefieren que se les
diga todo claramente y que exista la posibilidad
de hacer preguntas en el mismo momento o en
consultas posteriores. El pesimismo excesivo no
es bueno para el paciente y la familia. En cambio
si es muy util la orientaciéon sobre asociaciones
y grupos de ayuda. Debe tenerse en cuenta que
mucha de esta informacién proviene de paises
con otros niveles de desarrollo socio-cultural. En
Colombia los grupos de ayuda para pacientes con
enfermedades neuromusculares son escasos.

¢Por qué para el médico es dificil dar malas
noticias?

Se teme que el mensajero sea culpado por
las malas noticias.

Pérdida de tiempo.

No hay entrenamiento.

Temor a causar angustia en el paciente.
Temor a las preguntas dificiles.

Temor a no tener todas las respuestas.

Se hacen presentes los temores del propio
médico a la muerte.

El paciente con ELA no tiene compromiso
cognioscitivo. El paciente tiene derecho a conocer
el prondstico de su enfermedad, las opciones
de tratamiento y hacer valer sus derechos como
eventual paciente terminal.

¢Qué decir? (Guia)

* Nombre de la enfermedad y naturaleza
progresiva, con alguna mencion de aspectos
genéticos

* Mencionar algo positivo (por ejemplo no hay
compromiso cognitivo)

* Mencionar opciones de tratamiento y sus
efectos colaterales

e Hablar de las medicinas alternativas de las
investigaciones y de los cuidados paliativos

e Informar sobre las asociaciones de ELA si
existen. En otros paises no informar sobre la

existencia de estas asociaciones es considerado
mala practica

e Se puede recomendar una segunda opinién
g

* Conelinicio de la disnea o con una disminucion
en la capacidad vital (por debajo del 50%), se
debe informar sobre las opciones ventilatorias
y el curso natural de la fase terminal de la
enfermedad (morir en paz, en suefio, debido al
coma hipercapnico) para disminuir temores a la
muerte con sensacion de ahogamiento

¢Como decir? (Guia)

* El médico no debe retener la informacion si el
paciente desea conocer sobre su enfermedad

¢ No imponer informacién

* Medir la respuesta del paciente al anuncio del
diagnostico de su enfermedad

e Las partes de la informacién se deben
entregar de manera jerarquica (jerarquia de
eufemismos)

MANE]JO DE LA SIALORREA Y EL
AFECTO SEUDOBULBAR. (Figura 5)

Tratamiento de la sialorrea con: glicopirrolatc,
benztropina, hioscina transdérmica, atropina,
hidrocoluro de trihexifenidilo, o amitriptilina.
(Opcional)

Tratamiento de la labilidad emocional con:
amitriptilina o fluvoxamina (Opcional)

Las posibilidades no farmacolégicas incluyen
cirugia o irradiacién sobre parétidas. La toxina
botulinica es otra opcién a considerar.

NUTRICION (Figura 6)

La gastrostomia percutinea estd indicada
en pacientes con disfagia sintomatica y debe
ser considerarse tan pronto los comienzan
sintomas (Guia).

La gastrostomia debe realizarse cuando la
capacidad vital o la capacidad forzada (CV o
CVF) es menor del 50 por ciento del volumen
estimado. (Gufa)

Parametros de cuidado para el paciente con esclerosis lateral amiotrofica
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FIGURA 5. ALGORITMO PARA SIALORREA. MODIFICADO DE MILLER ET AL 7.
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FIGURA 6. ALGORITMO PARA NUTRICION. MODIFICADO DE MILLER ET AL 7.
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RESPIRACION (Figura 7).
La revision inicial de Miller establece (7):

Se debe vigilar la aparicién de los sintomas
que indican hipoventilaciéon y practicar evalua-
ciones periédicas de la funcién respiratoria
(especialmente la CV) (Guia).

Se debe ofrecer apoyo ventilatorio no invasivo
(VNI) para el manejo de la hipoventilacién
crénica sintomatica (Guia).

Si la meta es la supervivencia prolongada,
se debe ofrecer el apoyo ventilatorio invasivo
(VI), informando al paciente los alcances y los
beneficios (Guia).

Se debe respetar el derecho del paciente a
retirar o rechazar cualquier tratamiento (Gufa).

Al retirar el apoyo ventilatorio se deben
utilizar opidceos y ansioliticos para disminuir la
disnea y la ansiedad (Guia).

