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PRESENTACIO

En una societat en la qual cada vegada vivim més, malalties que abans eren minoritaries ara
afecten una part important de la poblaci6. Es el cas de les malalties neurodegeneratives.

La investigacio i la innovacio sén dues branques que tenen molt a aportar per a aconseguir
una millora en la qualitat de vida d'aquestes persones. Es tracta d'ambits lligats estretament a
la millora de la societat, a I'avang del coneixement, a la consecucié de nous tractaments i
terapies, a l'increment dels nivells de benestar i, tot plegat, a I'extensié de I'esperanca per a
milers de persones que pateixen algun tipus de malaltia, aixi com als seus familiars.

L'esclerosi lateral amiotrofica, com altres malalties neurodegeneratives, és especialment
sensible perqué afecta aspectes profundament humans com la pérdua d'autonomia de la
persona. Per aix0 és imprescindible avancar en el coneixement d'aquesta mena de malalties i
apostar per una societat en la qual, a més de viure més, visquem millor. Es necessari apostar
per la investigacio per a conéixer I'origen dels processos neurodegeneratius, aixi com la millor
manera de previndre'ls, de tractar-los i de pal-liar les seues conseqiiéncies.

Des de la Conselleria de Sanitat Universal i Salut Publica, a través del Pla de Salut 2016-
2020, volem posar a l'abast de la ciutadania i professionals sanitaris aquest document d’
“Atencié a pacients amb ELA”, una guia amb la qual pretenem facilitar la cura diaria de les
persones que pateixen aquesta malaltia, perqué és important comptar amb una atencio
individualitzada, que respecte les seues decisions i potencie la seua autonomia en la major
mesura possible. Perd també es torna crucial fer costat a les persones cuidadores i formar i
sensibilitzar adequadament els i les professionals, afavorint la participacié de les persones
afectades, les seues families i la societat en general en tot el que envolta a aquesta malaltia.

Com a consellera, vull agrair la implicacido dels professionals i les associacions que han
apostat per aquesta publicacid, aportant coneixement, compartint experiéncia i, sobretot,
creant un marc d'actuacié davant d'una malaltia que requereix una gran atencio cap als qui la
pateixen i per a les seues families.

Ana Barcel6 Chico

*Consellera de *Sanitat Universal i *Salut Publica
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PROLEG

L’esclerosi lateral amiotrofica constitueix un problema de complexitat biopsicosocial elevada,
pel gran impacte personal, familiar i social que té. L’abordatge d’aquesta fa necessaria
I'articulacio d’actuacions integrals, coordinades i sinérgiques en els ambits social i sanitari.

Des de l'administracié publica es poden atendre les necessitats de les persones, i s’han
d’atendre, amb I'objectiu comu de millorar, durant el maxim periode de temps, la situacio
clinica d’aquestes i preservar, en la mesura que siga possible, 'autonomia i la qualitat de vida
en el seu entorn.

Per part seua, la Direccié General d’Assisténcia Sanitaria ha coordinat un grup de treball
constituit per professionals de la salut, de serveis socials i d’associacions, amb I'encarrec
d’elaborar un document d’atencid6 a les persones amb esclerosi lateral amiotrofica que
s’adapte, posteriorment, en cada una de les xarxes constituides, a la disposicido de
professionals, persones afectades i les families o qui les cuiden, amb la finalitat de donar-los
suport en la tasca que tenen de prestar atencio i proporcionar acompanyament i cures.

Hem de prestar una atenci6 individualitzada des de I'inici i durant la progressié de la malaltia,
mitjangant I'atencié multidisciplinaria experta, la gestié de casos, I'atencié domiciliaria quan
siga necessaria i les cures pal-liatives en les ultimes etapes.

El model assistencial en xarxa d’atencio a persones afectades i a qui les cuida, impulsat per la
Conselleria de Sanitat Universal i Salut Publica, pretén conjuminar la millor atencidé possible
des de linici, amb la possibilitat de rebre-la de la manera més rapida i proxima al lloc de
residéncia, i facilitar la col-laboracio, lintercanvi de coneixement i I'optimitzaciéo i la
complementacio dels recursos. La Comunitat Valenciana disposa, a I'hospital universitari i
politécnic La Fe, d’'un centre, un servei i una unitat de referéncia del Sistema Nacional de
Salut, per a atendre persones amb malalties neuromusculars estranyes, com a suport i
consultor per a les unitats cliniques que conformen la xarxa assistencial.

Es necessari, a més, que des de l'administracié es garantisca una resposta sanitaria i social
rapida i coordinada. La celeritat de I'evolucid de la malaltia, que amb freqléncia afecta
persones en periode laboral actiu, pot fer que la cobertura dels seus requeriments de suport,
mobilitat, ajudes, etc., siga, moltes vegades, insuficient i tardana. Per abordar aquest repte és
necessari que el sistema de serveis socials i el sanitari compartisquen informacio, i aixi
obtindre una visi6 completa de la persona que permeta oferir-li 'atenci6 més adequada i
eficag, aixi com facilitar la gestio optima dels recursos disponibles. Per a fer-ho, s’esta
construint una historia social electronica unica de la Conselleria d’lgualtat i Politiques
Inclusives, que s’ha d’integrar amb la historia sanitaria electronica que ja hi ha en la
Conselleria de Sanitat Universal i Salut Publica.

Isaura Navarro Casillas

Secretaria Autonomica de Salut Publica i del Sistema Sanitari Public.
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1. INTRODUCCIO

L'esclerosi lateral amiotrofica (ELA) és una malaltia neurodegenerativa que afecta les
motoneurones i genera feblesa i, després, paralisis progressives. La pérdua rapida de
I'autonomia personal i 'augment de la dependéncia impliquen que la persona amb ELA cada
vegada necessite més ajuda per a fer les activitats basiques i instrumentals de la vida diaria
(ABVD i AIVD), circumstancia que tindra un gran impacte sobre totes les seues arees vitals.

Es una malaltia cronica irreversible, que invalida, amb complicacions greus. Necessita cures
permanents, que varien amb celeritat a mesura que progressa. Genera problemes emocionals
i psicologics, tant en qui la pateix com en la seua familia, per la qual cosa requereix una
adaptacio constant, amb repercussions en les seues vides laborals i amb una alta despesa
econdmica per l'atencid social i sanitaria. Els costos anuals globals per cada pacient
s’estimen en més de 20.000 €. Tots aquests son aspectes a tindre presents en afrontar-la.

L’'ELA és la tercera malaltia neurodegenerativa en incidéncia, després de la deméncia i la
malaltia de Parkinson. Juntament amb les variants que té: I'esclerosi lateral primaria (ELP),
I'atrofia muscular progressiva (AMP) i la paralisi bulbar progressiva (PBP), és la malaltia de
neurona motora més freqlient de I'adult.

Per cada 100.000 habitants, cada any es detecten d’1,5 a 2,5 casos nous, i la pateixen de 4 a
6 persones (casos prevalents). Segons Orphanet, la prevalenga mitjana es troba al voltant
d’1/20.000, relativament uniforme als paisos occidentals. A la Comunitat Valenciana (CV)
s’estimen entre 75 i 125 casos nous a I'any, i entre 200 i 300 pacients prevalents.

L’edat més frequent de comengament esta entre els 55 i els 65 anys, uns 10 anys abans en
les de tipus familiar (5-10 %). L'ELA no familiar és més freqlient en homes (1,78 homes per
cada dona), encara que la frequéncia tendeix a igualar-se per damunt dels 70 anys. Per a
alguns autors, aquestes dades suggereixen que el sexe pot jugar un paper com a factor de
risc.

La supervivéncia mitjana és de 2 a 5 anys, encara que en el 10 % dels casos és superior.
L’ELA causa una mortalitat ajustada per edat d’1,5 defuncions per cada 100.000 habitants i
any.

Cada any augmenta el nombre de casos diagnosticats en el mén, a causa, probablement, de
'augment en l'esperanca de vida de la poblacio i a les millores en el diagnostic i la
supervivencia.

Estimacié de la prevalenca I’any 2016 a la CV

Per a aproximar la prevalenga de casos I'any 2016, s’han considerat tots els casos detectats
que conté el SIER i que estaven vius (0 que no se n’havia detectat la mort) a I'inici d’aquest
any. S’empren, com a fonts, el CMBD (conjunt minim basic de dades) i el Registre de
mortalitat de la CV.

Es mostra, mitjangant un grafic de barres, el nombre de casos per any detectats i que
continuen vius a l'inici de I'any 2016, que han sigut considerats per a calcular la prevalenca
d’aquest any. Total de casos: 195.
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Prevalencga d’esclerosi lateral amiotrofica
Periode 2010-2016
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S’ha calculat I'estimacié de la prevalenga per milio, tant amb la prevalenga crua com amb la
prevalenca ajustada per edat (PAE), segons la poblacié estandard europea de 2013.

Prevalenca crua PAE (pob. eur. 2013). ICi ICs
39,31 40,64 35,11 46,82
Font: Sistema d’Informaci6 de Malalties Estranyes de la Comunitat Valenciana (SIER-CV)

Deteccio en el SIER-CV

Es mostra graficament el nombre de casos detectats pel sistema en cada un dels anys. A
causa de la definicio de cas, el SIER recull Uunicament casos que estaven vius al
comencament de I'any 2010. Es a dir, casos detectats en anys anteriors, perd també morts
abans d’aquest any, no estan en aquest resum. No obstant aix0, a partir de I'any 2010 es
disposa de tots els casos detectats (morts o no).

Detecci6 d’esclerosi lateral amiotrofica
Periode 2010-2016
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Font: Sistema d’'Informacié de Malalties Estranyes de la Comunitat valenciana (SIER-CV)
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S’ha calculat la taxa de deteccié per milié d’habitants en el SIER, partint Unicament dels casos
detectats del 2010 en avant. S’ha calculat tant la taxa crua com la taxa ajustada per edat
(TAE) per al periode, segons la poblacio estandard europea de 2013.

Total de casos detectats en el periode 2010-2016: 746.

Taxes de deteccio en el periode 2010-2016 per milié de persones:

Taxa crua TAE (pob. eur. 2013) ICi ICs
21,06 22,72 21,11 24,42

Durant els ultims vint anys s’han produit avangos destacables en I'atencié a les persones que
pateixen aquesta malaltia:

- La millora en l'efectivitat per a prolongar la vida del maneig de les complicacions
associades.

- La posada en marxa d’equips multidisciplinaris que aporten un abordatge integral, amb
respecte a 'autonomia de la persona afectada, al llarg de tota la seua evolucio.

- L’Gs del riluzole (des de fa 24 anys), unic farmac especific efica¢c per a obtindre cert
increment en la supervivéncia.

- La definicio dels criteris diagnostics d’El Escorial.

- El desenvolupament de registres que faciliten la investigacié epidemiologica.
El Pla de Salut de la CV 2016-2020, en l'area de les malalties neurodegeneratives, inclou
I'objectiu de:

“Prestar atencid integral sanitaria i social a les persones afectades per malalties
neurodegeneratives i deméncies, a qui les cuiden i a la familia, d’acord amb la millor
evidéncia disponible i la necessaria continuitat assistencial”.

Per a fer-ho, planteja les accions seglients:

- Establir criteris i procediments agils de derivacié a atencié especialitzada des d’atencio
primaria (AP) per a 'abordatge de malalties neurodegeneratives de manera precog.

- Establir, des del moment del diagnostic i durant tota I'evolucié, un pla d’atencio
individualitzada (PAI) que incloga valoracions i avaluacions integrals i que determine les
indicacions terapéutiques, rehabilitadores, socials i de cures, necessaries per a les
persones amb aquestes malalties.

- lIdentificar en el PAI la persona cuidadora principal i els professionals de referéncia,
almenys de medicina i infermeria, en el seguiment d’aquest pla.

- Desenvolupar programes de consell i analisi genética, si escau, a les persones amb
predisposicid hereditaria a malalties neurodegeneratives de les quals, d’acord amb
I'evidéncia cientifica, es disposa d’una prova genética interpretable i amb repercussio
clinica en el seguiment preventiu.

1"
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Al novembre de 2017, el Consell Interterritorial va aprovar el document sobre I'abordatge de
I'ELA, dins de I'Estratégia en Malalties Neurodegeneratives del Sistema Nacional de Salut
(SNS), elaborat pel Ministeri de Sanitat, Serveis Socials i Igualtat amb les aportacions de les
comunitats autonomes, les societats cientifiques i les associacions de persones afectades per
ELA i les seues families. Proposa criteris d’atencié i metes a seguir en la implantacié. Les
linies estratégiques basiques se centren en el fet de detectar i abordar primerencament la
malaltia, disposar d’un pla integral d’atencié individualitzada, donar suport a les persones
cuidadores, formar els professionals, afavorir la participacio i estimular la investigacio.

Amb la finalitat d’aprofundir en el desenvolupament d’aquestes directrius, es fa necessari
desenvolupar un model nou d’atencié ajustat a les necessitats de les persones amb ELA, a
partir de I'evidéncia disponible. Es tracta d’'un model col-laboratiu, multidisciplinari, basat en la
coordinacio i en la continuitat assistencial entre els diversos nivells, per a aprofitar de manera
eficient els recursos sanitaris i socials que hi ha i millorar aquells amb capacitat limitada.

La persona diagnosticada d’ELA ha de ser tractada per un equip multidisciplinari organitzat en
xarxa, en estreta col-laboracié amb els recursos assistencials més proxims al domicili, que
actue directament sobre la cura, el confort i la supervivéncia d’aquesta, i que aconseguisca
millorar, durant el maxim periode de temps, la seua situacioé clinica i preservar I'autonomia i la
qualitat de vida d’aquesta persona.

La CSUSP, alineada amb aquestes directrius, va posar en marxa un grup de treball
encarregat d’elaborar un document d’atencié que s’adapte en cada xarxa de departaments de
salut amb la finalitat de millorar I'atencié als qui pateixen aquesta malaltia en els diversos
ambits assistencials.

Com a resultat del treball del grup de professionals clinics, del sector social i de gestid, naix
aquest document d’atencié a les persones amb ELA. Pretén ser un text actualitzat i senzill
que aporte utilitat a I'atencid d’aquestes persones i a la de qui les cuide, que ajude a
incorporar les evidencies cientifiques i els consensos a la practica professional quotidiana i
contribuisca a assegurar la continuitat en el procés assistencial.

Quan es reprodueixen les recomanacions de la Guia per al maneig dels problemes
respiratoris de 'ELA (de les societats valencianes de pneumologia, medicina intensiva, critica
i unitats coronaries, medicina familiar i comunitaria, i hospitalitzacié a domicili 2019), s’indica
el grau que aquesta guia assigna a cada recomanacio segons GRADE: qualitat de I'evidéncia
cientifica alta (A), moderada (B), baixa (C) o molt baixa (D), i recomanacio forta (1) o feble (Il),
en funcio de la relacié benefici-risc.

Per a ser un instrument practic i dinamic, aquest document requerira una revisié periddica
sobre la base de I'evidéncia cientifica i I'experiéncia de I's d’aquest en la practica clinica.

S’estableixen pautes que han de rebre totes les persones amb ELA i qui les cuida, com la
valoracié multidisciplinaria de les necessitats respiratories, de nutricio i rehabilitadores; el risc
social, la dependéncia, la situaci6 familiar, I'adequacié de cures, la necessitat d’atencio
domiciliaria...

12
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Es recull la conveniéncia de plasmar les preferéncies sobre les cures que es desitgen rebre,
mitjancant instruments com la planificacio de decisions anticipades i les instruccions prévies.

Es pretén, també, aportar eines que contribuisquen a reduir el temps de diagnostic i evitar
demores innecessaries, proporcionar al personal d’atencié primaria i especialitzada, i uns
altres especialistes, informacié sobre els simptomes i els signes d’alerta que han de fer
pensar en 'ELA i les formes cliniques de presentacio més freqiients d’aquesta, i establir un
acceés rapid davant de sospita d’ELA als serveis de neurologia en els departaments de salut.

Es considera primordial implementar una xarxa d’atencid integral i facilitar-ne la difusié entre
els professionals, aixi com la formacié d’aquests en les competéncies necessaries, i comptar
amb la implicacié de I'equip directiu i professional de cada departament.

L’elaboracio d’aquest document ha seguit les fases seglents:

Constitucié d’un grup de treball

- Integrat per professionals d’atencié primaria, hospital a domicili, neurologia, pneumologia,
rehabilitacio, logopédia, endocrinologia i nutricid, salut mental, infermeres de gestio de
casos, treball social..., i associacions de pacients. Es van organitzar en subgrups, en
funcio de les necessitats en cada fase de la malaltia.

Delimitacié d’abast i objectius

- Desenvolupar un document sobre atencié integrada a les persones amb ELA i a qui les
cuiden, recollint les necessitats que van presentant des de la sospita diagnostica fins a
les cures palliatives, alineat amb les directrius de [I'Estratégia en Malalties
Neurodegeneratives de 'SNS, I'Abordatge de 'ELA i el Pla de Salut de la CV.

- Dissenyar un model d’atenci6 integrada en xarxa adaptat a I'organitzacié assistencial de
la CV.

- Recaoallir, en un document de consulta facil i d'utilitat practica, la informacié actualitzada i
les recomanacions destinades a professionals, persones amb ELA i la seua familia, en la
prestacio d’atencio, acompanyament i cures.

Assignacié de tasques

- Per part de cada subgrup, s’ha d’elaborar, després d’'una revisio bibliografica, una
proposta d’actuacions (diagnostiques, terapéutiques, d’atencié psicologica, emocional i
social, criteris d’interconsulta i derivacio), considerant aspectes clinics, organitzatius,
normatius i deontologics.

- Pels técnics de la Direccié General d’Assisténcia Sanitaria (DGAS), s’han de reunir les
primeres versions aportades pels subgrups per a adequar-les al context organitzatiu i a la
normativa, amb les consultes que es van considerar necessaries dins de la CSUSP, en
els ambits de salut mental, inspeccio, atencié farmacéutica, qualitat, atencié al pacient i
salut publica. Cal incorporar aspectes epidemiologics, organitzatius i de coordinacio
sociosanitaria, esquemes i algorismes.
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Revisio externa

- Es va sol-licitar participar en la revisié de la primera versio a:
* Els components dels subgrups de treball originals.
» Associacions de pacients i familiars.

» Professionals, tant assistencials com de la gestié sanitaria, seleccionats pel
coneixement i 'experieéncia que tenen.

» Societats cientifiques implicades, directament o a través de I'Institut Médic Valencia.
+ La Conselleria d’lgualtat i Politiques Inclusives

* EI Ministeri de Sanitat, Serveis Socials i Igualtat, i professionals involucrats en
I'Estratégia de malalties neurodegeneratives de I'SNS.

- Es va validar per la Comissiéo de Valoraci6 de Documents d’Actuacié Clinica de la
CSUSP.

Publicacié i difusié del document

- El document esta disponible en la pagina web de la CSUSP (www.san.gva.es). Es preveu
incloure les recomanacions en la historia clinica electronica del Sistema d’Informacio
Ambulatoria (SIA) i en la formacié de professionals.

Totes les persones que integren el grup de treball han fet una declaracid6 de conflicte
d’interessos, mitjangant el formulari de la CSUSP (adaptat de Guiasalud - Grupo de trabajo
sobre GPC. Elaboracion de guias de practica clinica en el SNS. Manual metodolégico).
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2. ATENCIO INTEGRAL | INTEGRADA

Per a respondre a les necessitats de les persones amb ELA i les seues families, igual que en
altres malalties neurodegeneratives i croniques complexes, s’ha d’oferir una atencio integral i
de continuitat basada en les millors evidéencies i bones practiques. Per aixd, en aquest
document s’abraga des de la sospita i la confirmaci6 diagnostica d’ELA fins al tractament i els
problemes derivats d’aquesta, aixi com les cures pal-liatives i I'atenci6 a les persones
cuidadores.

Es pretén contribuir a oferir una atencio integral, a partir d’'una valoracio biopsicosocial i un pla
d’atencié individualitzat, per I'equip d’atencié primaria (EAP, AP), atencié hospitalaria (AH),
consultes externes del departament de salut, atencio domiciliaria programada de 'EAP, gestio
de casos, unitats d’hospital a domicili (UHD), ingressos hospitalaris i urgéncies, amb la
col-laboracio dels serveis socials i les organitzacions/associacions.

Habitualment, la primera consulta sobre algun simptoma relacionat amb I'ELA es fa a 'EAP,
per la qual cosa, els professionals han d’estar alerta als simptomes d'inici de la malaltia, i,
atesa la baixa prevalenga d’aquesta, és necessari facilitar activament la formacié continuada
en el coneixement sobre 'ELA.

Per part de medicina familiar i comunitaria de 'EAP, es fa un diagnostic de sospita de malaltia
neurodegenerativa (vegeu I'annex ) i derivacié a neurologia d’AH (en consultes externes o
centre d’especialitats) per a la confirmacié diagnostica i, si escau, la prescripcié del tractament
especific i la constitucié de I'equip multidisciplinari. Es necessari establir criteris i circuits agils
de derivacio per a I'abordatge precog de les malalties neurodegeneratives.

El pla d’atencié ha d’incloure els problemes de salut i la pérdua d’autonomia que sorgeixen en
el curs de la malaltia, per la qual cosa, en el seguiment han d’intervindre diversos
serveis/unitats/especialitats (EAP, treball social, neurologia, pneumologia, rehabilitacio,
endocrinologia i nutricié, UHD, gestié de casos, medicina intensiva, medicina interna, unitats
de salut mental, hospitals d’atenci6 a cronics i llarga estada —-HACLE-...).

Es necessari el seguiment per a identificar i atendre de manera primerenca I'agreujament de
la malaltia i les complicacions d’aquesta, amb la col-laboracié de les persones cuidadores en
la valoracié dels signes d’alerta. Del seguiment es deriven decisions cliniques, com ara
tractament en domicili, derivacié a urgéncies o derivacio per a interconsulta.

El seguiment compartit entre AH i AP (d’evolucié clinica, complicacions, patologia concomitant
i necessitats de la persona cuidadora) ha de garantir la continuitat durant tot el procés
assistencial: per a fer-ho, es necessita el coneixement directe de la persona i els qui la
cuiden, per tot I'equip que les atén, a més de la maxima coordinacié. Des de I'inici s’ha
d’establir una via de comunicacié fluida entre 'EAP i I'equip hospitalari, amb un paper
rellevant de la unitat d’hospital a domicili i procurant la gestié del cas.

S’ha de fer el seguiment, tant en consultes programades, ja siga en el centre de salut, en
consultes externes o en domicili (de I'EAP, la UHD o conjuntes), com en les consultes a
demanda. La relacié que s’estableix en el seguiment habitual ha de permetre abordar temes
com les preferencies per al moment en qué patisca perdues d’autonomia i per al final de la
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vida. Per aixd, I'AP és un dels ambits fonamentals per a la planificacié de decisions
anticipades (PAD).

El seguiment ha d’incloure la valoracié sistematica (cada 3 mesos, o cada 6 mesos si
I'evolucio és lenta, i a demanda) almenys de:

- Alteracions musculars: feblesa muscular, enrampades, espasticitat.

- Dispnea-ortopnea: conservacio de la capacitat de tossir.

- Sialorrea, disfagia, pérdua de pes, restrenyiment.

- Alteracions psicologiques: depressio, ansietat, labilitat emocional, insomni.
- Alteracions del llenguatge, dificultats de comunicacié-aillament.

- Adequacio de les cures i xarxes de suport familiar i social.

- A més, és necessari estar atents a les demandes expressades o suggerides en aspectes
com la sexualitat i la salut reproductiva.

L’atencio pot requerir, de vegades, la intervencio de les unitats de salut mental (USM/USMIA)
o0 de centres de salut sexual i reproductiva, mitjangant interconsulta o altres formes de
col-laboracié amb I'equip multidisciplinari.

L’enfocament de cures pal-liatives s’ha d’incorporar en fases primerenques, en particular per
a la planificacié anticipada de decisions (PAD) sobre suport ventilatori i alimentacié enteral,
tenint en compte les limitacions en la comunicacié que sorgiran en el curs de la malaltia.

El seguiment ha d’incloure la valoracié del risc d’exclusié social i dels recursos socials als
quals poden accedir.

La progressio de la malaltia i la pérdua de mobilitat determinaran que el domicili constituisca
I'ambit central de la provisié de cures, siga I’habitatge habitual o un centre residencial. Arribat
aquest moment, quan requerisca tecnologia o tecniques propies de I'hospital en el domicili i
en les fases finals de la malaltia, s’ha d’establir una coordinacié estreta entre 'EAP, la UHD i
amb I'equip de suport de cures pal-liatives avangades del departament.

e VALORACIO PSICOSOCIAL, PLA D’ATENCIO INDIVIDUALITZAT | GESTIO DE
CASOS

Es necessari abordar proactivament i amb perspectiva multidisciplinaria el control de
simptomes, els problemes respiratoris i nutricionals, la pérdua d’autonomia, de rehabilitacio i
comunicacio; les necessitats de rehabilitacid i comunicacié; el suport psicologic i el suport
social. De I'equip multidisciplinari han de formar part, en funcié de les necessitats en cada
moment, professionals de tots els ambits del sistema sanitari, amb la col-laboracié dels
serveis socials i les organitzacions/associacions.

A mesura que evoluciona la malaltia, les necessitats augmenten, per la qual cosa s’ha de
garantir el nivell d’especialitzacio que es requerisca en cada moment i reforgar la coordinacio i
les bones practiques, tant en consulta d’AP i AH com al domicili i a I'hospital (per a proves
diagnostiques, técniques, hospitalitzacio i urgéncies).
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En la valoracié s’han d’avaluar les necessitats de cures basiques i avancades de la persona
afectada d’ELA i de qui la cuida, i s’ha d’afavorir la seua participacio en I'elaboracio del PAI.

En el PAI s’han d'identificar professionals de referencia, almenys de medicina, infermeria i
treball social, en 'EAP i en I'AH del departament de salut. Aixi mateix, s’ha d’identificar la
persona cuidadora principal.

EL PAI s’ha de reavaluar i adaptar-se atenent I'evolucio de la situacié del pacient, els familiars
i les persones cuidadores, al llarg de la seua vida, especialment en els ultims dies i sempre
tenint en compte els valors, els desitjos i les preferéncies que té.

La gestié de casos pretén donar una resposta integral a les necessitats biopsicosocials
derivades de la complexitat, tant clinica com de maneig en la comunitat. Es considera “cas” el
conjunt format per persona afectada, qui la cuida i el seu entorn de vida.

Tal com recull 'Estratégia per a I'atencio a pacients cronics a la CV, la gestié de casos és el
model adoptat per la CSUSP per a la millora de I'atencié al col-lectiu de pacients cronics d’alta
complexitat o que requereixen cures pal-liatives i les persones cuidadores d’aquest col-lectiu.

Les persones amb ELA se situen entre la poblacié diana que, per les caracteristiques
especials que té, requerira la metodologia de gestid de casos: multiples necessitats
complexes amb celeritat en I'evolucio i freqlents canvis de situacio, tecnologia en domicili per
a compensar funcions vitals, productes de suport per a mantindre la qualitat de vida,
necessitat de suport a les persones cuidadores, nombrosos sectors, nivells assistencials i
professionals comunitaris i no comunitaris implicats; professionals comunitaris implicats (EAP,
UHD, USM, residéncies assistides), atencié per diversos especialistes hospitalaris i HACLE,
diversos sectors involucrats (sanitari, social, municipal i comunitari —associacions—), que
habitualment actuen de manera simultania. Altres factors com la deterioracié cognitiva, la
fragilitat en l'estructura de suport de cures o altres problemes socials, poden afegir-hi
complexitat. Les infermeres gestores de casos (IGC) contribueixen, amb la seua intervencio,
al maneig de tota aquesta complexitat i, juntament amb la resta d’actors implicats, a millorar la
qualitat de I'atencio al col-lectiu de malalts d’ELA i de les persones que els cuiden.

Aquest conjunt de factors requereix personalitzar I'atencio, perqué cada cas és singular i unic,
i la progressio i la variabilitat d’aquests exigeixen un seguiment proactiu, proxim i permanent, i
una gran rapidesa de resposta davant dels canvis clinics i de tota indole. Igualment, els
multiples contactes hospitalaris derivats de l'avan¢g de la malaltia exigeixen canvis
organitzatius centrats en les persones, per exemple, mitjangant agrupacions de cites.

En aquesta atencié participen recursos de I'estructura sanitaria, social i comunitaria. El model
de gestid de casos considera el domicili com a ambit central de la provisio de serveis. Dins del
sector sanitari, 'émfasi se centra en I'actuacié integrada de multiples agents: EAP (medicina,
infermeria i treball social) a través del programa d’atencié domiciliaria, UHD, IGC, persones
cuidadores, SES, USM i unitats basiques de rehabilitacié, i en els fluxos amb la resta de
recursos.
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e ATENCIO EN XARXA

Ateses les caracteristiques de I'ELA com a malaltia estranya, de progressioé rapida i curs
inexorable, les persones malaltes requereixen una atencié ajustada a les seues necessitats
evolutives. Es necessari assegurar 'accés, equitatiu i tan proxim com siga possible al seu
domicili, a tractaments farmacologics, rehabilitadors, de problemes respiratoris i de deglucié o
nutricié, aixi com a productes de suport, suport psicologic, cures pal-liatives i recursos socials.

L’atencio prestada per equips multidisciplinaris ha demostrat millorar de manera significativa
la qualitat de vida i la supervivéncia, aixi com reduir el nombre d’hospitalitzacions i acurtar les
estades en comparacié amb les ateses de manera convencional.

La continuitat assistencial i I'atencié integrada es veuen afavorides amb la posada en marxa
de diversos elements de coordinacid, com la gestido de casos, les rutes assistencials, els
processos integrats i les vies cliniques.

Amb l'objectiu de millorar la continuitat assistencial des del moment del diagnostic, garantir
I'equitat d’accés a l'assisténcia per equips multidisciplinaris en el dispositiu més adequat a les
seues necessitats en cada moment evolutiu, optimitzar I'aprofitament dels recursos
disponibles i afavorir I'aplicacid de novetats terapéutiques i la investigacio, la CSUSP ha
impulsat el desenvolupament d’'una estratégia assistencial a 'ELA a la CV. Per a fer-ho, es
desenvolupa un model assistencial en xarxa, que abasta tota la CV, en el qual els
departaments de salut es coordinen de manera transversal per a fer compatible la millor
atenci6 possible amb la proximitat geografica.

La xarxa assistencial és una eina organitzativa que veu la persona malalta com a centre i que
orienta els serveis a les persones i garanteix una atencié optima, amb la maxima qualitat,
equitat i eficiencia.

Consisteix en la unié funcional de diverses estructures, de manera voluntaria, que consideren

que per a la consecucié dels seus objectius han de treballar en equip de manera organitzada,
atés que comparteixen una mateixa visio i missio i persegueixen objectius comuns.

Les persones que integren la xarxa assistencial tenen responsabilitats i obligacions, perd no
responen a estructures jerarquiques, sino a relacions entre iguals.

La xarxa assistencial d’ELA integra recursos d’AP, atencié domiciliaria, urgéncies, AH, serveis
o unitats de referencia, salut publica i uns altres, d’'un departament de salut o de diversos. Els
dispositius assistencials que la constitueixen s’estructuren en departamentals i
multidepartamentals.
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NECESSITATS
GENERALS

NECESSITATS
PSICOSOCIALS

EQUIP
D’ATENCIO PRIMARIA

Sospita diagnostica primerenca.
En el seu ambit:

- Valoracié integral.

- PAL

- Gestio del cas.

- Seguiment compartit.

- Gestié de transport sanitari.

Suport psicologic i social.

Deteccid de problemes psicologics i
derivacio a USM.

Formacioé en autocora.

Deteccid i valoracié de necessitats
socials: diagnostic, orientacio i
intervencio social.

Coordinacié sociosanitaria.
Atencio al cuidador/a.

XARXA ASSISTENCIAL

UNITAT D’HOSPITAL A DOMICILI

Consultors per a 'EAP.
Valoracio en la transicié al domicili:

Contacte abans de I'alta hospitalaria per
a garantir la continuitat de les cures en el

domicili i la relacié amb I'EA

P.

Suport del seguiment en I'entorn
domiciliari.

Ingrés en hospital a domicili quan es

requereixen tecnologia o técniques
propies de la UHD.

En el seu ambit:

- Valoracio integral.

- PAL

- Gestio del cas.

- Seguiment compartit.

- Gestio de transport sanitari.
Sessions cliniques.

Consultors per a 'EAP.
Suport i atencié psicologica i social.
Coordinacioé sociosanitaria.

Voluntats anticipades en casos
complexos.

HOSPITAL DE
DEPARTAMENT

Consultors per a 'EAP.

Avaluaci6 diagnostica inicial en servei de
neurologia, que inclou:

- Analitica, EMG, RM cerebral i/o medul-lar.
- Cribratge cognitiu.

- Consell genétic.

En el seu ambit:

- Valoraci¢ integral.

- PAL

- Gestio del cas.

- Seguiment compartit.

- Gestio de transport sanitari.

Sessions cliniques de I'equip multidisciplinari.

Consulta de visita unica.

Hospitalitzacio (excepte episodis respiratoris
aguts que la requerisquen).

Consultors per a 'EAP.

Suport i atencié psicologica i social.
Consulta d’enllag amb USM.
Coordinacié sociosanitaria.
Voluntats anticipades.

Atenci6 a persones amb ELA

DISPOSITIU D’ELA
MULTIDEPARTAMENTAL EN XARXA

Consultors per a I'hospital de departament.
Avaluacié diagnostica avancada, si:
- No compleix criteris d’El Escorial,

- Sol-licita consell genétic, segona opini6 o
assaig clinic,

- Inclou:
- EMT, deposits de ferro, NFL.
- Valoracié cognitiva avangada.
Estudi genétic.
Consell genétic a familiars en risc.

Formacié de professionals de I'equip
multidisciplinari.

Doceéncia postgrau.
Investigacio.
Assajos clinics.

El que es determine en la seua xarxa, en funcio de
recursos i nivell hospitalari: neurofisiologia. ..

Consultors per a I'hospital de departament.
Suport i atencié psicologica i social.

Formacié de professionals de I'equip
multidisciplinari.
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NECESSITATS EN

NECESSITATS
RESPIRATORIES

REHABILITACIO |

COMUNICACIO

EQUIP
D’ATENCIO PRIMARIA

Suport en la implementacio del
programa de rehabilitacio.

Prevencio primaria.

Deteccio precog de la deterioracio
de la funcié respiratoria (ventilacié
i tos).

Deteccid precog d'infeccions
respiratories, tractament i
seguiment.

Identificar simptomes/signes
d’alerta durant les infeccions
respiratories que requerisquen
remissi6 al servei de pneumologia.

Analisi de mostres bioldgiques
(sang, esput, aspirat traqueal).

Atenci6 a persones amb ELA

XARXA ASSISTENCIAL

UNITAT D’HOSPITAL A DOMICILI

Consultors per a 'EAP i I'equip
multidisciplinari.

Suport a la rehabilitacié en I'entorn

domiciliari quan es requereixen tecnologia

o tecniques propies de la UHD.

Consultors per a 'EAP.

Suport respiratori en I'entorn domiciliari
quan es requereixen tecnologia o
tecniques propies de la UHD.

Suport en el domicili a la VNI.

Suport en el domicili després de
traqueotomia.

HOSPITAL DE
DEPARTAMENT

Consultors per a I'EAP.
Valoraci6 funcional.
Programa de fisioterapia/logopédia.

Prevencio6 i tractament basic de
complicacions mecaniques (retraccions,
espasticitat...).

Productes de suport basics (SR...).

Consultors per a I'EAP.

Valoracio i seguiment de la funcié
respiratoria (espirometria decubit i
sedestacio, PCF, pressions maximes
inspiratories i expiratories, gasometria,
estudi del son).

Indicacié de VNI i tragueotomia.

Si hi ha personal ensinistrat i recursos
materials, inici de la VNI.

Seguiment de la VNI i traqueotomia.

Assisténcia pneumolodgica durant els
ingressos per una altra causa.

Si hi ha personal ensinistrat, suport

ventilatori si el necessita durant la realitzacio
de la GEP-PEG (gastrostomia endoscopica

percutania).

DISPOSITIU D’ELA
MULTIDEPARTAMENTAL EN XARXA

Consultors per a I'’hospital de departament.
Terapia ocupacional.

Tractament avangat de complicacions mecaniques
(infiltracions, bombes de baclofén...).

Productes de suport avancats (incloent-hi
dispositius de comunicaci6 alternativa).

Formacié de professionals de I'equip
multidisciplinari.

El que es determine en la seua xarxa, en funcié
dels recursos i el nivell hospitalari: foniatria,
logopédia...

Consultors per a atencio primaria i hospital de
departament.

Inici de VNI, ajust VNI ineficag i VNI continua
Mesurament PCF assistits.

Ensinistrament de tos assistida i ajust de tos
assistida mecanicament (nasofibroscopia o analisi
de grafiques).

Atencio als episodis respiratoris aguts que
requerisquen ingrés hospitalari.

Suport ventilatori si es necessita durant la
realitzacié de la GEP.

Realitzacié de traqueotomia amb ensinistrament
de cuidadors i organitzacio de les cures en
domicili.

Formacié de professionals de I'equip
multidisciplinari.

El que es determine en la seua xarxa, en funcié
dels recursos i el nivell hospitalari.
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| DEGLUCIO

NECESSITATS DE CURES  NECESSITATS EN NUTRICIO
PAL-LIATIVES

EQUIP
D’ATENCIO PRIMARIA

Dieta tradicional.
Analitica de valoracié nutricional.

Control de dolor i altres
simptomes.

Suport al cuidador.
Valorar risc de dol complicat.

XARXA ASSISTENCIAL

UNITAT D’
HOSPITAL A DOMICILI

Consultors per a 'EAP.

Suport a la nutricié en I'entorn domiciliari
quan es requereixen tecnologia o
tecniques propies de la UHD (GEP...).

Consultors per a 'EAP.

Cures pal-liatives avangades en estreta
coordinacié amb I'EAP i 'equip de
suport hospitalari:

- Control de simptomes complexos
(respiratoris, sialorrea...).

- Suport al cuidador.
- Valorar risc de dol complicat.

- Voluntats anticipades en casos
complexos.

HOSPITAL DE
DEPARTAMENT

Consultors per a I'EAP.
Valoracio nutricional .

Test cribratge disfagia EAT10.
Test disfagia MECV.

Exercicis de prevencioé de disfagia (logopedia).

Adaptacions dietétiques.
Suplements nutricionals.

GEP.

Tractament inicial de sialorrea.

Consultors per a I'EAP.

Atencio per I'equip de suport de cures
pal-liatives avangades hospitalari en
coordinacié amb la UHD.

Hospitalitzacié en HACLE.

Atenci6 a persones amb ELA

DISPOSITIU D’ELA
MULTIDEPARTAMENTAL EN XARXA

Consultors per a I'hospital de departament.

Test avangats de disfagia (videofluoroscopia,
NFLC).

GEP en pacients amb insuficiéncia respiratoria
Tractament avancat de sialorrea.

Formacio de professionals de I'equip
multidisciplinari.

El que es determine en la seua xarxa, en funcié de
recursos i el nivell hospitalari.

Consultors per a I'hospital de departament.

Retirada de ventilacié en pacients amb alta
dependéncia.

Programa de donacié d’6rgans.

Formacioé de professionals de I'equip
multidisciplinari.

El que es determine en la seua xarxa, en funcié de
recursos i el nivell hospitalari.
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Atenci6 a persones amb ELA

3. DIAGNOSTIC

L’ELA és una malaltia neurodegenerativa que afecta caracteristicament la motoneurona
superior (situada en el cortex motor) i la motoneurona inferior (situada en el troncoencefal i la
banya anterior medul-lar). La consequiéncia és una feblesa muscular que avanga fins a la
paralisi i s’estén d’unes regions corporals a unes altres, de manera que afecta I'autonomia
motora, la comunicacio oral, la deglucio i la respiracio.

Encara que els simptomes motors dominen el quadre clinic, des de fa uns anys se sap que no
és infreqlient la preséncia de simptomatologia extramotora. Aixi, entre un 40-50 % de les
persones amb ELA poden presentar un grau variable de deterioracié cognitiva i/o de
comportament, i arribar a un grau de demeéncia frontotemporal -DFT— un 10 % d’elles, fruit de
l'extensid6 de la malaltia al cortex prefrontal. Malgrat que rares vegades s’afecta la
musculatura dels esfinters o les neurones que la controlen, al voltant d’'un 40 % poden
presentar simptomes urinaris d’urgéncia-incontinéncia, a causa, probablement, de I'afectacio
del control central dels mecanismes de continéncia. Altres simptomes no motors freqients
son: la pérdua de pes, que sol precedir els simptomes motors i que es deu, probablement, en
gran manera, a alteracions metaboliques; els simptomes sensitius, principalment en forma de
dolor, que afectara entre un 40 i un 80 % de pacients, segons la fase de la malaltia, perd
també com a parestésies o hipoestésia; i simptomes disautonomics, fonamentalment
restrenyiment.

Es important parar atencié a aquests simptomes, ja que poden afectar de manera significativa
el pronostic i la qualitat de vida, i molts d’aquests son potencialment tractables.

Del 5 al 10 % dels casos d’ELA son familiars (amb antecedents familiars de primer grau d’ELA
o de segon, o de demeéncia frontotemporal), causats per mutacions en més de 30 gens. La
majoria d’aquests presenten heréncia autondomica dominant, encara que també es poden
heretar de manera recessiva. El 90 % de casos son esporadics, si bé un 5 % d’aquests sén
portadors de mutacions, fonamentalment expansions en COORF72.

Les manifestacions cliniques de les formes familiars i esporadiques d’ELA soén indistingibles,
encara que s’han descrit diferéncies en I'edat d'inici (uns 10 anys abans en els casos
familiars) i en la incidéncia segons el sexe (predomini d’homes en les formes esporadiques i
igualtat per als dos sexes en les familiars).

L’objectiu primordial de I'atencié a la persona amb ELA i la seua familia és proporcionar les
cures necessaries per a mantindre la millor qualitat de vida possible. Per a fer-ho, un dels
reptes que cal afrontar és escurgar els temps per a obtindre el diagnostic, per a proporcionar
aquestes cures de manera precog i per a disminuir el sofriment derivat de la incertesa.
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3.1. PRIMERES ATENCIONS | DERIVACIO
e PRIMERES ATENCIONS

En el nostre ambit, la primera instancia d’atencié a una persona per simptomes d’ELA és la
medicina familiar en el 75 % dels casos, i prop de dos tergos s’atendran en el seu periple
diagnostic per especialitats diverses de neurologia (fonamentalment de traumatologia i
otorrinolaringologia). Una correcta orientacié des de l'inici permetra reduir el temps fins al
diagnostic i evitara procediments innecessaris.

El termini mitja des de linici dels simptomes fins al diagndstic és d’un any. Aquesta xifra,
bastant homogénia en estudis duts a terme en diverses parts del moén, pot suposar un terg de
I'expectativa de vida, el periode en qué les condicions fisiques son millors i que, de vegades,
es perd en visites i proves mediques infructuoses i, fins i tot, en intervencions quirdrgiques.

Malgrat ser una malaltia infrequent, els professionals sanitaris, especialment de medicina
familiar, han de tindre-la en compte davant de diversos signes i simptomes que poden
presentar les persones que acudeixen a les consultes d’AP, per a, aixi, facilitar-ne la
identificacio precog. A més, tots els professionals que poden participar en I'atencié d’aquests
pacients al llarg de la seua vida han de conéixer les pautes més adequades per al seu
diagnostic i tractament, i han de tindre molt presents les repercussions sanitaries, familiars,
socials i laborals, de manera que s’aconseguisca una atencio integral i la maxima qualitat de
vida possible.

El coneixement dels signes i els simptomes d’alarma ajuda al diagndstic primerenc de la
malaltia i facilita 'autonomia i la qualitat de vida de les persones afectades. No obstant aixo,
els primers simptomes solen ser vagues i no especifics d’'ELA. Es possible que aquestes
persones referisquen que fa temps que els tenen, perd no els han donat importancia fins ara.
Es necessari pensar en una ELA si sorgeix (annex |):

- Feblesa, com ara pérdua de forga o malaptesa; d’inici més freqiient en membres
inferiors, perd pot comengar per altres grups musculars de les extremitats, o bulbars. Si
s’inicia en una ma, el/la pacient pot descriure malaptesa per a activitats d’habilitat. Si
s’inicia en una cama, pot descriure ensopegades frequents o falta d’equilibri.

- Atrofia muscular, que en fases inicials ja es pot veure en eminéncia ténar i interossis.

- Fasciculacions, rarament referides per la persona; poden ser descrites per familiars o
buscades en la consulta médica: mantinga I'observacié amb bona llum sobre els grups
musculars d’extremitats (especialment en biceps, deltoides i quadriceps), toraxs o
abdomen; si hi ha pannicle adipés abundant, és necessaria la palpacio; en la llengua,
s’han de buscar en les vores laterals, no s’ha de confondre amb tremolor de protrusio.
Son fasciculacions erratiques, de baixa frequéencia i irregulars. En canvi, les
fasciculacions benignes es produeixen en una zona concreta d’'un muscul (normalment
en els gastrocnemis; popularment, bessons), so6n regulars, diverses per segon, i
desapareixen en minuts o hores.
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- Disartria o disfonia, de vegades descrita com a dificultat per a articular paraules, com ara,
canvis en la qualitat de la veu o veu nasal.

- Disfagia, de vegades descrita com a ennuegades frequients o tos amb els apats.
- Enrampades musculars o rigidesa (espasticitat) o entumiment.

- Reflexos vius.

- Riu o plora sense trobar-li sentit (labilitat emocional).

- Les queixes es repeteixen i/o els simptomes progressen o es generalitzen.

- No és infreqlient que els simptomes motors s’acompanyen de pérdua de pes, o la
precedisquen (normalment inferior al 10 % de I'index de massa corporal), i de simptomes
sensitius inespecifics o dolor, normalment en les mateixes localitzacions que els
simptomes motors.

Es necessari intensificar la sospita d’ELA davant de la preséncia combinada de diversos
d’aquests simptomes o signes.

De vegades hi ha historia de sospita de patologia traumatoldgica (del tunel carpia,
radiculopatia), laboral (neuropatia per moviments repetits, disfonia per esforg, estrés o
cansament), al-lergica (asténia primaveral, disfonia al-lérgica), anémia, dieta d’aprimament,
depressio, etc.

e DERIVACIO

Quan es detecte una clinica i una exploracid suggestives d’ELA, i no es trobe una possible
causa dels simptomes esmentats o existisquen antecedents familiars d’'ELA o de deméncia
frontotemporal, s’haura de contactar per mitja de la via establida en cada departament amb el
servei de neurologia.

No és necessari sol-licitar proves complementaries, excepte si es disposa d’una analitica
general recent amb bioquimica general que incloga creatinina, CK, ferritina, vitamines B12 i D
i hormones tiroidals.

El contacte amb neurologia s’ha de fer per interconsulta virtual o per la via acordada en cada
departament, i s’ha de reflectir en la historia clinica electronica.

3.2. CATEGORIES DIAGNOSTIQUES

L’ELA i les entitats relacionades d’aquesta (comunament anomenades malalties de
motoneurona) sén un grup de malalties neurodegeneratives que comparteixen, en gran
manera, causes, mecanismes i trets anatomopatologics. Aix0 fa que el que actualment
anomenem ELA o malaltia de motoneurona puga adquirir presentacions molt diverses en la
practica clinica. Per a tractar de recollir aguesta complexitat, s’han anat descrivint diversos
fenotips de malaltia que, en general, fan referéncia a les caracteristiques cliniques presents
en el moment del diagnostic. No obstant aixo, aquesta classificacié pot ser complexa i pot
variar d’'uns centres a uns altres, per la qual cosa proposem I'Us d’'una terminologia comuna
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de les categories més frequents. En I'annex |l es descriuen de manera detallada les diverses
categories diagnostiques i els fenotips, aixi com recomanacions per al registre d’aquests.

3.3. PROTOCOL DIAGNOSTIC

El diagnostic de 'ELA és clinic i es recolza en la realitzacié de proves complementaries que
permeten confirmar la sospita i descartar altres causes.

Clinicament, el fenotip classic d’'ELA es caracteritza per simptomes i signes d’afectacié de
neurona motora inferior i superior de caracter progressiu i afectacio successiva de diverses
regions anatomiques. En aquests casos, el diagnodstic sol ser senzill.

Encara que no hi ha parametres de laboratori o examens paraclinics que puguen confirmar o
descartar el diagnostic d’ELA, aquests poden donar suport al diagnostic o ajudar a descartar
altres causes. En la practica clinica, del 5-8 % dels pacients amb diagnostic inicial d’ELA
tenen un diagnostic alternatiu, que és tractable fins al 50 % dels casos. Aquests errors
diagnostics es concentren fonamentalment en els fenotips incomplets definits com a malaltia
de motoneurona superior (MNS) o de motoneurona inferior (MNI). Per tant, en aquests
fenotips és on caldra ampliar I'estudi diagnostic de manera apropiada.

També, I'aparicié o la preséncia de simptomes no motors prominents des de I'inici del quadre
(disautonomics, simptomes sensitius...) o la falta de progressio de simptomes tipics son les
banderes roges principals que han de fer pensar en un diagnostic alternatiu i en el fet
d’ampliar 'estudi.