La tunica revisiéon basada en la evidencia
clinica es atin mas especifica en los siguientes
items (8):

1. Detecciéon temprana de la insuficiencia
respiratoria:

* Revisar los sintomas y signos sugestivos.

(Tabla 3) (I1I).

e La espirometria (especialmente la presion
inspiratoria en las ventanas nasales es util y
predice el curso de la insuficiencia respiratoria
(1D).

* En pacientes con severo compromiso bulbar
en quienes no es posible realizar pruebas
de funcién respiratoria, se puede hacer uso
de signos de insuficiencia respiratoria como
estimativos de funcién respiratoria y hacer

medicién de gases arteriales (incluyendo
bicarbonato) (I1I).

* La presencia de sintomas sugestivos de
hipoventilacién nocturna sugiere un estudio
de suefio. Como herramienta de tamizaje se
usa la oximetria nocturna (II).

e Debe realizarse medicion de gases arteriales
y oximetria nocturna en todos los pacientes
con sintomas sugestivos de hipoventilacion

Sintomas respiratorios o CVF <50%

Se
Cug;do Tl VNI Acepta VNI
i IF VNI

sinfomas
Consejos i}

sobre VNI : - : .

la fase no, Discutir opciones de fratamiento
terminal tolerada (ventilacidn con traqueostomia, p.ej ),
Remision fase terminal, disponibilidad y costos

aun

centro < Rechaza VI W
especial P

Vi

Cuidado paliativa
Apoyo fundacion
derecho morir

Intentar destete
de VI

dignamente

Discutir condiciones de destete de VI

<

Vlinstitucional |

FIGURA 7. ALGORITMO PARA SIALORREA. MODIFICADO DE MILLER ET AL 7.
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TABLA 3. SINTOMAS Y SIGNOS DE INSUFICIENCIA RESPIRA-
TORIA.

Sintomas Disnea

Ortopnea
Cefalea en las mafanas
Somnolencia diurna excesiva

Alteracién del suefio o despertares
nocturnos frecuentes

Pesadillas
Ansiedad
Deterioro cognoscitivo
Hiporexia

Signos Disminucion de la expansibilidad

pulmonar
Aumento de frecuencia respiratoria

Uso de musculos accesorios en
reposo

Tos débil
Venteo nasal débil

Movimientos abdominales paradéjicos
en la inspiracién

2.

nocturna dado que en si misma es un indicador
de evaluacién urgente para VNI o cuidado
paliativo (II).

Procedimientos para monitorizar la

funcién respiratoria:

3.

En todos los pacientes ambulatorios deben
hacerse pruebas de funcién respiratoria de
forma rutinaria que incluye CVF y en lo
posible presién inspiratoria del venteo nasal

(I11).

Manejo de la insuficiencia

respiratoria:

Discusion inicial respecto a los signos y
sintomas de los problemas respiratorios que se
desarrollaran, todas las opciones de tratamiento
como la VNI, la VI y la fase terminal. La
discusiéon debe hacerse de la forma mas
temprana posible para poder establecer planes
y directrices (II).

Los pacientes y sus cuidadores deben ser
informados suficientemente y consultados
respecto al manejo de la respiraciéon. Sus
informes pueden determinar las intervenciones
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(1D).
* Revisar los deseos del paciente respecto a su

cuidado y de esta forma avanzar regularmente
las directrices (1I).

* Considerar conductas sencillas para mitigar la
disnea como la asistencia manual para la tos,
conductas que eviten la aspiracion, durante
el suefio posicion elevada con soporte de
almohadas y durante las infecciones el uso
de antibioticos (11I).

* Eluso de VNI o VI para aliviar la disnea (II).
Debe tenerse precaucién con la oxigenoterapia
como suplemento en el soporte ventilatorio ya
que no hay evidencia que traiga ventajas.

* En el cuidado paliativo de disnea terminal usar
benzodiazepinas y/o opiodes (I1I).

4. Ayuda de la VNI en la insuficiencia
respiratoria:

* En la VNI se pueden usar ventiladores de
presion positiva intermitente no invasivos o
ventiladores de presion positiva en via aérea
bi-nivel, dependiento de la disponibilidad y
experiencia local. Los dos mejoran calidad de
vida y supervivencia (II).

* Ofrecer VNI a los pacientes con sintomas
diurnos o hipoventilacién nocturna y sintomas
bulbares leves (II).