La llista de diagnostics diferencials és amplia. Molts d’aquests sén facilment diferenciables,
mentre que uns altres sén extremadament infreqlients. Per tant, mentre que I'estudi basic
d’'una ELA classica es pot fer en qualsevol centre que dispose d’especialistes en neurologia i
neurofisiologia amb certa experiéncia, I'estudi avangat de fenotips incomplets o atipics és
recomanable que es faga en un centre experimentat.

Els diagnostics diferencials més frequents i algunes claus per a identificar-los es presenten en
'annex Il

En I'annex IV es descriuen:
- El protocol diagnostic de I'estudi basic en el fenotip I’ELA classica.
- L’estudi avancat de les malalties d'MNI i MNS.
- Quan descartar una sindrome paraneoplastica.
- Quan fer les analisis genétiques.

D’altra banda, en I'annex V_s’amplia informacié sobre I'exploracio neurofisiologica.
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4. TRACTAMENT FARMACOLOGIC, ORTOPROTESI, SISTEMES DE
COMUNICACIO

e TRACTAMENT FARMACOLOGIC

El tractament farmacologic especific de 'ELA és riluzole 50 mg c/12 hores per via oral. Es una
especialitat d’Us exclusiu hospitalari.

Es I'Gnic farmac autoritzat capag¢ d’afectar I'evolucié clinica de la malaltia, encara que de
manera modesta. Prolonga la supervivéncia a costa de les fases lleus-moderades. Segons els
assajos clinics (durada d’1 any), suposa una millora del 9 % en la probabilitat de sobreviure
un any, i un increment de la supervivéncia mitjana de tres mesos (d'11,8 a 14,8 mesos).
Segons els estudis poblacionals (open label) amb seguiments a 5-10 anys, podria prolongar la
supervivencia en 6-21 mesos.

Indicacio: pacients amb ELA.

Per a I'esclerosi lateral primaria o AMP no hi ha assajos, per la qual cosa no se’n recomana
I'us sistematic, malgrat que se’ls suposa una fisiopatologia comuna. En cas de prescriure’s
per a aquestes patologies, es tractaria d’indicacions no autoritzades en fitxa técnica, que
requereixen justificacio i consentiment informat.

Efectes secundaris, en general, lleus: fatiga i elevacido d’enzims hepatics, la majoria de
vegades es normalitzen i no requereixen suspensio del tractament. Es recomana mesurar el
perfil enzimatic hepatic cada mes, els primers 3 mesos; cada 3 mesos, la resta del primer any,
i, després, cada 6 mesos.

S’enumeren, en l'annex VI, una série de farmacs que, quan fallen les mesures no
farmacologiques, es poden plantejar en la practica clinica per al tractament de simptomes. En
general, no es disposa d’estudis especifics que en demostren I'eficacia terapéutica, per la
qual cosa I'is d’'aquests queda fora de les indicacions de fitxa técnica, i es requereix
justificacio i consentiment informat.

En cas que hi haja disfagia o es requerisca alimentacié per gastrostomia endoscopica
percutania (GEP, o PEG per les sigles en anglés), s’ha d’optar per les solucions orals.

e PRESCRIPCIO D’ORTOPROTESI | SISTEMES DE COMUNICACIO

Una persona amb ELA pot necessitar prestacions ortoprotétiques pels seus problemes de
mobilitat, i lectors oculars o altres sistemes de comunicacio.

La prescripcio de les prestacions ortoprotétiques que formen part de la cartera de serveis del
sistema de salut, d’'acord amb la normativa estatal, 'ha de fer un “especialista de I'ambit
d’atencié especialitzada”. El personal facultatiu d’AP pot indicar-li la necessitat d’aquesta
prescripcio, per mitja de la historia clinica electronica o una interconsulta no presencial. El SIA
permet, també, que la prescripcidé s’imprimisca en el centre de salut. D’aquesta manera, és
possible, en certs casos, evitar consultes presencials innecessaries.
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Els lectors oculars o altres sistemes de comunicacid per a persones amb trastorns
neuromotors greus, amb afectacié severa dels dos membres superiors i impossibilitat de
comunicacio oral o escrita, fonamentalment amb ELA i altres, es facilitaran, com a part de la
cartera basica de serveis de I'SNS, a partir de juliol de 2019, seguint el protocol corresponent.
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5. SUPORT PSICOLOGIC, EMOCIONAL | SOCIAL

Afrontar que es pateix ELA provoca un gran impacte emocional i necessita adaptacié als
canvis vitals provocats per la pérdua progressiva d’autonomia, marcats per uns temps molt
rapids. Amb freqliéncia, els processos successius d’adaptacio i dol se superposen els uns als
altres.

El suport psicologic i emocional ha de formar part de I'atencié prestada des del principi, un
suport que ha de ser preventiu, continu i accessible. Es imprescindible, per a aconseguir-ho,
I'actuacio sinérgica dels serveis sanitaris, els socials i les associacions.

Tant 'equip multidisciplinari com I'entorn més proxim a la persona malalta han de donar-li
suport. Un abordatge adequat dels aspectes psicologics i del malestar emocional des de l'inici
pot minimitzar I'aparicié de respostes patoldgiques, sobretot en els periodes critics que
marquen una vulnerabilitat més gran. Quan la simptomatologia psicoldgica requerisca una
intervencio clinica, s’ha de derivar a les USM, mitjangant interconsulta o altres tipus de
col-laboracio establides amb I'equip multidisciplinari, i passara a integrar-s’hi el professional
de la USM que n’assumisca la intervencio.

Atés que les necessitats biopsicosocials son dificils d’abordar i canvien amb celeritat, es
necessita una actitud proactiva dels professionals per a prestar una atencio integral i
integrada, orientada a anticipar les circumstancies i que prioritze I'abordatge, des de I'ambit
comunitari, dels problemes que vagen sorgint, dins d’'un model col-laboratiu, en particular
entre 'AP i els serveis de salut mental.

5.1 COMUNICACIO DEL DIAGNOSTIC | PRONOSTIC

La fase prévia al diagnostic pot allargar-se un temps, per la qual cosa la persona comenga a
conviure amb la sospita de poder patir la malaltia. La confirmacio tanca una etapa d’incertesa
i n’obri una altra d’afrontament.

En la comunicacié de la confirmacié del diagnostic influiran tres factors clau: la idiosincrasia
de la persona amb ELA, l'estil i les habilitats de comunicacié del professional que comunica i
el contingut de la informacié que es transmet. Tots aquests condicionaran la percepcio de la
malaltia que elabore el pacient (annex VII).

L’estil d’afrontament desenvolupat per la persona al llarg de la seua vida sera, possiblement,
el que adopte tant en I'acceptacié del diagnostic i del pronostic com en la resta del transcurs.
La seua vivéncia de la malaltia la determinara la historia de vida, les creences i els valors,
I'educacio i, en definitiva, els recursos que desenvolupe la persona amb ELA per a enfrontar-
se als canvis que comporte aquesta nova situacié.

S’ha de tindre en compte que la comunicacié del diagnostic és un moment puntual, perd
I'acceptacio del fet que es té ELA és un procés evolutiu que interactua amb els recursos
d’afrontament de la persona, aixi com I'estructura de vida, I'autoimatge, I'autoconcepte i les
expectatives de futur d’aquesta.

Per aix0, és important ajustar-se al ritme emocional marcat per la persona. De vegades, pot
ser convenient comunicar el diagnostic i el pronostic en dues visites successives, proximes
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entre si, perqué hi poden sorgir dubtes sobre el pronostic, potser no expressades en un
primer moment a causa de I'impacte del diagnostic.

Des del principi s’ha d’iniciar el treball de I'equip amb la familia. Es important implicar-la en
I'atencid, perqué és una peca clau en la qual recaura una gran part de la cura i el benestar del
pacient.

S’ha d’identificar qui la cuida, les seues persones de referéncia i la seua xarxa familiar i social
de suport. Cal transmetre que és una carrera de fons i cal previndre des del principi la
sobrecarrega de la persona cuidadora, intentant repartir les tasques, en funcio de la
disponibilitat i la capacitat de les persones del seu entorn, amb suport extern si és necessari i
possible. Es convenient valorar, també, una possible sobreproteccié cap a la persona amb
ELA que puga dificultar la seua expressiéo emocional i una comunicacié clara i oberta.

S’ha d’oferir ajuda psicologica i activitats de suport dels professionals en funcié de les
necessitats i la idiosincrasia de cada persona i familia. Seria convenient protocol-litzar, des
del moment del diagnostic, la informacid sobre el suport psicologic i I'oferta d’activitats
basades en intervencions individuals o en grup, informatives i psicoeducatives, d’autocura i
ajuda mutua, per al malalt i les persones cuidadores.

En funcié de les caracteristiques de la persona i del seu grup familiar, s’han de fer
intervencions d’acompanyament, orientacio, suport i cliniques, centrades en el consell, el
suport psicoemocional, la informacid, la mediacié relacional, [I'orientacié familiar,
'aprenentatge d’estratégies cognitives i de regulaci6 emocional per a I'afrontament, o les
técniques que es consideren més adequades.

La persona ha de ser conscient que és competéncia d’ella la responsabilitat de com
gestionara la seua vida amb |la malaltia i que, per a fer-ho, disposa, principalment, de recursos
interns i externs.

Aquesta malaltia fa que qui la pateix veja minvada la percepcié de control. La presa de
decisions centrada en l'autonomia dota la persona de dignitat i control. Se I'ha d’ajudar a
erigirrse com a agent actiu en les decisions sobre la propia cura, incrementant el
coneixement, I'aptitud i la confianca d’aquesta en el control de la seua malaltia.

Les associacions de persones afectades i familiars sén un recurs de suport molt important, ja
que faciliten informacié i orientacid i, en general, proporcionen suport psicosocial i
acompanyament, de manera individual i per mitja de grups d’ajuda mutua. Pot ser (util,
sobretot en malalties de baixa prevalenga, com I'ELA, contactar amb persones amb vivencies
compartides que oferisquen reforg, suport i comprensid, de manera que es facilite la
identificacio i el modelatge, aixi com la retroalimentacié sobre la conducta i les emocions
propies.

S’ha de promoure la col-laboracié i la coordinacid, en AP i AH, amb les entitats del tercer
sector amb experiéncia que ofereixen serveis complementaris de suport.
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5.2. PROGRESSIO DE LA MALALTIA

L’evolucié de 'ELA es caracteritza per una pérdua progressiva d’autonomia i un increment de
la dependéncia, fins a arribar a la pérdua de les capacitats funcionals més elementals. Atés
que la limitacio és funcional, afecta basicament:

- Les activitats basiques de la vida diaria (ABVD). Encaminades a l'autocura i la mobilitat,
la doten d’autonomia i independéncia elementals i li permeten viure sense requerir ajuda
continua d'uns altres.

- Les activitats instrumentals de la vida diaria (AIVD). Permeten a la persona d’adaptar-se
al seu entorn i mantindre una independéncia en la comunitat.

Aix0 comporta la dificultat de mantindre els rols laborals, socials i familiars, especialment
davant de la parellai els fills, la vulnerabilitat inevitable dels limits de la intimitat i la necessitat
d’admetre 'ajuda dels altres per a les activitats més basiques de la vida diaria.

En aquesta fase, la persona ha d’aprendre a viure amb la malaltia i intentar mantindre la millor
qualitat de vida. Com més dependéncia tinga, més gran haura de ser el suport estructural que
potencie 'autonomia personal.

Cal facilitar I'expressié emocional de sentiments com la por, la rabia, la culpa o la frustracio,
tant de la persona malalta com de la familia. En la fase inicial es pot produir un bloqueig
emocional adaptatiu, que intenta disminuir 'impacte emocional causat pel dolor davant de la
noticia i permet manejar I'angoixa. No obstant aixd, el bloqueig no hauria de dilatar-se
excessivament en el temps. S’ha d'identificar si les estratégies d’afrontament que estan
desenvolupant sén adaptatives, per a reforgar-les, o desadaptatives, en aquest cas s’hauria
de valorar la necessitat d’una intervencio psicologica professional.

També és normal una reaccio de por i ansietat al dolor, al sofriment, a I'aillament, a la idea de
la mort, que deriva en una sensacioé d’'indefensio i falta de control de la situaci6. Si aquest
patré de resposta es generalitza i esdevé no discriminatiu, fa que la persona siga més
vulnerable als trastorns de base ansiosa i depressiva, sobretot si la familia també actua amb
el mateix patré conductual (annex VII).

Des de I'equip multidisciplinari s’han d’observar i, si escau, detectar precogment els signes
associats a ansietat (sensaci6 de pérdua de control, feblesa, pensaments negatius i
obsessius, sensaci6 d’ofec) i depressié (com ara tristesa, decaiment, irritabilitat, distorsions
cognitives, limitacid de l'activitat vital, pérdua d’interés i incapacitat per a gaudir de les
activitats habituals); la clau esta en la intensitat i/o la durada de la simptomatologia i com
interfereix aquesta en la seua vida quotidiana.

En els serveis hospitalaris on s’atenga persones amb ELA, aixi com en AP, s’ha
d’'implementar I'abordatge psicosocial i la deteccié preco¢ de malestar emocional, per a
facilitar I'accés a intervencions segons les seues necessitats (individuals o en grups,
informatives, psicoeducatives o terapéutiques), que els ajuden a desenvolupar estratégies
d’afrontament que previnguen I'aparicioé de trastorns adaptatius i milloren la qualitat de vida i
el benestar emocional d’aquestes.

31



Atenci6 a persones amb ELA

Sempre cal intervindre quan es percep sofriment, siga ocasionat per dolor fisic o psicologic;
cal parar atenci6 als desitjos, les necessitats, els sentiments i les emocions de la persona, i
ajudar-la a identificar i desenvolupar els propis recursos per a millorar les circumstancies
relacionades amb la seua salut i portar una vida digna. El sofriment no s’ha d’avaluar en
funcio de la fase de la malaltia, siné en relacié amb la persona que I'esta patint.

Davant de la deteccido d'un trastorn adaptatiu, s’ha d’'articular una intervencid terapéutica
professional.

En els casos en qué I'equip multidisciplinari a I'hospital requerisca suport professional de
psicologia clinica, s’hauran d’establir els mecanismes de consulta-enlla¢g necessaris, basats
en la col-laboracio, el suport i la docéncia, com poden ser la interconsulta telematica, la
consulta conjunta amb preséncia del pacient, les sessions cliniques, 'assessorament...

En I'ambit de I'AP, aquestes accions s’emmarquen en I'espai de coordinacio entre I'AP, les
USM i els centres de salut sexual i reproductiva, dins de diversos models de col-laboracio,
com la consulta-enllag, la gesti6 de casos, el model d’atencié a la cronicitat, programes
d’atencio col-laborativa, de millora de qualitat...

Les associacions de pacients i familiars també juguen un paper molt important en la prestacié
de suport psicosocial.

Pacients i families han d’aprendre com aprofitar al maxim el que poden fer en cada fase de la
malaltia. Els exercicis terapeutics i la logopédia, i I'is adequat de productes de suport i ajudes
tecnologiques, d’acord amb les indicacions dels professionals, contribueixen a mitigar el
sentiment que hi puga sorgir d’inutilitat, de ser una sobrecarrega per als altres, i augmentar la
percepcié de control i autonomia en els pacients. Una bona part del sofriment el generen les
preocupacions relacionades amb I'alta dependéncia i 'impacte que aquesta té en la seua vida
i en la vida dels seus familiars.

Cal treballar, tant amb el pacient com amb la familia, el maneig de les reaccions emocionals
relacionades amb la progressié de la malaltia, 'adaptacié a la pérdua de rols previs, el
possible sentiment de culpa i incompeténcia, la sobrecarrega fisica i emocional... L’objectiu
sera, en tot moment, aprendre a viure amb la malaltia, mantindre la millor qualitat de vida
possible, minimitzar el sofriment i potenciar la maxima autonomia de la persona.

Una de les arees vitals de la persona que es veura afectada i que, no obstant aixo, se sol
evitar afrontar és la sexualitat, i atés que aquesta malaltia incidira de manera important en la
vivencia d’aquesta, ha de formar part de I'atencié clinica que es reba (annex VII).

En totes les arees, perd sobretot en les que impliquen relacié interpersonal, cal optimitzar els
recursos de suport, com les xarxes socials i els productes de suport, ortetics i tecnologics, que
poden millorar sensiblement la qualitat de vida i evitar I'aillament.

L’ELA és una malaltia que, excepte ingressos hospitalaris puntuals, es tractara en el domicili,
amb els suports necessaris. Per aix0, és important valorar si I'’entorn de la persona pot oferir-li
les cures adequades. Es necessari intentar diversificar el paper de cuidador perqué no
recaiga en una sola persona o, almenys, perqué aquesta tinga els seus moments o periodes
de respir.
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La falta o la inadequacioé de suport familiar o social complicaran la permanéncia en el seu
entorn habitual i obligara a estar atents a la situacio de vulnerabilitat que es puga generari a
intervindre de manera preventiva per a establir mecanismes compensatoris o d’ingrés en
centre residencial.

S’ha de mantindre una continuitat en la comunicacié d’informacié per part de I'equip
professional, sobretot davant de la proximitat de la presa de decisions complicades, com l'inici
de mesures de suport vital, ja que aixd incrementara la seua sensacié d’autocontrol i de
participacio activa en la propia cura, i contribuira a optimitzar la seua adaptacié emocional i a
disminuir les pors, el sentiment de soledat, d’angoixa i d’incertesa davant de I'evolucié de la
malaltia.

Encara que en aquesta malaltia es poden conservar les funcions cognitives fins al final, també
pot cursar amb una deterioracié cognitiva, que caldra detectar, valorar i tractar, si hi sorgeix.

Entre el 25% i el 50 % dels pacients amb ELA pateix afectacié pseudobulbar. Aquest trastorn
neurologic, també anomenat trastorn d’expressié emocional inapropiada o labilitat emocional,
es caracteritza per la tendéncia a plorar o a riure sense control o fora de proporcid amb
I'emocié experimentada.

Quan cursa amb una deterioracié neuropsicologica de caracter frontotemporal, hi poden sorgir
disfuncions executives, trastorns d’atencio i problemes de memoria, aixi com alteracions del
comportament, que provoquen desinhibicid, poca adequacié en les situacions socials i apatia,
sense que estiga relacionat amb I'estat animic.

L’evolucié de la malaltia requerira prendre decisions vitals d’importancia, per la qual cosa és
necessaria la planificacié anticipada de decisions (PAD) de manera conjunta amb la persona.
El professional ha d’agafar una actitud proactiva, cal valorar quan és el moment adequat, és a
dir, respectar els temps de cada persona, perd saber que cal aprofitar mentre la persona
conserve un bon nivell de comunicacié i assegurar-se que posseeix la informacié adequada
sobre el seu pronostic, les alternatives possibles de tractament i la capacitat per a prendre les
decisions que considere convenients.

La comunicaci6 ha de respectar l'autonomia de la persona i exigeix I'exploraciéo del
coneixement i la percepcido que té de la malaltia, perdo també dels valors i les creences
d’aquesta perqué les decisions que prenga s’hi ajusten. Aix0 reforga la terapéutica i la
percepcioé de rebre una atencio adequada a les necessitats i els desitjos que tinga.

Els professionals que treballen amb persones que tenen ELA estan exposats a risc de
sindrome d’esgotament professional, per la qual cosa s’haura d’abordar de manera preventiva
i actuar sobre factors personals, relacionals i organitzatius (annex VII).
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5.3. INICI DE MESURES DE SUPORT VITAL

La instauracio de la ventilacié no invasiva i de la GEP requereixen un ajust fisic i emocional a
la dependéncia vital d’'un suport mecanic. Cal manejar tant els sentiments de sobrecarrega
per les cures i el risc de claudicacié familiar, com la conducta de sobredemanda del pacient;
la por a estar sol, al sofriment; l'aillament... Cal ajudar la persona a reelaborar les seues
motivacions vitals per a adequar-les a les noves circumstancies.

L’inici de mesures de suport vital origina moments clau, tant en I'afrontament de la malaltia
com en la presa de decisions (annex VIII).

En una fase més avancada s’ha de plantejar la necessitat de la tragueotomia, mesura
invasiva de suport que, novament, obligara la persona a reelaborar els seus plantejaments
vitals. En aquest punt caldra reavaluar la capacitat de I’entorn per a assumir-hi procediments
técnics complexos.

Es molt important una formacié ética i deontoldgica professional, ja que poden haver
d’enfrontar-se a conflictes de valors en la presa de decisions conjunta amb el pacient.

Es poden donar situacions en les quals el criteri de la persona, els familiars i I'’equip medic no
coincidisquen; per exemple, en cas de plantejar la limitaci6 de mesures de suport vital davant
de l'obstinacio terapéutica. L’esforg sempre s’ha de dirigir a aconseguir I'acord, exposant els
criteris d’indicacio i pronostic. S’han d’explicar les opcions i les conseqliéncies de cada
decisié i s’han de subratllar els objectius prioritaris de proporcionar alleujament i confort. Es
pot recomanar que s’agafen un temps de reflexié, que consulten amb algu de la seua
confiangca o amb altres professionals de la salut. Quan es planteja la primera mesura de
suport vital és un bon moment per a planificar la resta de decisions anticipades, si no s’han
plantejat préviament.

En I'elaboracio de la PAD, aquestes decisions han d’haver-se anticipat, plantejat i debatut, per
a ajudar a prendre la decisié que s’adapte millor als valors i al projecte vital del pacient. La
persona s’ha de sentir part activa i principal i ha de percebre que els seus desitjos sobre les
cures que li agradaria rebre en determines situacions son escoltats, valorats i respectats.

Anticipar les decisions sobre quines cures es volen rebre, on i de part de qui, incideix
positivament en la fase final de la vida, ja que afavoreix la comunicacié i la percepcié de
control del pacient, disminueix la complexitat en la presa de decisions i minimitza el risc de
discrepancia i conflicte, de manera que descarrega la familia de la responsabilitat de decidir
en situacions d’urgéncia emocionalment molt dificils. Es important que es reculla en la historia
clinica i es revise i s’actualitze peridodicament.

D’altra banda, s’ha d’'informar que hi ha 'opcio de regular i garantir el compliment dels seus
desitjos mitjancant el Document de voluntats anticipades (DVA) o instruccions prévies,
disponible i normativitzat a la CV per a recollir les actuacions médiques a tindre en compte
quan una situacié de malaltia impedisca a la persona expressar lliurement les seues
voluntats. Per a fer-ho, cal ser proactiu en el fet de plantejar a la persona i a la familia la
conveniéencia de plasmar les seues decisions en el document oficial.
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Mitjangant la declaracié de voluntats anticipades, una persona manifesta les instruccions
sobre les actuacions mediques que s’han de tindre en compte, per a quan es trobe en una
situacié en qué les circumstancies no li permeten expressar lliurement la seua voluntat. En
aquesta podra fer constar la decisid sobre la donacid dels seus organs amb finalitat
terapéutica, docent o d’investigacio.

Si ho desitja, pot designar un representant perque siga interlocutor valid davant de I'equip
sanitari i facultar-lo per a interpretar les seues declaracions i instruccions quan no puga
expressar la seua voluntat per si mateix o en cas d’incapacitat de facto. Aixi mateix, la
persona podra revocar o modificar el document en qualsevol moment si canvia d’opinid.

En els serveis d’atencié i informacio al pacient s’informara sobre la normativa aplicable i el
registre dels documents, i esta disponible tota la informacié en les pagines web de la
Generalitat Valenciana, la qual disposa, també, d’'una guia per a I'exercici correcte d’aquest
dret:

https://www.gva.es/esl/inicio/procedimientos?id proc=2709

http://www.gva.es/downloads/publicados/datos/VARIOS/190502.pdf

Si no n’hi ha, s’han de plasmar en la historia clinica les voluntats expressades al personal
sanitari.

5.4. FINAL DE LA VIDA

Es considera que una persona entra en la fase de final de la vida quan el seu pronostic de
vida és limitat a causa que presenta un estadi avangat de malaltia, progressiu i incurable pels
mitjans que hi ha, sense possibilitats evidenciables de resposta al tractament especific.

Les actuacions per a la seua atencié en aquesta fase sempre s’han de planificar respectant
els principis de dignitat, autonomia personal i intimitat, integrats com a drets en el codi etic de
I'assisténcia sanitaria, respectant la llibertat personal de la persona per a participar en les
decisions, tant al llarg de la malaltia com al final de la vida, atesa I'expressié dels seus
desitjos i valors i el respecte a la seua voluntat dins del marc legal (annex VIIl).

En aquesta fase s’ha de proporcionar a cada persona els mitjans perqué perceba que viu els
seus ultims instants amb dignitat i en pau, dins de la presa de consciéncia de la mort com a
final d’'un curs biologic i, per tant, natural, en qué s’ha de respectar que trie, en la mesura dels
possibles, igual que en la resta de les etapes de la seua vida, com vol que es desenvolupe.