5. Ayuda de la VI en la insuficiencia
respiratoria:

e Considerara la VI de forma electiva cuando
la. VNI no esta indicada por los sintomas
bulbares o cuando la VNI deja de ser efectiva
por la progresion de la enfermedad (I1).

e La VI mejora la calidad de vida y la supervi-
vencia en los pacientes y debe ser considerada
apropiadamente en todos los pacientes, con
la base de una informacién plenamente dada
para llegar a una decisién del paciente y el

cuidador (II).

* Discusion con el paciente y sus cuidadores
de las implicaciones negativas del uso de la
NI y asi avanzar en las directrices a tomar
en caso de intubacién de emergencia no

planeada (II).
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6. Mejor método de destete para VIy VNI:

* Es esencial tener directrices y deben revisarse
periédicamente (II).

e Mientras que el paciente mentalmente compe-
tente e informado tiene el derecho de rehusar
o descontinuar cualquier tratamiento que
incluya soporte vital y ventilacién mecanica,
aquellos responsables del cuidado del paciente
no deben prolongar la ventilaciéon en contra
del deseo del paciente (I11).

e Si el destete es solicitado, debe continuarse
un tratamiento apropiado para garantizar
efectivamente el control de sintomas como la
ansiedad, el estrés y la incomodidad (I11).

El soporte ventilatorio no invasivo es una
opcién cada vez mas viable con el principio de
la ventilacion de presion positiva no invasiva
(VPPNI). Es la interfase la que mayor impacto
tiene en la comodidad del paciente, de tal forma
que las interfases mas usadas son la méascara nasal
yla mascara oronasal que a su vez estan adaptadas
a un ventilador de presion portatil (9).

CUIDADOS PALIATIVOS

La condicién fisica y emocional de los
pacientes con ELA en las fases avanzadas de la
enfermedad ha sido objeto de una gran atencién
(10). Los tratamientos en general se refieren a
medidas de apoyo, al manejo de la disfagia, el
tratamiento del dolor y las alternativas para el
apoyo respiratorio (11). En nuestro medio es
sumamente util el apoyo de fundaciones dedicadas
al abordaje de pacientes terminales.

Debe decidirse conjuntamente con el paciente
el uso de medidas para proteccién de mucosa
gastrica y profilaxis para trombosis venosa
profunda.

MANE]JO DEL DOLOR

Iniciar con analgésicos no narcéticos (Opcio-
nal)

Si fallan los analgésicos no narcéticos
continuar con opiaceos segin esquema de la
OMS (Guia).

TRATAMIENTO DE LA DISNEA TERMINAL

Utilizar opidceos con o sin oxigeno aun
cuando exista el riesgo de depresion respiratoria.

INSTRUMENTOS FUNCIONALES Y FORMAS
PARA BASES DE DATOS

Se requiere el uso instrumentos que minimicen
la subjetividad en la valoraciéon y seguimiento
clinico de los pacientes de tal forma, hace
parte del cuidado del paciente la aplicacion de
escalas funcionales que determinen las conductas
médicas a seguir (Anexo 1).

DERECHOS DEL PACIENTE TERMINAL

Todo acto de cuidado y de tratamiento farma-
colégico o no farmacolégico debe fundamentarse
en el respeto de los deseos e individualidad
ética y moral de cada paciente y su familia,
siendo necesaria una relacion médico-paciente
enmarcada en la confianza y la solidaridad.

La Fundaciéon Pro Derecho a Morir digna-
mente promueve los siguientes derechos:

1. El paciente tiene derecho a mantener hasta
el final de sus dfas la misma dignidad y
autonomia que ha tenido en la vida.

2. ... a obtener informacién veraz, franca y
completa acerca de su diagnodstico, opciones
de tratamiento y pronostico. También a no
aceptar los tratamientos que considere inttiles
o desproporcionados.

3. ... aser atendido por profesionales sensibles
a sus necesidades y temores en su proceso de
aproximaciéon a la muerte, pero competentes
en su campo y seguros de lo que hacen.

4. ... aser el ¢je principal de las decisiones que
se tomen en la etapa final de su vida.

5. ...a que no se le prolongue el sufrimiento
indefinidamente, ni se apliquen medidas
extremas y herdicas para sostener sus
funciones vitales.

6. ... a obtener alivio efectivo de su dolor y
de sus sintomas, aun si los medicamentos o
medidas requeridas para ello le redujeran el
tiempo de vida restante.

7. ... a que las necesidades y temores de sus
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seres queridos sean tenidos en cuenta antes y
después de su muerte.