Per aixo, s’ha d'oferir un tractament pal-liatiu personalitzat, integral i de qualitat als qui el
necessiten. També s’ha d’oferir 'opcid del rebuig al tractament, la limitacié de mesures de
suport vital o la sedacio terminal. Aquestes cures s’han d’aplicar siguen quins siguen el lloc i
les condicions en qué es tracten aquestes situacions: hospital, institucio social, residéncia o
domicili particular.

Aixi mateix, s’ha de preveure la limitacié de les mesures de suport vital. En concret, es busca
evitar 'anomenada obstinacid terapéutica i decidir la retirada o no instauracié d’aquestes
mesures de manera consensuada entre l'equip assistencial, la persona i els seus
representants.
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Es important respectar, en la mesura que siga possible, el lloc triat per la persona per a morir,
aixi com garantir la continuitat de les cures mitjangant la coordinacié i la cooperacio entre els
diversos ambits sanitaris i entre els sistemes sanitaris i socials.

Aquesta quiestid s’ha de treballar conjuntament amb la persona i la familia, a fi d’explorar els
seus desitjos, facilitar 'expressié d’aquests i estudiar la viabilitat de dur-los a terme.

No sempre hi ha una correspondéncia entre el lloc triat i el desitjat. Diversos estudis indiquen
una prevalenga més alta en el desig de I'eleccié de la llar com a lloc per a morir, sobretot
quan es percep una equitat en I'atencid.

Cal transmetre als interessats que les cures en l'atencié a les persones al final de la vida
consisteixen a adequar el tractament a I'objectiu d’alleujar el sofriment i augmentar la seua
confortabilitat i que aixd, amb el suport necessari, es pot proporcionar, en la majoria dels
casos, en I'entorn de la persona.

En unes cures pal-liatives de qualitat, ja siga en els dispositius de la xarxa sanitaria o social o
en el seu domicili, sempre s’ha de procurar 'acompanyament familiar i el tractament idoni del
dolor i altres simptomes (destret respiratori, nausees).

L’afrontament de la fase final de la vida i de la mort mateixa és una quiestié molt personal que
presentara gran variabilitat en funcié de la persona, del seu entorn i del suport i la comprensio
que perceba. Va molt més enlla de la funcid sanitaria i social de curar i cuidar. Davant de la
limitacid de la técnica, s’ha d’incrementar la humanitzacié del sistema de suport, I'objectiu ha
de ser cuidar i confortar centrant-se en la persona, no en la malaltia. Al final de la vida, el
sofriment pot estar causat no tant per la malaltia ni pel fet de morir, que, al final, s’accepta,
siné per com morira, aixi com per la percepcié de com s’ha viscut, en quina mesura s’ha
aprofitat la vida i si un I’ha viscuda concorde al seu projecte vital.

S’ha de proporcionar la cobertura de les necessitats emocionals i espirituals, en funcié dels
desitjos i la idiosincrasia, que permeta explorar i expressar sentiments sobre la mort, els quals
poden anar des de la por a la mort fins a I'anhel que tot acabe, la preocupacié sobre els
éssers estimats que deixa, la satisfaccio de les seues expectatives vitals, el seu estat de pau
interior...

En relacié amb la familia, cal reavaluar la sobrecarrega percebuda, el risc de claudicacio, la
dificultat d’afrontar obertament la comunicacié sobre la mort, factors de risc de dol complicat...
S’ha d’oferir, també, suport psicologic i emocional davant de qualsevol decisio de I'afectat, aixi
com treballar les possibles resisténcies davant dels desitjos del pacient en aquesta ultima
fase (retirada de tractament, lloc de defuncio...).

Després de la defuncié cal parar una atencié especial al dol de les persones que I'envolten,
sobretot si han donat mostres de factors indicatius de risc de dol patologic. En tractar-se d’'una
malaltia degenerativa i sense un tractament curatiu actualment, la gestié del temps es
converteix en una questio fonamental per a les persones i els seus familiars. El fet de
conéixer que es produira una limitacid progressiva permet de mobilitzar estratégies de dol
anticipat. Aquesta és una trajectoria activa experimentada per la persona i els seus éssers
estimats, i suposa la reorganitzacié davant de l'impacte viscut pel diagnostic i I'estructuracié
de nous plantejaments per a afrontar la situacio de malaltia i les pérdues associades. A més,
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permet de resoldre assumptes pendents i preparar-se per al comiat psicologic i fisic de I'ésser
estimat quan la seua fi és inevitable.

La societat actual s’orienta a evitar el sofriment, ocultar la tristesa i no acceptar la mort, aixo
contribueix, moltes vegades, a convertir en patologic el que, en realitat, és una expressio
natural de sentiments, que facilitaria el reequilibri després de la pérdua, i, per a fer-ho, es
necessita el suport i la comprensié de I'entorn.

El dol es pot descriure com el procés psicologic i huma que es desenvolupa després de la
mort d’'una persona significativa, o amb anticipacié a aquesta, i el sentiment protagonista n’és
la tristesa. Es una experiéncia emocional humana universal, Unica i dolorosa, que es pot
delimitar en el temps, presenta una evolucié previsiblement favorable i requereix la necessitat
d’adaptacioé a la nova situacio.

Una elaboracié adequada del dol dependra, en gran manera, de com s’hagen desenvolupat
els esdeveniments en I'etapa final de la vida; és de gran ajuda tindre la percepcié que amb
I'ésser estimat s’ha fet tot el que calia fer i de la millor manera possible.

Quan el dol no es resol d’acord amb el que era esperable, parlariem de dol complicat o
patologic, que pot requerir una actuacio especifica per part de I'equip de salut mental en
col-laboraciéo amb AP. També en aquesta fase ha de continuar el suport psicosocial de I'equip
de cures pal-liatives, i cal destacar, també, el prestat per les associacions, la labor de les
quals no acaba amb la defuncié, siné amb el reequilibri familiar després d’aquesta.

5.5. INTERVENCIO SOCIAL

L’ELA afecta totes les arees de la persona i obliga a una reestructuracié en la majoria
d’ambits vitals.

Es requereix fer una valoracié, un control i un seguiment de les necessitats socials de la
persona i la seua familia al llarg de tota I'evolucid, amb la finalitat de detectar-les i mobilitzar-
hi els recursos adequats.

L’objectiu general de la intervencio social sera col-laborar amb la persona que pateix ELA i la
seua familia, per a ajudar-los a desenvolupar les capacitats i les estratégies que els permeten
un abordatge adequat de la situacio, aixi com afavorir la identificacio i la potenciacié dels
recursos personals, familiars i comunitaris, promovent canvis i ajustos que garantisquen el
maxim nivell de qualitat de vida.

Com a malaltia cronica complexa, s’ha d’abordar d’'una manera integral i integrada,
assegurar-hi la continuitat assistencial i prioritzar les solucions comunitaries, ja que el domicili
sera I'ambit central de la provisié de serveis. Des de I'equip multidisciplinari s’ha de detectar
de manera precog¢ l'existéncia de necessitats socials de la persona que puguen requerir
informacid i orientacidé especifica o que puguen suposar un risc social per a la salut, i, en
aquest cas, s’ha de derivar al personal de treball social per a la valoracié de la situacio de la
persona i el seu entorn, que es podra fer en 'ambit hospitalari o en el d’atencié primaria, en
funcié de les circumstancies.
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Aquesta detecci6 i derivacié requereix una col-laboracié adequada entre professionals que
atenen la persona i entre els diversos ambits socials i sanitaris, i la coordinacié és un dels
requisits principals per a optimitzar la continuitat d’atencio i afavorir la fluidesa i I'agilitat en la
comunicacio i la derivacio entre recursos.

L’area de treballat social ha de fer la identificacio i la valoracio del risc social del pacient, de la
familia/persones cuidadores i de I'entorn de vida. La valoracié i I'estudi individual, familiar i
social en I'entorn proxim serveix per a identificar les dificultats i les circumstancies que
puguen beneficiar o perjudicar el seu estat de salut i I'evolucié de la malaltia, la finalitat dels
quals és aconseguir un diagnostic social per a integrar aquesta informacié en el diagnostic
global.

S’hauran d’estudiar les circumstancies personals i de I'’entorn que puguen ser predictives d’'un
risc social o d’'una afectacié6 important en la qualitat de vida, com pot ser el grau de
dependéncia, la idoneitat de l'estructura de suport de cures, I'adequacié dels recursos
d’afrontament de la persona i la familia, la situacié sociofamilar i economica, les barreres a
I'accessibilitat de I'habitatge i I'entorn fisic... Pot ser util I'is d’escales de valoracié social, com
la de Gijon, la de la carrega del cuidador de Zarit i I’Apgar Familiar, que complementen la
informacié de I'index de Barthel i el test de Pfeiffer; totes aquestes, disponibles en SIA.

Els aspectes més importants sén I'adequacioé de I'entorn a la necessitat de cures basiques,
com ara instrumentals, emocionals i socials, per la qual cosa s’ha d’avaluar periddicament la
capacitat del pacient i les persones cuidadores (com ara competéncia, riscos de negligéncia,
maltractament, mala relacid, aillament, sobrecarrega o claudicacio), les adaptacions de
I'entorn fisic (eliminacié de barreres arquitectoniques, accés a productes de suport, de TIC, de
mobilitat, d’adaptacio de vehicles...) i les circumstancies socioecondmiques que han de donar
suport a I'estructura de cures.

Derivat del diagnostic social, s’ha d’elaborar el pla d’intervencié social, que s’ha d’incorporar
al PAI de I'equip multidisciplinari per a proporcionar, tant a la persona com a la familia, els
suports que necessiten.

La finalitat d’aquesta valoracid i el diagnostic social és prioritzar una intervencioé precog i
preventiva centrada en el context comunitari i contribuir a garantir la continuitat en I'atencié,
aixi com evitar que hi haja buits assistencials per mitja de la coordinaci¢ social i sanitaria.
Aquesta labor s’ha de fer tant en 'ambit sanitari, des de I'ambit hospitalari i d’atencié primaria,
com en el de serveis socials, i s’han d’activar els recursos necessaris, tant els que depenen
de la conselleria competent en sanitat com els de la competent en matéria d’inclusio social.

El treball conjunt del professional de treball social i la infermera gestora de casos és clau per
a donar resposta a les multiples necessitats que sorgeixen al llarg de la malaltia i garantir la
continuitat de cures.

Es necessari que el sistema de serveis socials i el sanitari compartisquen informacié per a
obtindre una visié completa de la persona, que permeta oferir I'atencié més adequada i eficag,
aixi com facilitar la gestio optima dels recursos disponibles.

La integracid de la historia social electronica unica amb la historia sanitaria electronica
permetra prestar un millor servei, tant des del sistema de serveis socials com des del sanitari,
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i coordinar les actuacions professionals en qualsevol dels nivells d’atencié que hi ha dels dos
ambits.

L’area de treball social del sistema sanitari actua d’enllag per a la coordinacié entre els
organismes i els serveis de proteccid social i les institucions i els serveis sanitaris, per a
aconseguir els objectius de caracter social establits en el PAI individualitzat dels pacients.

El treball conjunt de la infermera gestora de casos i treball social és clau per a donar resposta
a les multiples necessitats que sorgeixen amb la malaltia i garantir la continuitat de cures.

L’actuacié entre els serveis sanitaris i socials haura de ser sinérgica i coordinada, atesa la
complexitat de la situacié i 'ampli ventall de necessitats que presenten les persones que
pateixen aquesta malaltia. L’atencié requereix una planificacié i una protocol-litzacié clares
que garantisquen la continuitat de cures i que es reben on es necessiten i en el moment que
es necessiten.

La pérdua progressiva d’autonomia per a les ABVD i les AIVD influeix en la qualitat de vida de
la persona afectada i de la seua familia. De la mateixa manera, t€ unes repercussions
socioecondmiques importants, ja que provoca una incapacitat laboral rellevant, amb la
disminucié d’ingressos conseglent, que coincideix amb un increment de la despesa
economica per I'atencio social i sanitaria que requereix.

La persona haura de ser informada i orientada, en funcié de les necessitats i les
circumstancies que tinga, dels drets que li corresponen i de la tramitacio per a accedir-hi.

En funcié de la seua evolucid, pot trobar-se en situacio de sol-licitar la incapacitat laboral, el
certificat del grau de discapacitat, la valoracié del grau de dependéncia, etc.

En determinats procediments administratius hi ha un protocol d'urgéncia per a agilitar el
tramit, que s’haura d’articular quan siga viable i es valore com a necessari.

La certificacio oficial de la limitacié funcional dependra de les dificultats per a desenvolupar
adequadament les ABVD i les AIVD. La finalitat que té és el reconeixement administratiu,
juridic i social d’aquesta limitacio i la garantia de compliment del requisit que facilite I'accés als
recursos que intenten esmenar-la, en forma de serveis, prestacions o ajudes. L’objectiu és
articular una serie de mecanismes compensatoris que permeten a la persona la plena inclusié
social durant el maxim temps possible.

En malalties que generen gran dependéncia, com és I'ELA, el que és recomanable és
dissenyar estratégies mixtes que combinen diversos recursos de suport (annex 1X).

L’evolucio de I'ELA es desenvolupara principalment en el domicili dels qui la pateixen, per la
qual cosa s’hauran d’articular els recursos comunitaris necessaris perqué el suport d’atencio
siga I'adequat. Un dels objectius més importants de la intervencié social és identificar les
xarxes de suport social formal i no formal disponibles i promoure I'organitzacié de 'atencio a
la persona, en funcié d’aquestes, per a garantir la cobertura de cures i I'accés a programes o
recursos d’informacio i assessorament, prevencio, suport psicosocial, formacié en autocura,
ajuda a domicili, respir per al cuidador, acompanyament, grups d’ajuda mutua...
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Les caracteristiques de malalties com I'ELA fan necessari establir protocols de deteccio,
derivacio i agilitacid dels tramits administratius, tant en I'ambit sanitari com en el social,
perque I'accés a recursos de suport i atencié responga a les necessitats reals de la persona.

Les actuacions de les associacions de persones afectades i familia, aixi com de voluntariat,
sén un recurs molt valués a I'hora de planificar les actuacions de suport, ja que solen
desenvolupar programes en aquests ambits.

També és important I'adaptacié de I'entorn fisic a les necessitats, en forma de prestacions
complementaries, técniques i de material ortoprotétic.

L’avang de la malaltia dificultara el fet de desenvolupar una activitat laboral normalitzada. En
els casos en qué siga possible, durant un periode de temps es pot facilitar una adaptacio del
lloc de treball. Quan, finalment, 'avang de la malaltia ho impossibilite, la persona podra tindre
accés a prestacions, en forma de pensiod, contributiva o no contributiva, en funcié de la seua
situacio de cotitzacio a la Seguretat Social.

La dependeéncia és la situacio de caracter permanent en la qual es troba una persona com a
consequéncia de I'edat, la malaltia o la discapacitat que tinga, unida a la falta o la pérdua de
'autonomia fisica, mental, intel-lectual o sensorial, que fa que necessite I'atencid d’'una
persona o de diverses, o de determinades ajudes per a poder dur a terme les ABVD.

Com més dependéncia, més gran ha de ser el suport estructural que potencie I'autonomia
personal. Aquest suport no pot recaure unicament en I'ambit familiar, ha d’estar recolzat per
una estructura social i sanitaria de drets i recursos que garantisquen I'equitat en I'atencio.

El Sistema per a I’Autonomia i I’Atencié a la Dependéncia (SAAD) és el conjunt de serveis i
prestacions economiques destinats a la promocié de I'autonomia personal, I'atencié i la
proteccid a les persones en situacié de dependéncia, a través de serveis publics i privats-
concertats degudament acreditats, i contribueix a la millora de les condicions de vida dels
ciutadans. Esta reconegut per llei des de I'1 de gener de 2007, i té aparellat el
desenvolupament de diversos serveis i prestacions.

La llei estableix tres graus de dependéncia, que poden ser temporals o permanents i en funcio
dels quals s’ha d’assignar el recurs idoni disponible després de la valoracié de la necessitat i
la preferéncia de la persona.

La discapacitat reflecteix la interaccié entre les caracteristiques de la persona i les del seu
entorn i de la societat en la qual viu. El reconeixement del grau de discapacitat pot donar dret
a rebre ajudes, subvencions, prestacions economiques, beneficis fiscals i no fiscals i facilitats
d’accés a I'ocupacio, a I'educacio, a I'’habitatge, a la mobilitat... (annex 1X).
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El certificat de discapacitat és el reconeixement de la discapacitat expressada en percentatge,
en funcio d’uns valors fixats per reial decret. N’hi ha quatre trams a considerar:

Entre 0 % i 33 %, es reconeix un grau de discapacitat, perd aquest no dona dret a cap
benefici.

Més gran de 33 %, el reconeixement del grau de discapacitat dona lloc a certs beneficis,
normalment associats al compliment d’altres requisits.

Més gran de 65 %, el reconeixement del grau de discapacitat pot donar lloc a un nombre
més alt de beneficis o un increment dels obtinguts per graus inferiors.

Més gran de 75 %, dona opci6 a valorar la necessitat de suport generalitzat.

Per a complementar el certificat del grau de discapacitat hi ha el reconeixement de
discapacitat amb mobilitat reduida, que avalua la limitacié de la capacitat motriu, la qual cosa
és previsible que es produisca en algun moment de I'evolucio de la malaltia.

El seguiment per part de Treball Social ha de ser continuat, i es necessitara la reavaluacio de
la situacio i les necessitats periddicament, sobretot en els moments de més vulnerabilitat i que
requerisquen un reajustament de rols i funcions i un reequilibri familiar, amb una atencié
especial en les unitats familiars amb xiquets.

Es important que el professional de Treball Social participe també en I'atencié en la fase de
cures pal-liatives i mantinga el suport social fins al reequilibri familiar.
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6. NECESSITATS DE REHABILITACIO

La missié dels programes de rehabilitacié és mantindre el maxim grau d’autonomia, tractar els
déficits que hi apareguen i instaurar-hi els tractaments compensatoris. Es un procés
progressiu, adaptat a I'estadi de la malaltia i orientat a objectius concrets.

El programa de rehabilitacié ha de ser abordat en el context d’'un equip multidisciplinari. Els
serveis de rehabilitacié i medicina fisica han de participar des de l'inici de la malaltia en el
maneig integral de les persones afectades d’'ELA.

6.1. VALORACIO INICIAL | SEGUIMENT

La primera consulta amb el servei de rehabilitacié s’ha de fer després del diagnostic de la
malaltia. S’ha de fer I'avaluacio clinica inicial orientada a la intervencié rehabilitadora i s’han
de registrar en la historia clinica tots els signes i els simptomes que caracteritzen la malaltia i
emprant escales normalitzades per a planificar el tractament.

L’accés al programa de rehabilitacio es decideix en funcié de I'estadi de la malaltia i de
I'afectacio clinica del pacient.

SIGNES | SIMPTOMES ORIENTATS A LA INTERVENCIO REHABILITADORA

Afectacio Signes i simptomes orientats a la intervencio rehabilitadora
- Espasticitat
Afectacio de neurona motora - Hiperreflexia
superior - Reflexos patologics

- Labilitat emocional

- Feblesa muscular
- Atrofia muscular

Afectacié de neurona motora - Fasciculacions

inferior - Enrampades musculars
- Hipotonia muscular
- Arrefléxia
- Disartria

Afectacio bulbar - Disfagia, sialorrea

- Paralisi pseudobulbar

Dispnea
Respiratoris

Dificultat respiratoria nocturna
- Us de musculatura respiratoria accessoria

Fatiga
Altres

Pérdua de pes
- Dolor
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e US D’ESCALES NORMALITZADES DE VALORACIO

Com a minim, s’han d'utilitzar les escales seguents:

- Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale Revised (ALSFRS-R), amb versio
validada en espanyol: s’utilitza per a mesurar I'evolucio de la malaltia, escala revisada de
valoracié funcional d’ELA. Es un métode rapid, senzill i util per a valorar la situacié
funcional dels pacients, a més de tindre valor pronodstic. Aquesta escala avalua la
limitacioé del pacient per arees. L’Us d’aquesta és facilment comprensible per pacients i
persones cuidadores. Permet de valorar els canvis que succeeixen amb el transcurs del
temps. Vegeu I'annex X.

- Escala d’Asworth modificada: permet de mesurar i fer un seguiment de I'espasticitat.

- Escala de Barthel: mesura el nivell de dependéncia.
e ESTADIATGE DE LA MALALTIA
Des de la perspectiva clinica, I'inici i I'evolucio de I'ELA pot presentar gran variabilitat de

simptomes. No obstant aixo, podem establir dos grans grups de pacients:

- En preséncia de signes d’afectacié bulbar amb predomini de simptomes de disfagia,
sialorrea o disartria.

- Davant d’un inici de simptomes de neurona motora inferior i superior, I'evolucié de la
qual, de manera orientativa, es pot veure en la taula anterior. Es classifiquen en sis
estadis clinics funcionals, sense oblidar que en qualsevol moment de I'evolucié poden
sorgir simptomes bulbars afegits.
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ESTADIS CLINICS FUNCIONALS DEL PREDOMINI DE SIMPTOMES
DE NEURONA MOTORA

Estadi Simptomes i signes

Estadi | - Mobilitat conservada.
stadi
- Independéncia per a les ABVD. Feblesa d’alguns grups musculars.

- Deambulacié conservada.

- Feblesa moderada en grups musculars, i poden necessitar algun dispositiu
Estadi Il compensatori.

- Independéncia per a les activitats de la vida diaria (AVD), i necessiten més
temps d’execucio.

- Persisteix la capacitat de deambulacio.
- Necessitat de dispositiu per a assistir la marxa. Feblesa severa d’alguns grups

Estadi Il musculars.
- Pot presentar limitacio funcional moderada i ajuda per a algunes AVD.
- Feblesa moderada-severa en membres inferiors (MMII).
- Feblesa moderada en membres superiors (MMSS).

Estadi IV - Ajuda per a les transferencies i per a la marxa en distancies curtes.

- Cadira de rodes per a distancies mitjanes, llargues i exteriors.
- Necessita ajuda per a les AVD.

- Feblesa severa amb deterioracié important de la mobilitat i la resisténcia.
- Pot presentar dificultat per al control de cap i tronc.
Estadi V - Cadira de rodes per a tota mena de desplagaments. Dependent per a les AVD.

- Pot sorgir dolor en articulacions immobilitzades. Desenvolupament de feblesa
de musculatura respiratoria.

- Pacient enllitat.
Estadi VI - Maxima assisténcia per a les AVD.
- Agreujament progressiu de la feblesa respiratoria.

CONSULTES SUCCESSIVES DE REVISIO

Es recomana una revisié periddica cada 3 mesos; només en casos d’evolucid lenta la
periodicitat podria ser de 6 mesos. En les revisions peridodiques:

S’avalua la resposta al programa de tractament: fatiga, dispnea, enrampades, espasmes.

S’adapten els productes de suport, s’indiquen tractaments farmacologics i terapies
compensadores.

S’adapta el programa terapéutic als simptomes nous.
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Cada revisio inclou la valoracio de:

Afectacié motora

Capacitat de marxa

Capacitat de manipulacié

Nivell de dependéncia per a les AVD
Necessitat d’ortesi i/o ajudes a la marxa
Capacitat respiratoria

Trastorns del llenguatge

Disfagia

Sialorrea

Espasticitat

Dolor

6.2. TRACTAMENT REHABILITADOR

El tractament rehabilitador és una part essencial de la terapia del pacient amb ELA. Després
del diagnostic és necessari sincronitzar les estrategies terapéutiques, basades en la deteccid
de simptomes i signes i I'avaluacié de la progressio. L’especialista en rehabilitacio ha de
coordinar les estrategies terapéutiques i els objectius de fisioterapia, terapia ocupacional,
logopédia i ortopédia, aixi com treballar en equip amb les diverses especialitats médiques
(com ara neurologia, pneumologia i altres especialitats).

L’atencio global de les necessitats de rehabilitacio inclou objectius especifics relacionats amb:

Valorar, seguir, tractar i/o compensar els déficits musculars i funcionals i els simptomes
en cada estadi.

Previndre i tractar les complicacions.
Prescriure el tractament fisioterapic en funcié de la fase de la malaltia.
Aconseguir el millor posicionament del pacient en cada fase de la malaltia:

* Assessorar, des de ['inici, sobre les postures i les posicions correctes per a evitar
rigideses articulars i escurcaments musculars, i mantindre rangs de moviment articular
funcionals.

« Treballar amb ortopedes i terapeutes ocupacionals per a aconseguir la millor
adaptacio dels sistemes de sedestacio i indicacio de cadires de rodes.

* L’adaptacid6 d'un posicionament adequat s’ha de controlar estretament, la praxi
adequada no finalitza fins que es comprove I'Us correcte i confortable del producte, la
qual cosa comporta un treball coordinat amb ortopédia.
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- Mantindre el millor nivell funcional i d’autonomia possible segons el nivell de
dependéncia, amb el suport de l'adaptacié d'ortesi, les ajudes a la marxa i la
recomanacié de productes de suport.

- Previndre la fatiga muscular per sobreus i I'atrofia muscular per desus.
- Orientar sobre I'adaptacioé de I'entorn.

+ Identificar, des de I'inici, la persona cuidadora principal i la xarxa social de suport. Es
necessari anar apoderant la persona cuidadora i la persona amb ELA amb el
coneixement progressiu i adequat de I'evolucio.

* Quan la malaltia avance, cal oferir terapia ocupacional de productes de suport per a
millorar transferéncies, vestit i condicia, i adaptacions en la llar que faciliten les ABVD i
AIVD.

- Valoracié respiratoria. Després de la revisio per pneumologia / rehabilitacio, ensenyament
de cinesiterapia i fisioterapia respiratoria; en fases més avangades, maneig de sistemes
especifics d’eliminacio de secrecions i la resta de terapies.

- Trastorns de la parla i de la comunicacié. Ensenyament de técniques de millora en la
comunicacié i facilitar informacié sobre técniques de comunicacié augmentativa.

- Hipersalivacié. Vegeu I'annex VI.

- Valoraci¢ i diagnostic del dolor. En I'ELA el dolor pot ser neuropatic, neuromuscular o
mixt. Després del diagnostic adequat, s’ha de fer I'abordatge terapéutic mitjangant
farmacs, técniques fisioterapiques, electroterapiques i infiltracions.

- Control de I'espasticitat des de I'inici, mitjangant tractament farmacologic, terapia fisica
(posicionament i/o estiraments), infiltracions de toxina o bomba de baclofén.

- Valorar les complicacions de la immobilitat:
* Maneig de 'edema amb mesures fisiques i calces de compressio.
* Prevencio de la malaltia tromboembodlica.
* Posicionament en decubit.

* Implementacié progressiva dels productes de suport necessaris (llits articulats,
matalas antiescares).

- Emetre informes destinats a sol-licitar el grau de discapacitat.

Es poden presentar simptomes que interfereixen en la capacitat funcional, que s’aborden amb
tractament farmacologic associat a la terapia fisica. El tractament farmacoldgic simptomatic i
de la sialorrea es detalla en I'annex VI.

6.3. FISIOTERAPIA

El tractament en fisioterapia depén dels simptomes i de I'estadi de la malaltia. S’ha d’iniciar
des dels estadis inicials, en el centre amb sala de fisioterapia més proxim al domicili del
pacient, per a evitar-li trasllats que puguen provocar-li fatiga. En la mesura que siga possible,

47



Atenci6 a persones amb ELA

'ha d’aplicar el mateix fisioterapeuta, la qual cosa facilita la comunicacié i permet una
aplicacio de les terapies més eficag, en conéixer amb precisié la situacio i I'evolucié funcional
de la persona.

A causa de la complexitat en la manifestacié i I'evolucié de 'ELA, és dificil crear un protocol
tancat de tractament de fisioterapia que siga aplicable per a tots els pacients.

L’objectiu principal és que el pacient mantinga, el maxim temps possible, les seues capacitats
funcionals i proporcionar-li el maxim grau d’autonomia en la seua vida.

Marcarem uns objectius especifics, i adaptarem les técniques fisioterapiques a ells:
- Manteniment del rang de moviment de les articulacions.
- Prevencié de contractures.
- Mantindre forga muscular, previndre feblesa i evitar fatiga.
- Entrenament d’equilibri i marxa.
- Treball de fisioterapia respiratoria quan siga necessari.
- Maneig de dolor, espasticitat, enrampades i altres problemes que hi puguen sorgir.

L’ensenyament dels exercicis i les recomanacions adequats a la fase i I'estadi de la malaltia
és basic. S’han d’explicar de manera individualitzada, tant a pacients com a les persones
cuidadores, durant un periode de 2-3 setmanes (6-8 sessions), aix0 pot variar en funcio de les
necessitats del pacient, per a la realitzacié posterior d’aquests en el domicili. El pla d’exercicis
en el domicili millora la funcié dels pacients de manera similar als exercicis supervisats en
sales de fisioterapia, per la qual cosa, en estadis avancats, és preferible el tractament en el
domicili.

Estudis cientifics consideren que la intervencid mitjangant exercici fisic d’intensitat lleu o
moderada és la més adequada, sembla millorar la capacitat funcional i I'espasticitat, disminuir
la carrega de la persona cuidadora i retardar la progressio de la malaltia. En canvi, no hem
trobat dades suficients que avalen I'exercici fisic, ni en conjunt ni de cap mena concreta, com
a significatiu en puntuacions de forga, dolor, fatiga o qualitat de vida, encara que els beneficis
generals sobre el sistema cardiovascular, musculoesquelétic i immunologic, i la contribuci6 al
control de I'ansietat del pacient i la persona cuidadora, donen suport a la indicacié d’aquesta
modalitat de tractament.

Recomanacions generals

- En estadis inicials, es recomanen les activitats fisiques genériques d’enfortiment sense
resisténcia, o amb baixa resisténcia, i els exercicis aerobics a nivells submaxims, com ara
natacid, caminar i muntar amb bicicleta.

- A mesura que avance la malaltia i aquestes activitats fisiques genériques no es puguen
realitzar, s’han de seleccionar els exercicis especifics adequats al nivell funcional, les
necessitats i les capacitats.

- Els exercicis fisics han de ser diaris, dividits en diverses sessions al llarg del dia, en
funcio de la tolerancia del pacient i la fatiga que senta.
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- Exercicis propioceptius, de coordinacié i equilibri adaptats, resulten Uutils per a la
prevencié de caigudes i prolongar la marxa autbnoma.

- Els exercicis d’estirament estan indicats per a previndre i reduir la rigidesa articular i
previndre les contractures musculars.

- Incloure les persones cuidadores perque ajuden a fer els exercicis de fisioterapia en
domicili quan la malaltia ha progressat. Han de conéixer com es fan les maniobres que
milloren simptomes tan molestos com les enrampades o I'espasticitat. També s’han de
formar en el maneig en estadis avancats de la malaltia, per a mobilitzacié en el llito en la
cadira, transferéncies o canvis posturals....

6.4. TERAPIA OCUPACIONAL

L'objectiu de la terapia ocupacional en l'atencié a les persones amb ELA és fer una
intervencio holistica, centrada en la persona, amb els objectius de mantindre i/o compensar la
funcié deteriorada i preservar la maxima autonomia del pacient, valorant, formant, entrenant
i/o reeducant 'acompliment adequat en les activitats quotidianes.

Per a fer-ho, la intervencid ha d’incloure I'analisi de 'acompliment en activitats basiques i
instrumentals de la vida diaria, I'oci i la participacid social, aixi com les activitats habituals que
desenvolupe la persona atesa i els aspectes intrinsecs a la realitzacié d’aquestes.

Per a conservar, el maxim temps possible, 'autonomia personal en aquestes activitats, s’han
de fer sessions d’intervencid, destinades al manteniment de les funcions i les estructures
fisiques, aixi com de les cognitives, si fora necessari. Aixi mateix, s’han de treballar les
habilitats i les destreses necessaries per a 'acompliment adequat en les arees esmentades
anteriorment.

En relacié amb les pautes i les estrategies, s’han de fer sessions formatives per a la prevencio
de la fatiga, I'estalvi d’energia i la prevencio de lesions o altres problematiques que hi haja.

D’aquesta manera, s’han d’incorporar a les sessions pautes per a:
- Organitzacio del temps.
- Educacio gestual i postural.
- Estratégies per a mobilitat funcional i realitzacié de les transferéncies.
- Posicionament i control postural.
- Patrons de moviment per a AVD.

- Control postural en sedestacié. Alleujament de pressions. Prevencié de les Ulceres per
pressio.

De la mateixa manera, un aspecte important des de l'inici de la malaltia és I'adaptacioé de
I'entorn per a mantindre el funcionament autdonom, durant el maxim temps possible, i/o facilitar
les labors dels qui els cuiden. Per a fer-ho, s’han de fer intervencions, destinades a pautar la
modificacio, la redistribucio i/o 'adaptacié dels espais fisics, en la llar, 'ambit laboral i en els
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entorns quotidians. Igualment, s’ha de fer la valoracié i la seleccié dels “productes de suport”
que puguen facilitar 'acompliment en les activitats diaries.

Els “productes de suport’ son definits com qualsevol producte (dispositius, equip, instruments
i programari) fabricat especialment o disponible en el mercat, utilitzat per persones amb
limitacioé funcional, o per a elles, i destinat a:

- Facilitar la participacio.

- Protegir, donar suport, entrenar, mesurar o substituir funcions/estructures corporals i
activitats.

- Previndre limitacions en I'activitat o restriccions en la participacio.

A causa de la progressi6 de la malaltia, els productes de suport presenten una utilitat curta en
el temps i, per tant, és necessari reavaluar per a fer-hi ajustos progressius.

Entre els sistemes d’ajuda més valorats per les persones amb ELA es troben els que faciliten
la independéncia en el bany i la condicia, com ara les cadires per a la dutxa, els elevadors per
al WC i els agafadors de bany o bidet. De la mateixa manera, refereixen gran interés en les
eines destinades a l'accés a les TIC, per a I'oci, la comunicacio o la domotica de la llar. En
estadis més avancgats de la malaltia es valoren molt positivament els llits articulats i les grues
per a les transferéncies.

6.5. LOGOPEDIA

La hipofonia, la disartria i I'anartria son simptomes freqlients. La disartria estara present en el
80 % dels casos, per feblesa de la musculatura orofacial, atrofia de la llengua i els llavis i
espasticitat.

La produccié de la parla és forgada, lenta, amb frases curtes, pauses inapropiades, imprecisio
articulatoria, hipernasalitat, veu escanyada i tensionada, més greu i d’escas volum.

En el cas de la veu, es pot observar un mecanisme d’hiperabduccié o abduccid, segons si
I'afectacio és de predomini bulbar o corticobulbar, respectivament.

El tractament logopédic tindra com a objectiu afavorir la intel-ligibilitat de la parla i el
llenguatge i millorar la capacitat de comunicacid. Encara que no hi ha suficient evidéncia per a
fer recomanacions sobre les diverses terapies logopediques, en les etapes inicials es pot
proposar un treball directe amb el pacient que incloga:

- Control postural.

- Treball de control del patré respiratori i de la coordinacié fonatoria.
- Correccio de la ressonancia i del volum.

- Exercicis articulatoris i practics de I'area orofacial.

- Exercicis prosodics i de ritme de la parla.

A mesura que la malaltia progressa, la inclusié de mesures compensadores passa a ser el
nucli de la terapia. En aquest moment, pot ser que siguen necessaris els sistemes
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amplificadors de la veu o sistemes alternatius de comunicacié que li permeten expressar-se
eficagcment.

Els sistemes disponibles en aquesta area abasten des de la comunicacié escrita, mentre es
mantinga la capacitat per a escriure, i les taules analdgiques, fins a sistemes sofisticats, com
els comunicadors amb minims moviments conservats, amb eixida de veu o sense,
processador de text amb prediccié de frases freqlients, o sistemes de control de I'ordinador
amb els moviments de l'iris (lectors oculars) (vegeu l'apartat 4).

Generalment, en aquest punt sorgira disfagia associada, per la qual cosa la intervencio
logopédica passa a tindre un paper predominant en el maneig d’aquest simptoma,
desenvolupat en 'apartat sobre disfagia i nutricio.

6.6. ORTOPEDIA

Les revisions serviran per a avaluar la necessitat d’ortesi i productes de suport. En cas de
limitacions per a la marxa, la prestacié ortoprotética permet indicar I'is de bastons, caminador
i/o cadira de rodes.

La cadira de rodes ha de ser prescrita de manera individual i estar adaptada a les necessitats
segons l'edat, la capacitat funcional i el grau d’integracio social. Se li han de fer les
adaptacions i els accessoris que necessite per a un posicionament correcte segons el grau de
limitacio que presente.

La prescripcidé d’aquest no ha de patir demores, i pot ser de diversos tipus: autopropulsable,
cadira de rodes eléctrica (sobretot en persones joves) o cadira de control postural, segons el
cas.

Hi ha tres adaptacions en una cadira de rodes d’interés especial per a pacients amb ELA: que
es recline i/o s’eleve prou, reposabracos ajustables i reposapeus elevables per a millorar el
confort d’aquestes persones.

Es pot incloure la prescripcié d’un altre tipus de material, com les ortesis de posicionament:
férules antiequines, ferules posturals ’'MMSS i MM, ortesis cervicals per a millorar el control
del cap...

La maijoria dels dispositius han sigut dissenyats per a un altre tipus de patologia, per la qual
cosa l'adaptacio d’aquests al pacient amb ELA no sempre és reeixida, de manera que la
indicacio6 i 'adaptacié d’aquests dispositius continuen sent un desafiament per al professional.
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ASPECTES CLAU

El tractament rehabilitador és el resultat del treball coordinat d’'un equip multidisciplinari.

L’objectiu del tractament rehabilitador és mantindre la millor capacitat funcional i per a la
independencia en les AVD.

L’evidéncia de I'eficacia de les diverses intervencions continua sent insuficient.
L’exercici i el posicionament adequat sén fonamentals.
Controlar adequadament els simptomes associats permet millorar I'evolucié del pacient.

L’adaptacio del material ortétic i la cadira de rodes a I'evolucié de la malaltia és clau per a
mantindre la qualitat de vida.

L’avaluacié i la intervencié han d’incloure els trastorns foniatrics, per la repercussio
funcional que tenen en el pacient i en la seua qualitat de vida.
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7. ATENCIO EN L’ENTORN COMUNITARI

Les actuacions estaran determinades per la situacié clinica, amb la finalitat d’intentar que, en
la majoria dels casos, es duguen a terme en el domicili mateix, bé per 'EAP, la UHD o la
persona cuidadora, si bé, de vegades, poden ser necessaris ingressos puntuals en I'’hospital.

En 'annex Xl podem trobar una llista de comprovacié per al control de simptomes en el
domicili.
Es important que es perceba la continuitat de la cura. Per part de I'equip multidisciplinari, s’ha

de transmetre que se’ls acompanyara des del diagnostic fins al final de la malaltia. Aixo
ajudara a afrontar millor els canvis que s’aniran produint.

L’equip multidisciplinari ha d’aportar suport psicoeducatiu i emocional a la persona afectada i
la familia, especialment a la persona cuidadora principal, i ha de potenciar coneixements,
motivacié i habilitats d’autocura perqué es mantinga la maxima autonomia i qualitat de vida.

La valoracio i les cures de les persones amb ELA es dirigeixen a detectar com afecta la
malaltia al seu estat fisic i a la seua autonomia, identificar possibles riscos evitables, i detectar
trastorns de I'area cognitiva que puguen alterar la seua capacitat d’autocura, de comunicacio i
de realitzacié de les ABVD i les AIVD.

Aquests casos presenten una alta complexitat clinica i comunitaria que requerira la
intervencio d’un equip multidisciplinari i de la gestié de casos (vegeu I'apartat 3).

Una de les eines de treball utilitzada per les IGC és I'index de complexitat del cas (ICC), que
els ajuda a identificar els “casos complexos”. L’'index esta dividit en dues complexitats: la del
maneig clinic i la del maneig comunitari (vegeu actuacions de les IGC i I'lCC en I'annex XII).

7.1. SEGUIMENT PER L’EAP

L’actuacié de I'equip multidisciplinari ha de garantir la continuitat de cures entre els serveis
hospitalaris i 'EAP. On es dispose d’'IGC, la seua labor de coordinacié és fonamental.

Aixi mateix, la coordinacié entre I'AP i la resta de professionals que conformen I'equip
multidisciplinari és imprescindible, s’hi ha d’establir una comunicacio fluida.

L’EAP els ha d’incloure en atencié domiciliaria programada, amb visites pautades com a part
del PAI.

El seguiment ha d’incloure, almenys, la valoracio dels signes i els simptomes, aixi com de les
cures que requerisca en diverses fases de la malaltia (vegeu I'annex XI).

Els professionals d’AP, juntament amb les IGC, tenen un contacte molt proxim amb la
persona afectada i la seua familia, la qual cosa pot facilitar un clima de confianga adequat per
a abordar els desitjos i les preferéncies per al final de vida, iniciar la planificacié de decisions i
informar sobre el DVA.

Les persones cuidadores necessiten el suport de I'equip multidisciplinari, fonamentalment de
'EAP, per a valorar els signes d’alerta, considerant la inestabilitat clinica i els problemes de
comunicacié que s’hi solen presentar.
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Quan es requereixen técniques domiciliaries complexes, com les de ventilacié, GEP..., i en
fase pal-liativa, el contacte entre I'EAP i el personal de la UHD ha de ser estret. Aquesta
exerceix una labor de refor¢ i de suport a la que du a terme habitualment la unitat basica
assistencial de 'EAP o I'lGC, i es poden fer visites conjuntes que reforcen i potencien la
continuitat assistencial.

7.2. CURES D’INFERMERIA EN EL DOMICILI

Dins de I'equip multidisciplinari, la infermera és, amb frequéencia, la professional més proxima
a la persona i la seua familia, sobretot en I'entorn comunitari, per la qual cosa és important
establir una relacioé de suport que hi facilite la comunicacio (vegeu l'apartat 5). L’atencié de la
infermera té com a objectiu prioritari potenciar I'autocura, en la mesura en que I'autonomia de
la persona i 'evolucid de la malaltia ho permeten. Per a fer-ho, s’han d’identificar i valorar de
manera individualitzada les necessitats, I'adaptacio i les respostes davant de la nova situacio
de salut, amb 'objectiu de millorar la qualitat de vida (annex XIII).

Cal tindre en compte:
- El control d’esfinters.
- Elrisc d’Ulceres per pressid. Cures de la pell.
- Problemes cognitius.
- El maneig de la medicacio.
- Valorar el nivell funcional per a les AVD.
- Capacitat d’alimentacid, tipus d’alimentacio, possible disfagia, sondes, sialorrea.
- Son/descans.
- Relacions socials i laborals.
- Valors i creences.
- Coneixement sobre la seua malaltia.

La infermera ha d’estar atenta als simptomes i als signes que indiquen una deterioracio de la
funcio respiratoria, principalment la dispnea, I'ortopnea, la somnoléncia, la disminucio del
nivell d’alerta, els edemes mal-leolars, aixi com a la dificultat d’expulsar secrecions
respiratories. Amb I'evolucié de la malaltia, quan es requerisca l'inici de suport ventilatori, la
infermera ha de participar en les cures necessaries i en el fet de transmetre la informacio
adequada sobre el maneig dels problemes respiratoris i com afrontar-los (annex XIV).

D’altra banda, la dificultat per a mastegar i engolir els aliments repercutira negativament en la
correcta alimentacié i I'estat nutricional, es pot arribar a requerir nutricié enteral per
gastrostomia, i la via endoscopica GEP és la més utilitzada (vegeu l'apartat 9). La GEP
requereix un consentiment informat, disponible en:

http://www.san.gva.es/documents/151744/512021/Realitzacio+de+Gastrostomia+d%E2%80%99alime

ntacio+per+via+laparoscopica+o+laparotomia.pdf
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Per a I'iis de la GEP, la infermera ha d’ensinistrar la persona cuidadora en la higiene i la cura
basica de I'estoma i la sonda.

Cures basiques de la GEP
- Estoma
* rentada diaria amb aigua i sabo,
» assecat,
+ col-locar una gasa esteril que envolte la sonda i subjectar-la amb un aposit,
» comprovar que no hi ha irritacié,
« comprovar que tots els components estiguen en el lloc,

« vigilar I'aparicié de complicacions, com ara granulomes, sagnats, erosions en la zona del
disc...

- Sonda
« verificar la col-locacié correcta,
* bald unflat,
+ girar la sonda 180° diariament, cada dia en una direccio,
* neteja de connectors externs,
« tapar la sonda després de la utilitzacio d’aquesta,
* després de la utilitzacio, llavar la sonda amb 50 ml d’aigua.

L’equip multidisciplinari ha de conéixer quin és el model de GEP i la data en qué s’ha de fer el
canvi. També s’hauran d’assegurar que té cita concertada a I'hospital per al primer canvi de la
GEP.

El primer canvi es fa sempre a I'hospital, perd els seglients es poden fer al domicili per part
d’'UHD, IGC, infermera de 'EAP, etc. En aquest canvi es retira la primera sonda, amb disc de
retencié intern de silicona, i es col-loca una sonda de bald, que es podra canviar,
posteriorment, en el centre de salut o el domicili.

Quant als patrons d’eliminacio fecal i vesical, malgrat una adequada conservacio del control
de l'esfinter, es poden veure alterats i poden sorgir disfuncions per factors com la mobilitat, la
falta d’aportacié de liquids, una dieta pobra en fibra, la medicaci6 o fins i tot factors
psicologics.

El restrenyiment és un problema frequient, ja que una alimentacié irregular pot alterar la
defecacio, per la qual cosa, menjar tots els dies a les mateixes hores ajudara a crear un patro
regular d’eliminaci6. El restrenyiment s’ha de tractar, ja que els esforgos fets durant la
defecacié poden provocar fatiga i poden acréixer els problemes respiratoris. Pot sorgir-hi,
també, impacci6 fecal o fecaloma, una acumulacié de femta endurida i compacta que no es
pot expulsar espontaniament. El simptoma habitual de sospita és el restrenyiment, pero de
vegades hi pot sorgir diarrea per sobreeiximent de la femta retinguda proximalment a la
impaccio.

De vegades, hi pot sorgir incontinéncia fecal o diarrea, a consequéncia de dietes inadequades
o d’alguna infeccio aguda.

El patré d’eliminacio vesical esta condicionat principalment per la ingesta de liquids. A causa
de la disfagia, la hidratacié és més baixa, per la qual cosa, I'oliguria és freqlient, perd, a més,
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es pot donar una tendéncia a la retencié urinaria deguda als farmacs (anticolinergics,
antidepressius).

7.3. SUPORT DE LA UNITAT D’HOSPITAL A DOMICILI

Atesa la rellevancia del domicili com a ambit central de la provisié de serveis, el paper de la
UHD cobra una importancia especial, amb un 97 % de la poblacio de la Comunitat Valenciana
coberta.

La missié de suport de les UHD persegueix maximitzar la capacitat de resolucié de problemes
en I'ambit comunitari (evitant I'is innecessari de recursos hospitalaris, siguen ingressos o
altres atencions a I'hospital) i/o aconseguir la maxima rapidesa de reincorporacio al domicili
habitual després d’un ingrés (alta precog).

En cas de persones amb ELA, aquesta funcié de suport pot abastar diversos ambits, que es
desenvolupen en diversos apartats del document:

- Respiratori

- Nutricional

- Neurologic

- Terapies intravenoses: antibioterapia en infeccions...
- Atencio6 pal-liativa avangada

- Coordinaci6 assistencial

L’esquema de funcionament és el seguent:

Coordinacio

La UHD del departament ha de formar part de I'equip multidisciplinari i ha de participar en les
reunions periodiques que aquest faga sobre seguiment i intercanvi d’informacié de pacients,
tant hospitalitzats com controlats per la UHD en el domicili.

Per a un millor control clinic i evitar desplagaments, la UHD pot fer determinades exploracions
(gasometries, pulsioximetries, etc.), en coordinacid6 amb el servei que les haja sol-licitades
(pneumologia i uns altres), que adoptara les decisions pertinents.

Abans d’un alta hospitalaria

Per a garantir la continuitat de les cures en el domicili després d’un ingrés, s’haura de
contactar amb la UHD per a valorar la situacié de la persona abans de 'alta.

S’haura de comentar el cas clinic, la tecnologia que porta en el domicili, els diversos models
d’aparells que tinga i les pautes d’utilitzacié d’aquests.

S’hauran d’establir els controls a seguir, tant a I’hospital com al domicili.

S’haura d’'informar sobre si ha fer el DVA i quins sén els seus desitjos.
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S’haura de fer la valoracié social a I'’hospital, tal com esta establit en els protocols d’actuacio
habituals d’aquest hospital.

Es recomana una visita al domicili per part de la UHD, 'EAP i I'lGC.

En arribar al domicili

La UHD ha de/d’:

- Identificar la persona cuidadora principal i altres de convivents, i oferir-los el seu
assessorament i suport.

- Assegurar-se de disposar de tot I'equip necessari en el domicili.
- Comprovar que funcionen correctament tots els aparells.

- Contactar amb I'empresa subministradora per a sol-licitar el material que puga faltar o la
reposicio d’aquest.

- Proporcionar el material necessari que no es puga prescriure de manera habitual per
laplicacié informatica SIA (aposits, sondes de recanvi, canula de traqueotomia de
reserva...) o quan I'’AP no dispose d’aquest.

- Suport psicologic, emocional i social per a les persones afectades i els qui les cuiden, i
facilitar informacid i orientacié en la sol-licitud d’ajudes per a les necessitats estructurals
del domicili (vegeu l'apartat 4).

- Comprovar que la persona cuidadora i les convivents sapiguen manejar bé tots els
aparells i prosseguir i afermar els ensenyaments rebuts a I’hospital.