8. ... arecibir asistencia espiritual siempre que lo
solicite y a que le sean respetadas sus creencias
religiosas, cualesquiera que sean.

9. ... aconocer y recibir explicaciones sobre los
costos de los servicios que se le presten. En
situacién de urgencia, se le debe atender sin
exigir pago previo.

10. ... a morir con dignidad, tan confortable y
apaciblemente como sea posible.

Anexo 1
FORMA PARA PROFESIONALES DE LA SALUD
BASE DE DATOS PARA EL CUIDADO DEL PACIENTE CON ELA
Copyright 1996-2001 Center for Outcomes Research- University of Massachussets Medical Shcool-

1. Nombre del paciente

2. Identificacion de la clinica

3. Identificacion del que atiende

4. Fecha del examen (dd mm, 222, )

5. Peso Ibs. Kgs. No se toma

6. ¢Es la primera vez que usted, llena este formulario para
pacientes? Si No

Sila respuesta es Si, complete las preguntas 7 a 11. Si es no, vaya a
la pregunta 12.

Diagnéstico: Complete solo en la visita de inscripcion

7. Fecha de aparicion de los sintomas de ELLA: Mes ___ Afio

8. Fecha del diagnostico de ELA: Mes ____ Aflo

9. Se hizo alguna cirugfa al inicio sintomatico de la ELA (chequear
las que sean aplicables)

cirugfa de médula lumbar
cirugfa de nervio periférico

cirugia de médula cervical

ninguna

10. Tipo de ELA Esporadica Familiar

11. Regién de primera localizacién para el diagnéstico:

Bulbar Cervical Toracica TLumbar
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Valoraciéon: completa en cada consulta

12. Caracteristicas atipicas insuficientes para excluir el diagnéstico
de ELA (en la primera visita) o mientras la ultima forma de ELA
se completo (en visitas de seguimiento) (chequear las que sean
aplicables):
Ninguno. Caracterfsticas extrapiramidales___
Disfuncion Vesical Cambios Cognitivos
Disfuncién Sensorial. Ataxia.
Disfuncién Autonémica___. Otros.

especifique,

13. Region(es) afectada(s) por la ELA (seleccionar todos los
comprometidos chequear las que sean aplicables):

NMS NMI EMG

Confirmada

Bulbar
Cervical
Lumbar

Toracica

NMS: neurona motora superior, NMI: neurona motora inferior

ELA Escala Funcional de Puntuaciéon

14. ELA Escala Funcional de Puntuacion *(siguiente pagina)
4 3 2 1 0

1. Habla

. Salivacion

. Deglucion

Escritura manual

Cortar comida

Vestirse e Higiene

N I )

. Voltearse en la cama
8. Caminar

9. Subir escaleras

Sl



10. Disnea
11. Ortopnea
12. Insuficiencia respiratoria

* Para establecer prondstico segiin ALSFRS Y ALRFRS-R
realizarla también en:

http://www.outcomes-umassmed.org/ALS /alsscale.cfm

(*) ESCALA DE CLASIFICACION FUNCIONAL DE
ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA

1. Habla

4. Proceso de habla normal

3. Desorden detectable del habla

2. Inteligible con repeticion

1. Habla combinada con comunicacién no vocal
. Perdida del habla

Salivacion

. normal

. Ligera pero exceso definido de saliva en la boca, puede haber
abeo nocturno

NoT e AN D

saliva moderadamente excesiva puede haber minimo babeo

—_

. Marcado exceso de saliva con algo de babeo
. Marcada babeo; requiere constante limpieza con un pafiuelo

Deglucion

0

3

4. Habitos alimenticios normales

3. Las primeras comidas pueden ocasionar ahogo
2

. Cambios en la consistencia de la dieta

—_

. Necesita alimentacion suplementaria por tubo

NPO (exclusivamente parenteral o alimentacién enteral)
Escritura manual

normal

Lenta o repizada, pero todas las palabras son legibles

N

No todas las palabras son legibles

—_

. Capaz de empufar el esfero, pero incapaz de escribir
. Incapaz de empufiar el esfero
. Cortar comida

0
5
4. normal
3. Algo lento y torpe, pero no necesita ayuda
2

. Puede cortar muchos alimentos, aunque torpe y lentamente,
necesita algo de ayuda