- Contactar amb 'EAP i comentar el cas perqué participen en el seguiment.

Seguiment a llarg termini

La UHD ha de/d’:

- Assegurar-se que el PAI incloga un protocol establit de visites amb les diverses
especialitats.

- Mantindre el contacte segons el protocol establit amb I'equip multidisciplinari, amb la
periodicitat que es determine de manera individualitzada.

- Establir préviament amb les diverses especialitats una llista amb els simptomes i els
signes a monitorar en cada control: derivats de la situacié respiratoria, la ventilacio
(SpO2, control de secrecions, rinitis, aerofagia, sequedat bucal, erosions...), simptomes
neurologics, nutricionals, etc. Aquests resultats s’han de comentar en les reunions
habituals de I'equip multidisciplinari del departament.

- Mantindre contacte periddic amb I'EAP per a intercanviar informacié del cas (quasi totes
les UHD tenen visites conjuntes establides amb AP) i oferir la seua ajuda en el maneig
d’aquests pacients.
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- Facilitar a 'EAP la informacid i la formacié necessaria, médica i d’infermeria, sobre el
model de ventilador, els assistents de tos, el muntatge de tubuladures, alarmes, etc.,
utilitzades en el domicili, o 'accés a aquesta contactant amb pneumologia.

- Facilitar al pacient el material necessari del que no es dispose en AP.

7.4. VALORACIO | CURES DE LA PERSONA CUIDADORA

En 'ELA, el domicili és I'ambit natural de la provisié de cures, siga I’habitatge habitual o un
centre residencial. En gran part dels casos, la persona cuidadora principal sol ser un membre
de la familia, que presta ajuda en les activitats que no pot realitzar.

Atesa la rellevancia d’aquesta tasca, cal valorar-la, tenint en compte quin suport presta:

- El suport en el desenvolupament de les activitats que no poden desenvolupar per si
mateixes, com les ABVD i les AIVD (vegeu I'apartat 5.2).

- El suport en la gestio de problemes concrets i I'afrontament de situacions dificils. La
persona cuidadora actua com a intermediaria i connecta la persona cuidada amb els
recursos externs, sanitaris i socials, I'informa dels avancgos i les millores que puguen
afectar-la, assumeix responsabilitats sobre els seus habits de salut i serveix
d’interlocucio, durant els ingressos hospitalaris. Inclou, també, les tasques
d’acompanyament i vigilancia.

- El suport emocional, I'ajuda a expressar opinions i sentiments, a intercanviar expressions
d’afecte; en definitiva, els facilita que se senten connectades amb el seu entorn. La
provisio de suport emocional és importantissima, el fet de compartir i confiar en els altres
ajuda a reforgar I'autoestima i desenvolupa el sentit de pertinenga.

La valoracié és la recopilacio sistematica i organitzada d’informacié sobre una persona i les
seues circumstancies, amb I'objectiu de prendre decisions sobre 'atencié adequada a les
seues necessitats. En aquesta fase s’analitzen les caracteristiques fonamentals de la
persona amb ELA i qui la cuida, de I'entorn en el qual es troben i, també, el tipus de suport
rebut i els efectes de la cura. En la valoracié de qui cuida s’ha de recollir informacié sobre:

- Problemes de salut previs a la cura. L’estat de salut de les persones cuidadores influeix
en I'acompliment del seu paper, una persona no pot cuidar adequadament si la propia
salut no és bona.

- Problemes de salut derivats de cuidar. Un bon nombre de persones que exerceixen de
cuidadores manifesten haver patit diversos problemes. La majoria d’elles pateixen
problemes osteomusculars relacionats amb I'execucio de les tasques propies de la cura
(mobilitzacié del pacient), o n’han patit; un alt percentatge presenten problemes
cardiovasculars, gastrointestinals, respiratoris i dermatologics, fins i tot entre els menors
de 65 anys. Entre els més frequients estan: els maldecaps, I'insomni, el cansament, la
lumbalgia, I'ansietat i la depressid. S’ha d’explorar I'automedicacié i el consum de
psicofarmacs.

- Problemes personals derivats de la cura, la pérdua o la disminucioé del temps dedicat a
aficions i activitats gratificants, dificultat de continuar desenvolupant una activitat
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professional o un altre tipus d’obligacions o, fins i tot, de mantindre relacions socials amb
altres persones.

La valoracio integral de la persona es fa de manera individualitzada, perd s’aborda en conjunt,
com un cas (pacient, persona cuidadora i entorn). Es un procés multidimensional orientat a la
recollida d’informacié per a poder identificar problemes sobre aspectes fisiologics i funcionals
de la persona, dels qui la cuiden i de I'entorn d’aquesta.

La persona cuidadora tindra més percepcié de competéncia com més entenga quin és el seu
paper dins de l'atencio integral i quina és la funcié dels diversos professionals i nivells
assistencials. Per a fer-ho, ha de rebre la formacié adequada en la identificacié i la
potenciacié dels recursos interns i externs dels quals disposa, en el maneig dels problemes
emergents, en el control de simptomes, en la detecci6 de carregues derivades de la labor de
cuidar i en I'atencio a les propies necessitats.

Ha de procurar mantindre una comunicacié adequada amb la persona a la qual cuida i amb la
resta de suports, expressar les tensions, dialogar quan sorgisquen diferéncies de criteri per a
intentar arribar a un consens, ja que, si no es fa aixi, es poden acabar generant
ressentiments. Es convenient buscar ajuda davant dels problemes, evitar la sobrecarrega
compartint responsabilitats i no anticipar-se a fer el que la persona encara és capag de fer per
si mateixa.

La cura d’'una persona amb alta dependéncia i dificultat de comunicacié pot portar a tendir a
infantilitzar-la i prendre les decisions per ella, aixi com oblidar que té les seues preferencies i
que cal respectar-les en la mesura que siga possible. També cal intentar no caure en la por,
la sobreproteccié o el xantatge emocional.

La persona cuidadora s’ha de cuidar. Compartir temps i experiéncies amb unes altres que
estiguen passant per la seua situacié pot ajudar-la: un bon recurs pot ser contactar amb
associacions de familiars. Es imprescindible dedicar un temps per a mantindre les activitats
gratificants i les relacions personals previes a la malaltia.

7.5. FINAL DE LA VIDA I DOL

La fase del final de la vida s’ha d’abordar amb antelacio i establir amb la persona un pla de
decisions anticipades sobre el lloc de defuncio, la limitacié de tractaments de suport vital,
l'inici i la finalitzacié de determinades técniques, la preagonia i 'agonia en el domicili (annex
Vvill).

No cal centrar-se Unicament en com es vol morir i on, sind en com es vol viure I’Gltima fase de
la vida i on.

L’equip de cures pal-liatives avangades que ha d’intervindre en aquesta fase, en funcio de les
necessitats, és I'equip de suport hospitalari, la UHD o I'HACLE.

A causa de la relacié de proximitat que s’estableix, 'EAP i I'lGC sbén les persones més
adequades perque els familiars puguen expressar les preocupacions sobre la mort de la
persona volguda i acompanyar la familia en el seu dol, aixi com per a ajudar-lo en
I'afrontament de les incerteses davant d’aquesta nova etapa.
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Cal recordar que, en aquest context, el dol es definiria com una reaccié adaptativa normal
davant de la pérdua d’'un familiar, en la qual no esta indicat I'assessorament psicologic
especialitzat ni el tractament farmacologic.

Es recomana no intervindre i fer un seguiment de la situacio, telefonic o per altres mitjans, en
2-3 mesos, amb I'objectiu de detectar el dol patologic o complicat per a intervindre-hi.
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8. NECESSITATS D’ATENCIO PER PROBLEMES RESPIRATORIS

En funcio del grup muscular afecte a I'inici de la malaltia, aquesta es pot classificar en espinal
(70-80 %), bulbar (20-30 %) o respiratoria (2 %). No obstant aixd, independentment del tipus
d’inici, quasi sempre s’acabara desenvolupant afectacié bulbar al llarg del curs de la malaltia.

Els problemes derivats de I'afectacié dels musculs respiratoris (inspiratoris, expiratoris i de la
via aéria superior) constitueixen la causa principal de morbimortalitat en aquests pacients i
condicionen, en gran part, el seu pronostic. En abséncia d’actuacions sobre els problemes
respiratoris, la supervivencia després del diagnostic és d’uns 2 anys.

Més del 50 % de pacients desenvolupen hipoventilacié durant el primer any, sobretot els que
presenten una evolucid més accelerada. Un 40 % pateix un ingrés hospitalari, més del 80 %
d’ells, a través dels serveis d’'urgéncies. La causa principal d’hospitalitzacié és la insuficiéncia
respiratoria, amb un augment del risc de mort de més del 5 %. Un estudi recent ha mostrat
que més de la meitat dels pacients amb ELA ingressen almenys una vegada per insuficiéncia
respiratoria, ingressos que augmenten 3-5 vegades més el risc de mort hospitalaria. La
insuficiéncia respiratoria s’ha identificat com la causa de mort principal (60-80 %).

La disfuncié dels musculs respiratoris interfereix en tres punts: la capacitat del pacient de
mantindre una ventilacié alveolar efectiva, de generar un esforg tussigen efectiu per a eliminar
les secrecions respiratories i de protegir la via aéria inferior durant la deglucio.

Les ajudes als musculs respiratoris han mostrat la capacitat que tenen d’augmentar la
supervivencia, disminuir els simptomes, evitar hospitalitzacions i millorar la qualitat de vida.
Consisteixen en técniques que, bé de manera manual o bé mitjangant dispositius mecanics,
suposen l'aplicacié de forces sobre el torax i/o 'abdomen, i produeixen canvis intermitents de
pressié en la via aéria o increments de volum pulmonar, amb la finalitat d’assistir i, en alguns
casos, substituir la funcié dels musculs respiratoris.

Les ajudes no invasives (que no envaeixen la via aéria) les constitueixen fonamentalment, per
als musculs inspiratoris, la ventilacié no invasiva (VNI) i, per als musculs expiratoris, les
tecniques de tos assistida, tant manual com mecanica. Aquestes técniques sén capaces de
proporcionar, des que s'instauren, una mitjana de fins a 18 mesos de supervivencia.

La VNI requereix un consentiment informat. Vegeu-ne el document en I'enllag seguent:

http://publicaciones.san.gva.es/comun/ciud/docs/pdf/ci1vmni.pdf

Quan les tecniques no invasives fracassen a causa de la gravetat de l'afectacio bulbar,
I'alternativa per a mantindre la vida d’aquests pacients és fer una traqueotomia, que permet
una ventilacid mecanica adequada, obviant-hi la via aéria superior, i un accés directe a les
secrecions respiratories. Després de la traqueotomia, presenten una supervivéncia, durant el
primer any, del 79 %, similar a la del trasplantament pulmonar, amb una mitjana de
supervivéncia de 21 mesos.
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MANEIG DELS PROBLEMES RESPIRATORIS

Vegeu-ne la

Qué cal valorar Per qui \ L
informacio

- : - o - Pneumologia
Valoraci6 de la situacié respiratoria ] S Apartat 8.1
Equip multidisciplinari

i i i - EAP
Maneig dels problemes respiratoris en o . Apartat 8.2
AP - (Medicina i infermeria)
- Persona cuidadora
) ) o - Pacient
Maneig de les secrecions respiratories Annex XV
- Infermera

- Equip multidisciplinari

- Metge/essa d’'EAP
Maneig d’episodis respiratoris aguts - Pneumodleg Apartat 8.4
- Equip multidisciplinari
Suport respiratori no invasiu: VNI .
. . - Pneumologia Annex XV
Indicacié i seguiment

- Persona cuidadora

Suport respiratori no invasiu: VNI - Pacient

Annex XV
Cures - EAP

(Medicina i infermeria)
Suport respiratori invasiu: traqueotomia .
. . - Pneumologia Annex XV
Indicacié i seguiment
- Persona cuidadora

Suport respiratori invasiu: traqueotomia - Pacient

Annex XV
Cures - EAP

- (Medicina i infermeria)

- Pneumologia
) . L o - Medicina interna
Maneig de la insuficiéncia respiratoria L ] Apartat 8.5
- Medicina intensiva

- Equip multidisciplinari

Suport respiratori en gastrostomia - Pneumologia Annex XV

8.1. VALORACIO RESPIRATORIA

Els problemes respiratoris que sorgeixen en I’'ELA estan produits per la feblesa dels musculs
respiratoris, que produeixen una hipoventilacié alveolar progressiva i una disminucié de la
capacitat tussigena o de I'efectivitat de la tos per a expulsar les secrecions respiratories. La
insuficiencia ventilatoria secundaria a la feblesa dels musculs inspiratoris se sol presentar en
estadis avancats de la malaltia, excepte en les formes d’inici respiratori, i sol estar precedida,
en fases més precoces, per hipoventilacio alveolar nocturna.
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La hipoventilacié es produeix inicialment, durant la fase REM del son. En persones sanes,
durant aquesta fase es produeix una disminucié general del to de la musculatura esquelética,
de manera que el diafragma resulta I'Unic responsable de mantindre la ventilacié alveolar. En
les persones amb ELA, el diafragma, afeblit per la naturalesa de I'afectacié neuromuscular i
sense l'assisténcia de la musculatura accessoria respiratoria, és incapac de mantindre per si
sol la ventilacio, la qual cosa ocasiona una caiguda de I'SpO2 i un augment de la PaCO2 en
aquesta fase del son. Durant aquests episodis de dessaturacio, 'aparicié de microdespertars
(arousals) limita la caiguda de I'SpO2 i 'augment del CO2 en canviar la fase de son. Aquest
mecanisme, tedricament protector davant de la hipoventilacid, altera I'arquitectura del son,
amb una reduccio del temps total i una disminucié en I'eficiencia d’aquest.

A mesura que la malaltia progressa i la feblesa de la musculatura respiratoria s’accentua, les
alteracions de la ventilacié s’estenen també a la fase no REM i, finalment, la feblesa de la
musculatura respiratoria és incapag¢ de mantindre una ventilacié adequada en vigilia.

Paral-lelament, es produeix una disminucié de la capacitat tussigena i fins i tot una pérdua
d’aquesta. En condicions normals es produeix una xicoteta quantitat de moc en l'arbre
bronquial que, mitjangant I'aclariment mucocil-liar, és transportat fins a les vies aéries
superiors, on el deglutim inconscientment. En determinades circumstancies, com les
infeccions respiratories, la quantia i la puruléncia de les secrecions respiratories augmenta i
I'efectivitat de I'aclariment mucocil-liar disminueix, de manera que la maniobra de la tos és
cabdal per a expulsar les secrecions. En la tos intervenen tots els grups musculars
respiratoris: els inspiratoris, per a introduir un volum adequat d’aire; els musculs d’'innervacié
bulbar de la via aéria superior, perqué el tancament de la glotis augmente la pressio
intratoracica, i els expiratoris, per a I'eixida explosiva de l'aire. En I'ELA, la feblesa de la
musculatura respiratoria altera totes les fases de la tos i en disminueix I'efectivitat per a
expulsar les secrecions.

Simptomes i signes d’hipoventilacié alveolar

La dispnea i 'ortopnea, al costat de I'is de musculatura accessoria, s6n simptomes d’apariciod
tardana. D’altra banda, la dispnea pot ser dificil de valorar, a causa de la mobilitat reduida, i
l'ortopnea es pot confondre amb episodis de sufocacid (choking) ocasionats per
microaspiracions de saliva en pacients amb afectacié bulbar de la motoneurona superior.

L’alteracio de l'arquitectura del son, secundaria als microdespertars desencadenats per les
dessaturacions nocturnes, produeix despertars nocturns, sensacié de son no reparador,
cefalea matutina, somnoléncia ditirna, dificultats de concentraci®6 o memoria, o alteracions
cognitives.

Proves funcionals respiratories

La feblesa de la musculatura respiratoria es tradueix en una reduccid de la capacitat vital
forgada (CVF) i les pressions inspiratories i expiratories maximes (Plmax, PEmax).

El valor de la CVF i el percentatge d’aquesta respecte del valor tedric en el moment del
diagnostic, aixi com la caiguda d’aquesta a mesura que avanga la malaltia, estan entre els
factors pronostics més importants en 'ELA. No obstant aixd, a causa de la corba sigmoide
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que relaciona pressid i volum en el sistema respiratori relaxat, amb compliance
toracopulmonar normal, la caiguda de la CVF no es produeix fins que la feblesa dels musculs
respiratoris és significativa. D’altra banda, el percentatge de la CVF respecte del valor teoric
que té, es correlaciona pobrament amb la preséncia de simptomes respiratoris. La CVF
mesurada en decubit supi es correlaciona amb la forga diafragmatica i amb simptomes
relacionats amb hipoventilacio; en aquest sentit, una diferéncia de més del 25 % entre la CVF
mesurada en sedestacio i en decubit supi indica feblesa diafragmatica.

La PImax detecta, abans que la CVF, la preséncia de feblesa diafragmatica; valors inferiors a
-60 cmH20 es relacionen amb alteracions electromiografiques diafragmatiques i prediuen la
preséncia de dessaturacions nocturnes. No obstant aixd, aquestes mesures poden resultar
dificils de fer quan hi ha feblesa de la musculatura orofacial que impedisca subjectar i segellar
bé el filtre, i en aquests casos s’ha de recoérrer a una mascara oronasal. La pressié de sniff
(SNIP) com a alternativa a la Plmax també es correlaciona amb alteracions
electromiografiques en el diafragma i dessaturacions nocturnes.

En preséncia d’afectacio bulbar, poden estar alterades les vies corticobulbars, de manera que
generen certa apraxia que modifique la realitzacié d’aquestes proves volitives, i els resultats
tendeixen a subestimar la forga de la musculatura respiratoria.

Estudi de la capacitat tussigena

L'efectivitat de la tos per a expulsar les secrecions respiratories depén de la magnitud dels
fluxos generats durant la fase expulsiva. Durant aquesta fase es produeix un flux maxim d’aire
denominat flux pic de tos (FPT). Valors inferiors a 2.67 L/s indiquen una tos inefectiva, mentre
que valors inferiors a 4.25 L/s mesurats en situacio clinica estable, encara que suposen fluxos
efectius, impliquen un elevat risc d’esdevindre inefectius durant una infeccid respiratoria
aguda. L'FPT es pot mesurar amb mesuradors portatils de flux expiratori pic (FEP) utilitzats
per les persones amb asma, encara que aquests dispositius tendeixen a sobreestimar els
valors en el rang inferior a 270 L/m, per la qual cosa es recomana el mesurament dels FPT
mitjangant un pneumotacograf a través d’'una mascara oronasal.

L'efectivitat de les técniques de tos assistida, tant manual com mecanica, depén dels FPT
generats durant l'aplicacié d’aquestes. Atés que l'efectivitat de la tos assistida manual
augmenta en insuflar els pulmons fins a aconseguir la capacitat maxima d’insuflacié (CMI), és
recomanable mesurar, també, aquest parametre. La CMI és el volum maxim d’aire que pot ser
mantingut després de repetides insuflacions, amb la glotis tancada per a, després, ser
expulsat. En preséncia d’afectacio bulbar severa amb impossibilitat de tancar la glotis,
aquesta és substituida per una valvula unidireccional en el respirador manual utilitzat per a
insuflar l'aire en els pulmons; en aquests casos, es denomina capacitat d’insuflacié pulmonar
(CIP).

Situacio ventilatoria nocturna

Les alteracions respiratories durant el son caracteristiques i predominants de 'ELA sén els
episodis d’hipoventilacié secundaris a la feblesa dels musculs respiratoris. Aquests episodis
es tradueixen en caiguda de I'SpO2 i augment de la PaCO2. La dessaturacio per davall del
90 % durant un minut consecutiu ha mostrat ser un factor indicatiu d’hipoventilaci6 més
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sensible que la CVF o la PImax. Aquests augments nocturns transitoris de la PaCO2 originen
un augment dels nivells de bicarbonat i hiperclorémia, fins i tot amb normocapnia dilrna. La
hipercapnia dilirna és un fenomen tarda en I'evolucié de la malaltia. D’altra banda, el gradient
alveoloarterial d’oxigen sol ser normal si no hi ha patologia pulmonar prévia.

Valoracié funcional neurologica

Davant d’'una evoluci6 més rapida de la malaltia, es presenten episodis d’hipoventilacid
nocturna més precogment; d’altra banda, la rapidesa en la deterioracié funcional neurologica
és un factor pronostic.

La valoracié funcional es fa mitjangant I'escala ALSFRS-R, amb versié validada en espanyol
(annex X).

La severitat de I'afectacio bulbar condicionara I'éxit tant de la ventilacié no invasiva com de les
tecniques de tos assistida. L’afectacid bulbar pot causar alteracions de la deglucié que
provoquen el pas de liquids i solids a la via aéria. Entre les diverses escales emprades per a
la valoracié d’aquesta, el “subscore” bulbar de I'escala de Norris (NBS) és el més utilitzat en
els estudis sobre problemes respiratoris en pacients amb ELA.
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Recomanacions

La valoracié multidimensional ha d’incloure la situacié respiratoria del pacient, al diagnostic i
cada 3 mesos (1A).

Totes les persones amb ELA, després del diagnostic, s’han de remetre a pneumologia per a
la valoracid i el seguiment periodic d’aquestes (1A).

Li han d’explicar en qué consisteixen les exploracions que li fan i qué s’espera dels resultats
obtinguts.

La valoracio de la situacié respiratoria inclou:
- Escales ALSFRS-R i NBS (1A)
- Simptomes i signes suggestius d’hipoventilacio (1C)
- CVF, % CVF, CVF supi, FPT, PImax, PEmax +/- SNIP (1C)

Si el valor d’FPT és més baix de 4,25 I/s, s’ha de remetre el pacient a un dispositiu
multidepartamental dins de la xarxa assistencial d’ELA, per a mesurament de CMI, CIP i
FPT assistit manualment i mecanicament (1B)

- Gasometria arterial (1B)
- Radiografia de torax

- Pulsioximetria nocturna en el moment del diagnostic i quan aparega qualsevol dels
seguents (1C):

» Simptomes/signes d’hipoventilacio

» Augment de bicarbonat (>24 mmol/L)
* Hipercapnia (> 45 mmHg)

* CVF <50 %

* Plmax o SNIP <60 cmH20

En la pulsioximetria/poligrafia respiratoria nocturna s’ha de recollir el percentatge de
temps amb SpO2 més baix de 90 % (Tc90), SpO2 mitjiana, SpO2 minima, index de
dessaturacions més altes del 4 % per hora (ODI) (1B).
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VALORACIO DE LA SITUACIO RESPIRATORIA
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8.2. CONTINUITAT DE CURES EN ELS PROBLEMES RESPIRATORIS

L’'atencio als pacients amb ELA per part d’'un equip multidisciplinari facilita la continuitat de
cures, mitjancant la coordinacié entre AP i AH, aixi com amb les associacions de pacients i
serveis comunitaris. A la CV, les unitats d’hospital a domicili (UHD) tenen un paper molt
rellevant en aquest equip, ja que permeten dur a terme en el domicili una part important del
seguiment, el tractament de les complicacions i les cures pal-liatives.

Es important que I'atencié als problemes respiratoris siga tan individualitzada i consensuada
com siga possible, ja que, davant d’aquestes situacions, pot ser necessari prendre decisions
vitals.

La prevenci6 de les complicacions respiratories s’ha d’incloure en el PAI des del moment del
diagnostic.

S’han d’incloure en els programes de vacunacié anual de la grip, aixi com en els de vacunacio
antipneumococcica, i valorar la possibilitat de vacunacié davant de I'Haemophillus influenzae.

Es primordial identificar precogcment les infeccions respiratories, aixi com iniciar una
antibioticoterapia empirica que cobrisca els gérmens causals més frequents, si n’hi ha
indicacid, juntament amb mucolitics i antiinflamatoris.

En relacié amb els problemes respiratoris que comporta la malaltia, es requereix I'assisténcia
de I'equip d’AP descrita a continuacio. Es distingeixen tres situacions: pacient sense ajudes
als musculs respiratoris, portador de ventilacié no invasiva i portador de ventilacié mecanica
per traqueotomia.
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Situacié del pacient

Prevencié primaria

Maneig de tecniques

Atencié a processos
que afecten la via
respiratoria

Reconéixer i
dimensionar signes i
simptomes

Actuacions davant de
qualsevol d’aquests
signes i simptomes

(1)
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CURES RESPIRATORIES PER L’EQUIP D’ATENCIO PRIMARIA

Sense ajudes als musculs respiratoris

Abstencié de tabac, evitar sobrepés,
vacunacions.

Precog, amb especial cura i seguiment.
Presa de decisions consensuada.

En cas d’infeccio respiratoria, cal adequar el
tractament antibiotic si ho necessita, guiat per
antibiograma de mostres d’esput.

Davant de qualsevol d’aquests, que indiquen

feblesa de la musculatura respiratoria:

- Dispnea.