1. El alimento debe ser cortado por alguien, pero se podra
alimentar lentamente

0. Necesita a alguien para poder comer
6.Vestirse e Higiene

4. Funcién normal

3. Independiente y completo auto-cuidado con esfuerzo o
disminucion de la eficiencia

2. Asistencia intermitente, o utilizacion de métodos sustitutos
1.Necesidad de asistencia para su auto-cuidado personal

0. Dependencia total

7. Voltearse en la cama

4. normal

3. Algo lento y torpe, pero no necesita ayuda

2. Puede girar solo o acomodarse en la sabana, pero con gran
dificultad

1. Puede iniciar el movimiento del giro, pero no puede completarlo
. Es incapaz de realizar el movimiento
Caminar

0
8
4. normal
3. Dificultades tempranas de la marcha
2

. Camina con ayuda

—_

. No hay marcha pero conserva el movimiento funcional
. No hay movimientos determinados en las piernas
Subir escaleras

. normal

. Inestabilidad moderada o fatiga

. Necesita asistencia

0
9
4
3. Lento
2
1
0

. Incapaz de subir escaleras
10. Disnea
4. Sin disnea
3. Aparece cuando camina

2. Ocurre con una o mas de estas opciones: al comer, al bafiarse,
o en el arreglo personal

1. Ocutte en reposo, dificultad respiratoria cuando esta sentado

0. Dificultad significativa, consideracién de uso de soporte
respiratorio mecanico

11. Ortopnea
4. no

3. Algo de dificultad para conciliar el suefio en la noche debido
a breves cortes de la respiracién, normalmente no utiliza mas de
dos almohadas

2. Necesita una fila de almohadas para poder dormir (mas de 2)
1. Solo puede dormir sentado

0. Incapaz de dormir

12. Insuficiencia respiratoria

4. no

3. Uso intermitente de BiPAP

2. Uso continuo de BiPAP

1. Uso continuo de BiPAP de dia y de noche

0. Ventilacion mecanica invasiva, con intubacién o traqueostomia
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15. Criterios diagnésticos del Escorial:
__ Definitivo ___ Probable ___ Probable con soporte de laboratorios ____ Posible ___ Sospechoso
Definitivo: evidencia clinica de signos de NMS y signos de NMI en 3 regiones.

Probable: evidencia clinica de signos NMS y signos de NMI en al menos 2 regiones con algun signo de NMS necesariamente cefalico o
por encima de los signos de NMI.

Probable apoyada por el laboratorio: presencia de signos de NMS y signos de NMI en 1 regién o por la presencia de signos de NMS en
1 sola region y signos electromiograficos de alteracion de la NMI en al menos 2 regiones con el adecuado uso de imagenes y protocolos
de laboratorio clinico para excluir otras causas.

Posible: presencia de signos de NMS y signos de NMI en 1 sola regién o solamente se encuentran signos de NMS en 2 o mas regiones.
También se define por la presencia de signos de NMI rostrales a los signos de NMS y el diagndstico de ELA clinicamente probable apoyada
por el laboratorio no puede ser probada por la evidencia de los solos ctiterios clinicos asociado a los estudios electrofisiolégicos, imagenes

y examenes de laboratorio.

Sospechoso: Es un sindrome de NMI puro.

16. Esta el paciente involucrado en un ensayo clinico controlado de la ELA? (incluye el acceso a programas extendidos)

Si_ No__ Especifique el nombre del ensayo:

¢Cuales de las siguientes intervenciones se han hecho mientras se (Ventilador a presion positiva no
hacia la recoleccioén de datos (en la primera visita) o mientras la invasivo)
ultima forma de ELA se completo (en visitas de seguimiento)? .,

b. Succién O (@] O
17. Medicamentos para ELA (listados alfabéticamente) .

c. Insuflador - Exsuflador O O (@)

Si No . ! . I

d. Otra asistencia respiratoria no invasiva O O O
a. Creatina o . . i

e. Unicamente Traqueostomia O O O
b. Gabapentin — — . .

f. Traqueostomia con ventilador O O O
c. Vitamina E, a altas dosis (>1000U/dia) o .

g Otros O O O
d. Medicamentos no tradicionales [ .

Especificar:

e. Otras vitaminas a altas dosis o antioxidantes _ o ) i

* Sila respuesta es Si en 20a, por favor completar numeral 21
f. Riluzol — —
g Otras medicaciones prescritas . .

21. Momento de uso de VPPNI

especificar , .