- Ortopnea.

- Cefalea.

- Somnoléncia dilrna.

- Dificultat per al son.

- Us de musculatura respiratoria accessoria.

- Sp02 <94 %.

- Preséncia d’'una tos amb el risc
d’esdevindre inefectiva durant les
infeccions respiratories (1).

Contactar amb el servei de pneumologia.

Ventilacié no invasiva

Abstencié de tabac, evitar sobrepés,
vacunacions.

Conéixer el maneig de les técniques de tos
assistida.

Precog, amb especial cura i seguiment.
Presa de decisions consensuada.

En cas d’infeccio respiratoria, cal adequar el

tractament antibiotic si ho necessita, guiat per

antibiograma de mostres d’esput.

Davant de qualsevol d’aquests, que indiquen

feblesa de la musculatura respiratoria:

- Dispnea.

- Ortopnea .

- Cefalea.

- Somnoléncia didrna.

- Dificultat per al son.

- Us de musculatura respiratoria accessoria.

- Taquipnea.

- Sp02 <94 %.

- Trets d’alarma del ventilador.

- Necessitat de més hores d’us de VNI.

- Intolerancia a la ventilacié.

- Valorar I'efectivitat de la tos: incapacitat
d’expulsar secrecions o Us del dispositiu de
tos assistida > 4/hora.

Contactar amb el servei de pneumologia.

ha de tossir enérgicament i mitjangant un unic colp de tos, a través d’'una mascara connectada al mesurador de FEP.

Ventilacié per traqueotomia

Abstencié de tabac, evitar sobrepés, vacunacions.

Conéixer el maneig de I'aspirador de secrecions.

Conéixer les cures basiques de I'estoma i resoldre
problemes frequients (sagnat periestomal, dificultats d’ajust
de la canula, pilota de la canula punxada).

Precog, amb especial cura i seguiment.
Presa de decisions consensuada.

En cas d'infeccio respiratoria, cal adequar el tractament
antibiotic si ho necessita, guiat per antibiograma de
mostres de secrecions.

Davant qualsevol d’aquests, que indiquen inestabilitat

respiratoria:

- Dispnea.

- Us de musculatura accessoria respiratoria.

- Sp02 <92 %.

- Trets d’alarma del ventilador per alta pressié (mode
volum) o per volum corrent baix (mode pressio).

- Augment de pressio inspiratoria pic.

- “Stop” en introduir sonda d’aspiracio.

Aplicar 8 cicles amb in-exsuflacié mecanica seguit
d’aspiracioé superficial (no s’ha d’instil-lar serum fisiologic
per la traqueotomia).

Si després d’aquestes mesures persisteix la inestabilitat
clinica, cal contactar amb el servei de pneumologia

Aquesta situacié la marquen uns valors d’FPT menors de 255 L/m. Els FPT en AP es poden valorar mitjangant un mesurador de FEP, com els utilitzats per pacients asmatics. El pacient
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8.3. MANEIG DELS PROBLEMES RESPIRATORIS EN URGENCIES

Els problemes respiratoris constitueixen la causa principal d’atencié en urgéncies d’aquests
pacients. Sol-liciten atencid urgent per problemes respiratoris que sorgeixen de manera
progressiva en I'evolucié de la seua malaltia (alteracions de la ventilacid, tos inefectiva) o de
manera aguda en el context d’una infeccio respiratoria, una ateléctasi, un episodi d’aspiracio
broncopulmonar, un laringoespasme o una malaltia tromboembolica.

Es fonamental que, salvant les excepcions de la gravetat, els problemes aguts respiratoris
siguen resolts per especialistes en pneumologia amb experiéncia. En les situacions en qué no
es dispose d’aquest servei, es recomana contactar amb el servei de medicina intensiva.

Recomanacions

L’atencioé en una area monitorada i vigilancia estreta i en posicié semiincorporada.
Les exploracions complementaries basiques recomanades son:

- Gasometria arterial

- Radiografia de torax

- Analitica general sanguinia

L’oxigenoterapia aillada com a primera opcio terapéutica s’ha d’evitar. En cas d’emprar-se,
s’ha d’ajustar la FiO2 per a aconseguir una PaO2 de 60 mmHg, i sempre amb control
gasomeétric, a fi d’evitar I'augment de la PaCO2.

Davant de la sospita d’origen infeccids del desencadenant, s’ha d’iniciar de manera precog
una antibioterépia empirica d’ampli espectre.

Constitueixen simptomes i signes d’alarma:
- Insuficiéncia respiratdria amb/sense acidosi respiratoria
- Alteraci6 del nivell de consciéncia (somnoléncia, letargia, coma)
- Cianosi
- Us de musculatura respiratoria accessoria

Davant d'un fracas respiratori imminent que requerisca intubacié orotraqueal, s’ha de tindre
en compte la decisio de la persona expressada en les voluntats anticipades, en el moment o
préviament, i si no hi consta o no la pot expressar per la gravetat de la situacio clinica, s’ha de
consultar el familiar més proxim.

Encara que I'ELA és una malaltia sense tractament curatiu, és possible un control adequat
dels problemes respiratoris, ja siga mitjangant abordatge no invasiu o invasiu. En aquest
sentit, si les mesures invasives estigueren indicades per al manteniment de la vida durant un
episodi agut, no s’han de negar si la persona ho sol-licita aixi.
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8.4. MANEIG D’UN EPISODI RESPIRATORI AGUT

El curs natural de 'ELA es pot veure esguitat per episodis respiratoris aguts, generalment
desencadenats per infeccions respiratories, durant els quals es pot produir un empitjorament
brusc i inesperat de la feblesa dels musculs respiratoris. Al costat de la feblesa muscular
produida per la infeccid, 'augment en la quantia i la puruléncia de les secrecions i la
inflamacié bronquial produeixen un augment en la resisténcia de la via aéria i una disminucio
de la compliance pulmonar, que es tradueix en alteracions en la ventilacié/perfusio amb
hipoxémia i un disbalance entre la forga generada pels musculs respiratoris per a mantindre la
ventilacio alveolar i la carrega que han de véncer. El resultat és un fracas respiratori agut.
Durant aquests episodis, la combinacié de VNI amb técniques de tos assistida, associada al
tractament meédic especific, pot evitar la necessitat d’intubacié o de técniques invasives per a
extraure secrecions i disminuir la mortalitat.

El factor que determina I'éxit del maneig no invasiu dels episodis respiratoris aguts és la
severitat de I'afectacio bulbar, de manera que els pacients amb una puntuacio inferior a 12 en
el subscore bulbar de I'escala de Norris presenten més risc de fracas no invasiu.

Recomanacions

Davant d’un episodi agut, 'han d’atendre en pneumologia. En els hospitals on no hi haja
possibilitat d’atencié urgent durant el dia per part del servei de pneumologia i/o0 no s’hi dispose
d’especialista de guardia, ’han d’atendre en el servei de medicina intensiva. En aquest ultim
cas, després de I'estabilitzacio clinica del pacient, s’ha de valorar la possibilitat de trasllat a un
servei de pneumologia més especialitzat dins de la xarxa assistencial.

CRITERIS D'INGRES A L'HOSPITAL

S’ha de fer ingrés a I'’hospital quan complisca algun dels criteris seguients (1B):

- Frequéncia respiratoria >30 rpm.

- Us de musculatura accessoria.

- Alteracié del nivell de consciéncia.

- Pa02 <60 mmHg.

- Deterioracio brusca de les seues xifres basals de PaCO2.

- Si porta VNI en domicili, necessitat d’augmentar-ne el nombre d’hores d’us.

- Necessitat de tos assistida mecanicament de manera intensiva (>4 sessions a I'’hora).
Criteris basats en la infeccié respiratoria que causa la descompensacié (pneumonia,
atelectasi, vessament pleural, xoc séptic, necessitat d’antibioterapia intravenosa...).

S’ha d’afegir oxigenoterapia a la VNI davant d’'una SpO2 <92 %, malgrat una VNI efectiva
(PaCO2 <45 mmHg, bona sincronitzacié pacient/ventilador amb abséncia d’esdeveniments
respiratoris i d’'Us de musculatura accessoria).

S’ha de fer un monitoratge continu (SpO2, ECG, TA), amb controls gasometrics davant de
qualsevol empitjorament de la situacié clinica que obligue a modificar significativament els
parametres ventilatoris. Si es disposa d’aquest, es recomana el monitoratge continu del CO2
transcutani durant les primeres hores, fins a aconseguir I'estabilitat clinica (1B).
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Si, malgrat aconseguir una VNI efectiva durant la nit, durant el dia i en ventilacié espontania,
persisteix la dispnea, FR >30 rpm, Us de musculatura accessoria, disminucié del nivell de
consciéncia o PaCO2 >45 mmHg, s’ha d’augmentar el nombre d’hores d’us de la VNI (1B).

En la VNI ditrna, en el context d’'un episodi agut, s’han d’'usar mascares diferents de les
usades durant el son, per a evitar ulceres per pressio. Es recomana usar, de dia, mascares
nasals o peces bucals. Cal recordar que durant el dia s’han d'ajustar els parametres
ventilatoris en funcié del patré ventilatori i de les fugues, depenent de la mascara usada.

Les secrecions respiratories s’han de manejar amb tos assistida mecanicament mitjangant in-
exsuflacio (1B).

S’ha d’aplicar, com a minim, una sessié amb tos assistida mitjancant in-exsuflaci6 mecanica
(MI-E), composta per 6-8 cicles cada 8 hores i, a més, sempre que estiga present qualsevol
dels criteris seglents:

CRITERIS PER A TOS ASSISTIDA MITJANGCANT IN-EXSUFLACIO MECANICA (MI-E)
- Caiguda de la SpO2.

- Augment de la pressio inspiratoria pic si s’utilitzen formes ventilatories controlades per
volum, o disminucié del volum corrent generat en cas d’usar formes ventilatories
limitades per pressio.

- Augment de la sensacio de dispnea.
- Sorolls toracics audibles.

- Percepcid del pacient de secrecions retingudes.

Pot arribar a ser necessari aplicar sessions de MI-E cada 5-10 minuts. A mesura que la
situacio6 clinica millore, la freqliéncia de les sessions disminuira.

De vegades, davant d’'una MI-E inefectiva, pot ser necessari augmentar les pressions d’in-
exsuflacio. Si les secrecions respiratories son molt espesses, es poden afegir oscil-lacions
d’alta frequéncia a la in-exsuflacié (1C).

Si es necessita una fibrobronco<scopia per a I'extraccié de les secrecions per fracas de la MI-
E, es recomana fer-la amb suport ventilatori no invasiu (1B).

S’ha de subministrar una aportacié nutricional i hidrica adequada, aixi com tractament
especific del desencadenant i de les complicacions que sorgisquen (1A).
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8.5. MANEIG DE LA INSUFICIENCIA RESPIRATORIA

La distribucié dels recursos sanitaris fa que els serveis de medicina intensiva (SMI)
constituisquen un pilar important en el maneig dels problemes respiratoris. S6n un suport en
els centres que tenen serveis de pneumologia més especialitzats i juguen un paper important,
fonamentalment quan no es disposa de pneumoleg les 24 hores, sobretot en el maneig dels
episodis aguts. Des de I'ambit de vigilancia intensiva es fa prioritari disposar d’una guia
d’actuacié per a I'atencié d’aquests pacients durant episodis d’aguditzacio.

En general, es poden establir dos escenaris: insuficiéncia respiratoria en el context de
'evolucid de I'ELA i insuficiencia respiratoria en el context d’aguditzacid per un procés
intercurrent (generalment desencadenada per una infeccio respiratoria aguda).

Insuficiéncia respiratoria en el context de I’evolucié de PELA

En aquest cas, s’ha de fer el seguiment per part del pneumodleg o metge responsable, el qual
ha de decidir, d’'acord amb pacient i familia, les actuacions a seguir en funcié de I'evolucié de
la malaltia. En aquesta situacid, els SMI no solen tindre una actitud participativa, a excepcio
dels que participen en el programa de ventilacié domiciliaria per a pacients amb ELA o com a
suport per a la realitzacio de traqueotomia percutania programada.

Insuficiéncia respiratoria en el context d’aguditzacié per un procés intercurrent

En aquesta situacio de fallada respiratoria, els SMI tenen una gran participacié per la gravetat
amb qué poden arribar a les arees d’urgencies, que pot obligar a practicar tecniques
invasives, com la intubacié orotraqueal.

De vegades, les persones amb ELA desconeixen la historia natural de la malaltia o no han
manifestat les seues voluntats anticipades, i durant el quadre agut no estan en condicions de
prendre decisions sobre els procediments que els poden prolongar la vida. Es un dret que
se’ls facilite el suport adequat, respiratori i médic en general, perque, en condicions
d’estabilitat clinica, siguen capaces de decidir sobre el seu futur, que en aquest cas implica la
continuacié de la propia existéncia.

Davant d’un procés intercurrent (infecciés, cardiac, ateléctasi...) amb preséncia de patologia
neuromuscular estable, s’ha d’actuar segons la situacio:

- Si coneix la seua malaltia i ha decidit previament que no se li prolongue el curs d’aquesta,
hauria d’ingressar en el servei de pneumologia o medicina interna per a rebre
oxigenoterapia convencional o cures pal-liatives, si ho requereix.

- Si no ha pres cap decisio clara, hauria d’ingressar en el servei de pneumologia o en el
servei de medicina interna (SMI), on se li aplicaria VNI, i es podria evitar la necessitat
d’intubacié orotraqueal. La VNI també pot proporcionar el temps necessari per a la presa
de decisi6 de fer una intubacié orotraqueal o una traqueotomia. En cas que, finalment, no
acceptara viure amb traqueotomia i es trobara ja intubat i ventilat, una opcio possible és
’'extubacié directa i la connexié immediata a la VNI. Aquesta alternativa, encara que no
validada en pacients amb ELA, ja ha sigut defensada per alguns autors i és la
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recomanada per al deslletament de malalts de risc per les guies actuals de discontinuacié
de la ventilacid mecanica. S’ha de tindre una cura especial davant d’'una afectacio bulbar
greu i una afectacié de parions cranials baixos (disfagia, mal maneig de secrecions i via
aéria amenacgada per falta de to glossofaringi), ja que I'aplicacié de VNI i de maniobres de
tos assistida solen resultar ineficaces. Les escales que valoren el grau d’afectacié bulbar,
com I'NBS, ajuden a identificar aquest subgrup de pacients. En cas que la decisio del
pacient fora no continuar el suport respiratori, se ’'ha de considerar un donant potencial
en asistolia i contactar amb el coordinador de trasplantaments corresponent.

- Quan haja pres la decisio que se li apliquen tot tipus de mesures no invasives i invasives,
'han de situar segons la disponibilitat de llits i logistica de cada centre i, en cas
necessari, I'han d’intubar i ventilar (i, posteriorment, s’ha de fer la traqueotomia),
ingressar, i ha de tindre suport ventilatori invasiu. S’ha d’avaluar si és subsidiari de
traqueotomia percutania o si necessita una traqueotomia quirurgica oberta, en funcié de
I'extensio cervical forgada, la identificacid d’estructures i 'abséncia de contraindicacions
(desviacio traqueal, goll tiroidal endotoracic, ferida superficial activa o rotacié de via aéria
per torticoli extrema).

Als hospitals de departament, una vegada aconseguida I'estabilitzacid, després de I'adaptacio
de la VNI o la realitzacié6 de la traqueotomia, s’haura de contactar amb el servei de
pneumologia del mateix hospital o amb el dispositiu corresponent dins de la xarxa assistencial
d’ELA perqué es continue i es coordine el tractament.
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9. NECESSITATS D’ATENCIO RELACIONADES AMB NUTRICIO |
DISFAGIA

De les dues formes principals en qué es presenta I'ELA, central o bulbar (també coneguda
com a paralisi bulbar progressiva) i periférica o espinal, en la forma bulbar almenys el 80 %
desenvolupen disartria i disfagia, mentre que en la forma espinal predomina la feblesa
muscular, si bé la disfagia pot sorgir en el curs de I'evolucié d’aquesta.

La desnutricio influeix en la supervivéncia com a factor independent. La prevalenca d’aquesta
varia del 16 al 53 %, depenent dels parametres utilitzats, la forma de presentacié de la
malaltia i el moment evolutiu.

Les causes de desnutricid son: disfagia, disminucié de la ingesta per limitacié funcional,
atrofia muscular, fatiga i augment dels requeriments energétics.

La disfagia és progressiva, motora i es produeix tant en la zona orofaringia com en
I'esofagica.

S’associa a dos tipus de complicacions:

- Una reducci6 de I'eficacia de la deglucio, que pot tindre com a consequéncia desnutricié
i/o deshidratacio.

- Una reduccié de la seguretat de la deglucid6 amb el risc d’aspiracid, que pot causar
infecciod respiratoria, pneumonia i asfixia. De vegades, quan falta el reflex tussigen, pot
patir una disfagia silent, que comporta un risc més alt d’infecci6 respiratoria.

Un 30 % de pacients tenen disfagia en el moment del diagnostic inicial d’ELA, i al voltant del
80 %, independentment del tipus d’inici de la malaltia, desenvolupen, a la llarga, signes i
simptomes d’afectacié bulbar, principalment disfagia, disartria i pérdua de la capacitat de
tossir. EI 100 % presentaran trastorns de la deglucid, I'alimentaci6 i la nutricié en algun
moment de la seua evolucio.

En el moment del diagnostic, ja siga ELA bulbar o espinal, els serveis/unitats
d’endocrinologia/nutricié i foniatria que formen part de I'equip multidisciplinari que atén el
pacient, han de valorar I'estat nutricional del pacient, amb la finalitat de mantindre’l en la millor
situacio possible. Posteriorment, s’ha de valorar periddicament I'estat nutricional, la deglucio i
la disfagia, fins i tot en abséncia de simptomes.
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9.1. VALORACIO NUTRICIONAL

No hi ha una prova de cribratge de desnutricié especifica per a persones amb ELA. Atesa la
baixa prevalenca de la malaltia i I'alta prevalenca de desnutricid entre aquestes, s’aconsella
fer una valoracié nutricional completa periddicament, en les visites de seguiment pautades,
fins i tot en abséncia de simptomes de desnutricié.

La valoracio nutricional completa inclou:

Historia clinica

Al-lérgies i intolerancies

Simptomatologia digestiva

Evolucié del pes del pacient

Valoracié de la disfagia (vegeu-ne I'apartat corresponent).

Recordatori alimentari de 24 hores, per a avaluar si la ingesta del pacient és concorde a
les seues necessitats energetiques.

Grau d’autonomia

Situacié social

Valoracié de la composicié corporal

o

O

Antropometria

Pes, talla i index de massa corporal (IMC): requereix bascules cadira o bascules amb
plataforma per a adaptar-se a les limitacions.

Percentatge de pérdua de pes: [(pes habitual (kg) — pes actual)] / [(pes habitual (kg)] x
100. Pérdues superiors al 2 % en 1 setmana, 5 % en 1 mes, 7,5 % en 3 mesos 0 10 % en
6 mesos, s’associen amb augment de morbiditat.

Valoracié del compartiment gras: mesurament de plecs cutanis. Dona informacio de la
massa grassa. El més usat és el plec tricipital (PT).

Valoracié del compartiment proteic muscular: mesurament del perimetre muscular del
bra¢g (PMB). Es calcula mitjangant la formula segient: PMB (cm) = circumferéncia brag
(cm) — (PT en mm x 0,314). En pacients amb ELA presenta la limitacio d’estar influit per
la denervacio muscular.

Prova d’imatge

A causa de la denervacio que presenten, es recomana una analisi de la composicié corporal
mitjangant BIA o DEXA:

v'Impedancia bioeléctrica (BIA)

Técnica senzilla de valoracié de I'estat nutricional, no invasiva, de baix cost, facil de fer a peu
de llit o en el context ambulatori, que aporta informacié sobre la massa grassa i la massa lliure
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de greix. Emprant la BIA a una frequiencia de 50 Hz, s’ha validat una equacié especifica per a
pacients afectes d’ELA que permet calcular la massa lliure de greix (Fat Free Mass o FFM, de
I'acronim en anglés) expressada en grams (g), a partir del pes (P) expressat en kg; la talla (T),
en cm; la resisténcia de la impedanciometria a 50Hz, en Osm, i el plec tricipital (PT), en mm:

FFMfin50 = (0.436 x P) + (0.349 x (T2/Z50)) - (0.695 x PT) + 9.245

v' Absorciometria d’energia dual de raigs X (DEXA)

Técnica indirecta d’analisi de la composicié corporal. Esta basada en I'absorciometria, a
través de la qual detecta la diferéncia d’atenuacié que pateixen els fotons emesos, en relacio
amb la composicio i el gruix del teixit que travessen.

Dades bioquimiques

Mesurament de proteines plasmatiques (proteines totals, albumina, prealbumina), colesterol
total i nombre de limfocits i vitamina D, que, amb frequiéncia, esta disminuida en I'ELA.

Valoracié funcional: dinamometria

Dona informacioé de la maxima forga voluntaria de prensid. Cal tindre en compte que també
esta influida per la denervacié muscular.

Calculs dels requeriments nutricionals

Els requeriments nutricionals estan augmentats. L’ELA produeix atrofia muscular, per la qual
cosa caldria esperar una reduccio de les necessitats energétiques i proteiques. No obstant
aixo, s’ha descrit un increment del 10 % de les necessitats energétiques en comparacié amb
poblaci6 sana.

La calorimetria indirecta és el métode d’eleccié per a fer una estimacid dels requeriments
nutricionals, sempre que estiga disponible.

Si no fora aixi, la despesa energética es pot calcular de diverses maneres, perd sempre s’ha
d’individualitzar en funcié de la situacio del pacient:

- Calcul estimat:
» En pacients no ventilats: 30 Kcal/kg/dia
» En pacients ventilats: 25-30 Kcal/kg/dia

- Equacions habituals per al calcul de la despesa energética basal. Caldra sumar un 10 %
per hipermetabolisme + 10 % per termogénesi + 10 % per activitat fisica. En casos
d’immobilitat, es podra suprimir el percentatge d’activitat fisica.

Si hi ha desnutricid, en lloc del pes actual, s’haura d'utilitzar el pes ajustat en desnodrits: [pes
actual + 10 %] o [pes actual + 0,25 x (pes ideal — pes actual)], i s’haura de fer un pla nutricional
acurat per a evitar el desenvolupament d’'una sindrome de realimentacié amb consequéncies
fatals.
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9.2. VALORACIO | DIAGNOSTIC DE LA DISFAGIA

La disfagia és la dificultat per a fer passar el bol alimentari des de la boca fins a I'estomac,
produida per una alteracié anatomica o funcional de diverses estructures que intervenen en la
deglucié. Comprén alteracions conductuals, sensorials i motores que ocorren durant la
deglucid, incloent-hi I'estat de consciéncia previ a I'acte de menjar, el reconeixement visual
dels aliments i les respostes fisiologiques a 'olor i a la preséncia d’aliments.

Els trastorns de la deglucié poden sorgir de manera aguda o insidiosa i progressiva; la
disfagia pot ser mecanica o motora i, segons la localitzacio d’aquesta, orofaringia o esofagica.
En els pacients amb ELA, la disfagia és progressiva, motora i es produeix tant en la zona
orofaringia com en I'esofagica.

Sén simptomes precogos de disfagia i risc d’aspiracié i pneumonia aspirativa:

- Episodis de sufocacid, tos i sensacioé d’asfixia, desencadenats per un tancament espastic de les
cordes vocals quan es produeix el pas, a la via aéria, de saliva o de restes d’aliments
emmagatzemats en val-lécules o sins piriformes.

- Dificultat per a mantindre la boca tancada, baveig, veu ronca i/o nasalitzada, canvis en la veu (veu
humida) després de deglutir, disartria, tos en deglutir, ennuegades, menjars molt prolongats amb
lentitud de masticacio, fatiga durant els menjars, pérdua de pes, infeccions respiratories de
repeticid i/o sensacié de parada de I'aliment en la faringe.

Tots aquests simptomes requereixen un diagnostic i un tractament primerencs. Més encara si
es considera que, quan soén lleus, no son relatats espontaniament pel pacient o els seus
familiars i que, de vegades, el primer signe de disfagia pot ser una pérdua progressiva de pes.

Es per aixd que la valoracié de la deglucié i el cribratge de disfagia s’ha de fer a totes les
persones afectes d’ELA en el moment del diagnostic, i, posteriorment, s’ha de fer una
reavaluacio en les visites de seguiment pautades cada 3 mesos, o abans, si en necessita.

En funcié dels recursos disponibles en cada hospital, els encarregats de realitzar la valoracio
de la disfagia seran el personal facultatiu d’endocrinologia i la infermera de nutricié o el
personal a carrec de la foniatria i la logopédia.

Test de cribratge de la disfagia

L’equip multidisciplinari ha de fer aquesta prova a tots els pacients, fins i tot en abséncia de
simptomes.