O Solo en la noche O Noche y parte del dia O Todo el tiempo
18. Intervenciones terapéuticas 3 . . o

22. ;Comunmente el paciente tiene alguna de las siguientes

Si  No indicaciones para soporte respiratorio? (Marque todo el que

Ortesis tobillo-pie _ aplique)
b. Baston Si No
c. Caminador - a. Disnea O O
d. Silla de ruedas para largos trayectos . b. Excesiva somnolencia durante el dia O O
f. Soporte para cabeza y cuello - c. Se despierta durante la noche O O
. Dispositivo para comunicacién: de baja tecnologia _ Si responde si, cudntas veces por noche O O
h. Dispositivo para comunicacién: computadora _ d. Cefaleas matinales O* O
i. Atencién pagada (e.g. para necesidades AVD*) _ * Sila respuesta es Si, por favor complete las preguntas 23-25

* Actividades de vida diaria

23. ¢Le han recomendado VPPNI?  Si No

Soporte Respiratorio: complete en cada visita si la respuesta es No pase al numeral 26

20. Intervenciones respiratorias si la respuesta es Si:

Si No Rechazado a. Fecha de la recomendacion Mes Afio

a. VPPNI (e.g BiPAP) O*O O
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b. Valor de CVF o CV en el momento de la recomendacion

por ciento del valor normal estimado litros .

24 :Era invasiva (e.g traqueostomia) la ventilacién discutida como
procedimiento electivo? Si No

25. ¢se avanzaron planes para retirar la ventilacion discutida?
Si No

Soporte Respiratorio: complete en cada visita

—_

. Capacidad vital (CV o CVF - el valor mas alto)
no se hizo __
si se hizo completar:
por ciento del valor normal estimado ____ litros ___.

Tiempo de inicio de sintomas hasta el registro de la CV___ meses

Soporte nutricional: complete en cada visita

¢Cuales de las siguientes intervenciones se han hecho mientras se
hacia la recoleccion de datos (en la primera visita) o mientras la
ultima forma de ELA se completo (en visitas de seguimiento)?

26. Forma de alimentacion

Si  No Rechazado
a. soporte nutricional enteral o O O
b. Otros O O O

Especificar:

27. ¢El paciente tiene alguno de las siguientes indicaciones para el
soporte nutricional enteral? (Marque todo el que aplique)

Si  No
a. Disfagia
b. Significativa perdida de peso
c. Deterioro de funcién pulmonar
Condiciones comorbidas, completar en cada visita

Si el paciente ya tiene un tubo para comer, o no tiene indicaciones
para este tubo, por favor ir a la pregunta 30

28 ¢ Tiene usted recomendado una sonda para alimentaciéon?
Si___ No__
si la respuesta es Si:
a. Fecha de la recomendaciéon Mes Afo

b. Valor de CVF o CV en el momento de la recomendacion

por ciento del valor normal estimado litros .

29. ¢La sonda para alimentacién fue insertada? Si No
si la respuesta es Si:
a. Fecha de la insercié Mes Afio
b. Valor de CVF o CV en el momento de la recomendacién
por ciento del valor normal estimado litros .

30. Preguntar al paciente cual de las siguientes condiciones
relacionadas con ELA fueron experimentadas en la fecha
(inscripcién en visita) o desde el ultimo formato ELA que haya
sido completado (en visitas de seguimiento)? (verificar todo lo
concerniente)

Ninguna Neumonia

Lesion traumatica Embolismo Pulmonar

Aspiracion - Visitas a urgencias -
Dolor - Hospitalizaciones -
Depresion - Contracturas o
Ansiedad _ Ulceras de decubito _
Alteracion del suefio _ Afecto pseudobulbar .
Caidas _ Hombro congelado _
Asfixia o Otro

especificar:

31. El paciente tiene o tuvo alguna vez

a. menopausia o cirugfa de remocién de ambos ovarios
no

___ Si, y recibi6 terapia de reemplazo hormonal

__ Si, y no recibi6 terapia de reemplazo hormonal

___ no aplicable

b. Enfermedad tiroidea

no Hipertiroidismo Hipotiroidismo

32. Ala fecha, ¢cual de las siguientes areas que abarcan las Guias
de Manejo de la Academia Americana de Neurologia usted ha
implementando y/o ha discutido con este paciente?

__ Discutir las novedades

___ Manejo sintomatico

___Soporte nutricional enteral e insercion de PEG

__ Cuidado paliativo / consecuencias del fin de la vida
___ Intervenciones respiratorias

__ Ninguna
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