Per a fer el cribratge de la disfagia es recomana emprar 'EAT-10 (Eating Assessment Tool-
10), per la sensibilitat que té per a predir el risc d’aspiracio, aixi com per la validesa i la
fiabilitat provades. Es tracta d’un questionari autoadministrat de 10 preguntes relacionades
especificament amb simptomes de disfagia, a les quals el pacient ha de respondre de manera
subjectiva (vegeu 'annex XVI).

Quan la puntuacio és igual a 3 o més alta, es considera que el risc de disfagia és elevat i s’ha
d’ampliar I'estudi amb el métode d’exploraci6 clinica volum-viscositat (MECV-V).
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Diagnostic de la disfagia

Per al diagnostic de la disfagia, disposem de diversos métodes:
o Metodes no invasius:

v' Metode d’exploracié clinica volum-viscositat (MECV-)

Consisteix a administrar aliments a diversos volums i viscositats i mesurar la preséncia o no
de signes de seguretat, com ara to de veu, tos o dessaturaciod, i d’eficacia, com ara segell
labial i preséncia o no de residus orals o faringis (vegeu I'annex XVII).

Té com a objectius:

- Detectar disfuncions d’eficacia de la deglucié, com: incapacitat per a mantindre el bol en
la boca, existéncia de residus orals o faringis, o incapacitat per a engolir el bol en una
Unica deglucid.

- Detectar disfuncions de seguretat de la degluci6. Detecta tant aspiracions
simptomatiques amb tos, canvis de veu, raspera, etc., com aspiracions silents que no
cursen amb tos i son dificils de detectar pel pacient.

- Seleccionar el volum i la viscositat del bol més segurs i eficagos per a la ingesta, i establir
la necessitat d’espessidors o no.

o Proves instrumentals invasives:

v’ Videofluoroscopia de la deglucié (videodeglucio):

Es considera la prova gold standard per al diagnostic de la disfagia, ja que permet avaluar les
alteracions fisiopatologiques en la deglucio i detectar aspiracions silents en pacients amb
disfagia orofaringia. L’'inconvenient principal que té és que no es troba disponible en tots els
hospitals de la CV, depén del servei de radiodiagnostic i es requereix personal especialitzat
per a la realitzacio i la interpretacié d’aquesta.

v’ Fibrolaringoscopia:

Avalua de manera eficag la disfagia orofaringia. Permet identificar, a peu de llit, problemes de
masticacid, deéficits musculars linguals, competéncia del tancament velofaringi, el reflex
tussigen i detectar residus faringis eventuals. No obstant aixd, en els pacients amb ELA no és
recomanable, perqué pot provocar un espasme de glotis reflex, i s’ha de fer amb precaucio.
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9.3. ABORDATGE DEL TRACTAMENT DE LA DISFAGIA | LA NUTRICIO

L’objectiu del suport nutricional en pacients amb ELA és similar a la resta amb desnutricié o
en risc nutricional. Consisteix a cobrir adequadament les necessitats de nutrients,
energetiques i d’hidratacio, d’'una manera segura, i evitar-hi infeccions respiratories i
pneumonies aspiratives. Es busca tant previndre una possible situacié de desnutricio com
tractar-la, de manera dinamica i sense deixar de costat les circumstancies individuals de cada
pacient. La fi a aconseguir és la millora de la qualitat de vida i la prevencio de la
morbimortalitat associada a la desnutricio.

Hi ha diverses modalitats de suport nutricional, que van des de I'alimentacié convencional,
I'alimentacio basica adaptada o la suplementacié oral, fins a la nutricié enteral o la nutricid
parenteral.

L’elecci6 de la modalitat de suport nutricional dependra del resultat de la valoracié de la
disfagia i de I'estat nutricional, i esta condicionada per la seguretat i I'eficacia de la deglucio.

Quan la nutricié oral és possible, 'abordatge es basa en el consell dietétic, juntament amb la
modificacié de la textura i la consisténcia d’aliments, I'is d’espessidors i el suport nutricional
oral, aixi com I'entrenament de pacients i persones cuidadores en técniques d’'alimentacio i
exercici per a facilitar la deglucié. Quan aquestes mesures no son suficients i la nutricié per
via oral no és possible, es fa necessari I'is de nutricio enteral.

e NUTRICIO ORAL

Davant d’'una persona amb ELA amb desnutricié o en risc nutricional, en la qual siga possible
I'alimentacio oral, el primer pas és optimitzar la dieta. Per a fer-ho, és essencial conéixer el
grau d’interferencia de la disfagia sobre I'estat nutricional. La historia clinica, juntament amb la
prova de disfagia MECV-V, permeten conéixer d’'una manera senzilla si la desnutricié esta
més relacionada amb una alteracié de la seguretat de la via aéria i/o amb una falta d’eficacia
en la deglucio, i orientaran sobre les recomanacions que s’han de fer. S’ha de tindre en
compte que també influira en la ingesta el grau d’afectacié de la funcio respiratoria associat a
la malaltia.

La prova MECV-V permet definir la textura i el volum més adequats d’aliments solids i liquids,
per la tolerancia d’'aquests, i la necessitat d’afegir-hi espessidors o no.

Recomanacions generals

Estan dirigides a pacients que es nodreixen per la via oral i, especialment, davant de
simptomes precogos de disfagia.

o Consells a tindre en compte abans de comengar a menjar

- No comengar l'alimentacio si el pacient esta adormit o intranquil. Ha d’estar descansat, i
s’han d’evitar exercicis de fisioterapia i exploracions prévies.

- Procurar un ambient tranquil que afavorisca la concentracio, i s’han d’evitar distraccions,
com la televisid, la radio, converses, etc.
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- Donar el temps suficient per a fer la ingesta.
- Tindre en compte les preferéncies alimentaries.
- Menjar en una postura adequada.

* Assegut amb I'esquena recta, peus recolzats en el soOl i el cap lleugerament inclinat
cap avant en el moment d’engolir. Si no pot algar-se del llit, ha d’estar tan incorporat
com siga possible.

* No ha de menjar amb el cap inclinat cap arrere.

o Consells a tindre en compte durant els apats

- Es preferible que la persona s’alimente de manera autdnoma per a disminuir els riscos
d’aspiracié. Sempre ha de menjar sota la vigilancia d’'una persona cuidadora, per a
controlar possibles ennuegades i superar-les.

- Si no es pot alimentar sola, la persona que li dona menjar s’ha de situar a I'altura dels
seus ulls o just davall d’ella, per a evitar que eleve el cap en menjar i engula en una
postura perillosa.

- S’ha d'utilitzar la cullera que se li haja indicat, segons les seues possibilitats: normal,
cullera per a postres o de café.

- S’ha de comprovar que ha engolit la cullerada anterior abans de donar-li'n una altra.

- No s’han d'utilitzar xeringues o palletes, ja que eviten que treballe la musculatura externa
de la boca i la llengua, de manera que l'aliment no es processa préviament i no es
prepara el bol alimentari per a la deglucid, per tant, pot provocar una aspiracio.

- S’ha d'utilitzar només cullera. En introduir-la en la boca, s’ha d’exercir una lleugera
pressié sobre la llengua per a afavorir el reflex de la deglucié.

- No ha de parlar durant els apats.
- Cal mantindre una bona higiene bucal per a evitar les infeccions respiratories.
- Si porta protesis dentals, han d’estar col-locades i ajustades. En cas contrari, és millor

gue menge sense aquestes i que s’adapte el menjar.

Recomanacions nutricionals per a pacients sense disfagia

o Dieta convencional

Inicialment, quan el test EAT-10 o el MECV-V soén negatius, es recomana pautar una dieta
convencional saludable i equilibrada que permeta cobrir els requeriments caldrics i proteics,
tenint en compte les preferéncies del pacient.
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La composicié de la dieta en persones amb ELA no difereix de les recomanacions a la
poblacio general quant a distribucié de macronutrients i micronutrients:

- Proteines: 1 - 1,5 g/kg/dia.

- Hidrats de carboni: 55-60 % de la despesa energética total.

- Greixos: 30-35 % de la despesa energeética total.

- Fibra: es recomana una dieta rica en fibra, amb aportacio igual a 25 g/dia o superior.

- Aigua: convé assegurar una aportacié hidrica de, com a minim, 1 ml/kcal/dia, per a evitar
la deshidratacio.

Quan la ingesta siga precaria, es recomanen apats freqients amb poc de volum, pero
amb alta densitat calorica. Convé explicar les indicacions per a I'’enriquiment dietétic amb
oli d’oliva, llet en pols, crema de llet, formatge ratllat, etc., de manera que amb xicotetes
quantitats es facilite una ingesta adequada.

Aquestes recomanacions s’han d’adaptar a les caracteristiques de cada pacient per a
aconseguir un estat nutricional correcte i assegurar-se que pacient /0 persones
cuidadores les han compreses.

Recomanacions nutricionals per a pacients amb disfagia

o Alimentaci6 basica adaptada (ABA)

Quan hi haja problemes en la deglucié (MECV-V patolodgic) o aparega asténia o dificultat en la
masticacio dels aliments, es necessitara una alimentacio basica adaptada.

L’alimentacié basica adaptada (ABA) consisteix a modificar la textura dels aliments per a
aconseguir una nutricié i una qualitat de vida oOptimes en pacients amb requeriments
nutricionals especials. Permet fer una intervencié nutricional individualitzada i segura,
adaptant la textura dels liquids i els solids en funci6 de I'eficacia i la seguretat per a deglutir.

L’ABA inclou dietes triturades o de facil deglucié d’alt valor nutricional, modificadors de textura
com, per exemple, espessidors, aigles gelificades o begudes espessides, i enriquidors de la
dieta: aliments o moduls de nutrients.

v Dietes de textura modificada de facil masticaci6 i deglucié o dietes triturades, d’alt
valor nutricional

Quan hi ha disfagia és important evitar aliments que suposen un alt risc d’ennuegada, aixi
com recomanar, segons els casos, dietes triturades o de facil masticacio i deglucié.

Sobre aquest tema, I'Associacié de Dietistes dels Estats Units, per mitja de la National
dysphagia diet, estableix quatre nivells de textura per a aliments solids i quatre per a liquids,
segons el risc d’ennuegada per dificultats en la masticacié o la deglucid, i enumera aliments
que, per la consistencia que tenen, poden produir ennuegades (annex XVIII).

La dieta de facil degluci6 ha de ser una dieta equilibrada i elaborada seguint les
recomanacions de disfagia, de manera que es facilite la deglucié dels aliments i s’evite el risc
d’aspiracio.
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En cas que una dieta de facil deglucié no siga prou segura o eficag, es recomana pautar una
dieta triturada, de textura homogeénia i que aporte les calories i les proteines necessaries.

L’'annex XIX inclou sis dietes de 1.800 Kcal i 2.000 Kcal, dues de facil masticacié per a
pacients sense disfagia, dues de facil masticacioé per a pacients amb disfagia i dues dietes
triturades.

v' Modificadors de textura com, per exemple, espessidors, aiglies gelificades o
begudes espessides

Quan una persona amb ELA presenta disfagia i necessita tots els liquids espessits, es fa
obligatori I'is d’espessidors.

Segons la guia descriptiva de la prestaci6 amb productes dietétics de I'SNS, els moduls
espessidors soén productes amb capacitat d’espessir, compostos per midons modificats o
gomes, acompanyats de maltodextrines o no. La presentacié d’aquests és en forma de pols i
el sabor és neutre. Estan destinats exclusivament a augmentar la consisténcia dels aliments
liquids en malalts amb disfagia neurologica o, excepcionalment, motora, amb Ila finalitat de
tractar d’evitar la gastrostomia o retardar-la, quan aquests malalts tenen possibilitat d’ingerir
aliments solids sense risc d’aspiracié perd presenten o corren el risc de patir-la en ingerir
aliments liquids.

Hi ha tres tipus d’espessidors segons la composicioé que tenen:
- Espessidors compostos per midons modificats.
- Espessidors compostos per gomes.
- Espessidors compostos per mescla de gomes i midons modificats.

Els espessidors compostos exclusivament per gomes preserven I'aspecte natural del liquid (a
diferéncia dels que contenen midons) i, per tant, milloren el compliment de la dieta del pacient
amb disfagia.

Els liquids es poden espessir en tres textures (nivells de viscositat), segons les necessitats:
néctar, mel o puding.

Depenent de la marca de I'espessidor, la quantitat de producte necessaria per a aconseguir
cada textura pot variar, per la qual cosa es recomana revisar la informacié donada pel
fabricant per a pautar la posologia necessaria.

QUANTITAT D’ESPESSIDOR COMERCIAL NECESSARIA PER A ACONSEGUIR LA
TEXTURA. EN FUNCIO DE LA COMPOSICO BASE DE L’ESPESSIDOR

Textura Midé de dacsa modificada Gomes
Néctar 4 -4,5grams 2,4 - 3 grams
Mel 5-6,5grams 4,8 - 6 grams
Puding 6,7 - 9 grams 7,2 -9 grams
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Els espessidors aporten energia, sal i, depenent del tipus, també fibra. A causa de la poca
quantitat utilitzada, no es té en compte I'aportacié de calories i sal de la dieta.

Les alternatives de consum ordinari que es poden utilitzar per a espessir preparacions
culinaries triturades son: farina, midé de blat de moro, creilla, arrds, pa, gelatina, agar, rovell
d’ou i nata.

v' Suplementacié amb férmules de nutricié enteral oral (SNO)

La suplementacié amb formules de nutricié enteral adaptades a la via oral esta indicada en
pacients en qué, després de la implementacié d’un programa d’ABA, no siga possible
mantindre un estat nutricional adequat, sempre que la funcid respiratoria siga acceptable
(CVF superior al 50 % de I'esperada).

Segons la Societat Europea de Nutricio Enteral i Parenteral (ESPEN), es denominen SNO les
solucions energeétiques i denses en nutrients que es proporcionen generalment en forma de
liquids llestos per a beure, i amb efectes clinics i de cost-efectivitat ben establits. Aquests
productes es defineixen en la legislacio de la UE com a “aliments per a usos meédics
especials” (ADUME) i estan dissenyats per a complementar els aliments de consum ordinari
quan aquests son insuficients per a cobrir les necessitats d’'un pacient.

Segons el Reial decret de cartera de serveis 1030/2006, “La nutrici6 enteral domiciliaria
(NED) comprén I'administracié de formules enterals per via digestiva, habitualment mitiangant
sonda (ja siga nasoenterica o d’ostomia), amb la finalitat d’evitar o corregir la desnutricio dels
pacients atesos en el seu domicili, les necessitats nutricionals dels quals no poden ser
cobertes amb aliments de consum ordinari’.

Els criteris clinics que indiquen el fracas de I'adaptacié de la dieta com a unic tractament
nutricional i la necessitat, per tant, de l'inici de suplementacioé oral sén:

- Mantindre un IMC:
* Més baix de 18,5 kg/m2 per a qualsevol pacient <de 65 anys.
* Més baix de 22 kg/m2 per a pacients = de 65 anys.
- Una pérdua de pes no intencionada, sobre el pes habitual:
* 25 % en els ultims mesos.
* 210 %, independentment del periode de temps transcorregut.

L’'us d’'SNO també esta indicat en pacients amb ELA, disfagia i normonutricid, amb un alt risc
nutricional, per a assegurar i mantindre un equilibri nutricional adequat.

No obstant aix0, hi ha pocs estudis que valoren especificament I'is d’aquest en 'ELA.

Actualment, no hi ha un tipus de dieta d’'SNO especific per a ELA. L’eleccid6 d’aquesta
respecte al repartiment de macronutrients, micronutrients, aportacio calorica i proteica, si hi ha
de fibra o no i les caracteristiques d’aquesta, es fa sobre la base de la situacié de cada
pacient. De manera general, es recomana I'Us de dietes completes polimériques per la
tolerancia i la seguretat d’aquestes, i s’aconsella que aporten fibra, sobretot si hi ha alteracio
del ritme intestinal, i amb I'aportacio proteica de la dieta que es necessite en cada cas.
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En la Instruccié 7/2016/108/1 de la CSUSP, sobre el procediment de prescripcid i el visat
d’inspecciod sanitaria i dispensacié de productes dietétics, annex lll, es detalla el tipus de dieta
més adequat que es finanga a la CV segons la patologia i la situacié nutricional i clinica del
pacient.

A la CV, els productes dietétics es faciliten als pacients a través de les oficines de farmacia.
En tot cas, han d’'estar indicats per un facultatiu especialista, segons el procediment establit
en la Instruccié de la Conselleria de Sanitat. Es necessita un informe que en justifique la
indicacio, i el visat d’'inspeccid, previ a la dispensacié d’'aquests.

Per al finangament de la NED, la situacié clinica i la patologia s’han de correspondre amb
algunes de les acceptades com a tals. La situacio clinica en qué esta assignada I'ELA és
“Trastorns neuromotors que impedeixen la deglucié o el transit i necessiten sonda”. A la CV,
segons la instruccié citada, és possible el finangament de la NED per a “... els casos
d’alteracions mecaniques de la deglucié o del transit que cursen amb afagia o disfagia severa
i per als trastorns neuromotors que impedisquen la deglucié o el transit, i que es faga a través
de sonda. En els casos en que la sonda esta contraindicada, sera necessari que el facultatiu
responsable de la indicacié del tractament ho justifique en el camp observacions de la
sollicitud del visat, que indique que, al pacient, se li administrara nutricié enteral sense sonda,
i que en destaque el motiu”.

Estudis recents han observat menys complicacions i més supervivencia amb millor estat
nutricional, i han conclds que un suport nutricional primerenc i optimitzat sembla associar-se
amb un descens de risc d’aspiracio i malnutricidé, de manera que contribueix positivament a
una supervivéncia més alta.
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e NUTRICIO ENTERAL

Indicacio

A mesura que progressa la malaltia i, amb aquesta, la disfagia, les mesures descrites en
I'apartat anterior no sén suficients i es fa necessari I'is de nutricié enteral (NE).

La NE s’administra preferentment a través de gastrostomia, per proporcionar millors resultats
que la sonda nasogastrica (SNG), a més d’ocasionar menys problemes estétics i psicologics.
La NE s’ha de valorar quan:

L’alimentacié siga ineficag: quan no cobrisquen els requeriments nutricionals del pacient
per via oral.

L’alimentacié siga insegura: en preséencia d’ennuegades freqlents, dessaturacio en el
MECV-V, microaspiracions en la videodeglucio, etc.

Es preveja que la desnutricio i la deshidratacio puguen disminuir la supervivencia.

La gastrostomia s’ha de col-locar abans que aparega una pérdua severa de pes 0 una
deterioracio de la funcié pulmonar.

La NE per gastrostomia prevé la pérdua de pes en la meitat dels pacients i en permet un
guany ponderal en el 25 % d’aquests.

D’altra banda, tradicionalment s’ha indicat que s’ha de col-locar la gastrostomia abans que la
CVF mesurada per espirometria siga inferior al 50 %. No obstant aixd, actualment no s’atorga
tanta importancia a la CVF, perquée els pacients d’ELA amb disfagia poden tindre un baix
rendiment en l'espirometria a causa de la feblesa dels musculs orofacials i, a més, la
supervivencia dels pacients amb gastrostomia no s’afecta per la gravetat de la insuficiéncia
respiratoria mesurada mitjangant la CVF. En tot cas, s’ha de valorar la funcié pulmonar abans
de la col-locacié de la GEP (o PEG, per les sigles en anglés) per a determinar si aquesta s’ha
de fer amb suport ventilatori. Vegeu el suport respiratori durant la técnica de gastrostomia en
'annex XV.

El moment de col-locacié de la gastrostomia sempre ha de ser consensuat amb la persona.
La gastrostomia es pot col-locar:

- Via endoscopica. La GEP és la via més utilitzada i recomanada per ESPEN com la més
apropiada. No obstant aixd, I'evidéncia disponible en relaci® amb altres métodes és
escassa i es basa en estudis retrospectius no aleatoritzats, amb deficiéncies
metodologiques que en dificulten la comparacio.

- Via radiologica, per equips experts. Esta indicada en pacients més fragils, amb més
deterioracio de la funcié pulmonar.

- Via quirurgica.
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Tipus de formula i métode d’administracié

L’eleccio del tipus de féormula i el métode d’administracié de la NE, per a fomentar la
independéncia en el nostre pacient, és d’importancia cabdal.

o Foérmules:

L’eleccio del tipus de férmula i el métode d’administracio de la NE és d’'importancia cabdal per a
fomentar 'autonomia. Actualment, no hi ha formules de NE especifiques per a pacients amb
ELA. Generalment, es recomana I'iUs de formules estandard polimériques que proporcionen de
25 a 30 kcal/kg i de 0,8 a 1,2 g de proteines/kg/dia.

Solen emprar-se formules hipercaloriques per a disminuir el temps d’administracio i la frequiéncia
de les dosis, aixi com per a cobrir les necessitats estimades. Han de contindre fibra, per a ajudar
a previndre el restrenyiment, sobretot si hi ha alteracioé del ritme intestinal, i I'aportacioé proteica
de la dieta que es necessite en cada cas.

Alguns estudis han trobat una supervivéncia més alta en pacients amb NE hipercalorica (1,5
kcal/ml), rica en hidrats de carboni, comparada amb una férmula isocaldrica durant 5 mesos.

No es recomana I'Us d’alimentacié convencional triturada administrada per la gastrostomia,
atés I'alt risc d’obstruccid, aixi com aportar menys nutrients en diluir els triturats.

o Metode d’administracio:

Hi ha pocs estudis que avaluen el métode d’administracié de NE. L’administracié de la NE es pot
fer mitjangant bolus (xeringa), gravetat o administracié continua, en funcié de les caracteristiques
de cada cas.

Per a 'administracié de nutricio enteral per la gastrostomia, cal tindre en compte:

- Aigua: l'aigua corrent és apropiada per a les rentades i la neteja de la sonda, llevat que
s’especifique el contrari. Sempre conveé evitar I'Us d’aigua destil-lada.

- Material: s’han d’'usar xeringues especifiques per a dispositius de nutricié enteral (GEP)
tipus EnFit, incloent-hi la possibilitat d’aquelles amb adaptador conic/escalonat, ENLock,
Luer invertit, aixi com altres connectors patentats, en funcié de cada cas. Les xeringues
de xicoteta grandaria produeixen molta pressié i poden trencar la sonda. Les xeringues
d’Us intravends no s’han d'utilitzar, pel risc que, accidentalment, s’administre I'aliment per
via parenteral. El material necessari per a administrar la nutricid enteral es dispensa de
manera ambulatoria en els centres de salut.

En resum, es recomana una férmula hipercaldrica rica en carbohidrats i amb fibra, i administrada
mitjancant bolus amb xeringa.

A pacients amb gastrostomia o SNG, se’ls ha d’administrar la nutrici6 quan estiguen
incorporats.

Les cures de la GEP es descriuen en I'apartat d’atencié domiciliaria.
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Complicacions de la nutricié enteral

En general, la NE és ben tolerada i presenta poques complicacions greus. Poden ser:

- Complicacions especifiques de la via d’accés: complicacions derivades de la col-locacié
de sonda de gastrostomia.

- Complicacions inherents a la nutricid6 enteral: gastrointestinals, metabodliques o
respiratories.
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COMPLICACIONS ESPECIFIQUES DE LA VIA D’ACCES, DERIVADES DE LA COL-LOCACIO DE SONDA DE GASTROSTOMIA

Complicacié Prevencio Tractament i altres actuacions

Broncoaspiracio.

Problemes aguts durant la H -
emorragia.

col-locacio < ] .
- Perforacié gastrointestinal.
Infeccioé de I'area de I'estoma - Profilaxi antibiotica en la realitzacié de gastrostomia. - Antibidtics sistémics, si se’n necessiten.
Es la complicacié més freqtient, - S’han de seguir mesures higiéniques i cures diaries. - S’ha de retirar la sonda si hi ha cel-lulitis de la paret.

perd sol ser lleu Neteja i antiséptic local cada 8/12 h. - Cal fer cultiu de 'exsudat.

Cal ajustar el calibre de la sonda a I'ostomia.
- S’ha de fixar la sonda.

- S’han de controlar els factors de risc, com la infeccid, la
neteja excessiva amb solucions irritants, I'excessiva
tensid i torsio lateral de la porcio externa de la sonda.

- Cal ajustar el calibre de la sonda a I'ostomia.

- S’ha de fixar la sonda.

- S’ha de mantindre neta i seca la pell al voltant de I'estoma.
- S’ha d’aplicar crema de sulfadiazina argentica.

Fuga periestomal
Es una complicacio freqiient

- Dolor . . .
- Sagnat ostomia - Cal evitar una excessiva pressio del topall extern. - S’han de tractar el simptomes i la causa subjacent.
- Hematémesi - S’ha de mobilitzar i girar la sonda diariament (primera - S’ha de descartar esofagitis, ulcera gastrica.
posada). - Gastroscopia.
- Melenes
Granuloma - Cal aplicar nitrat de plata o cauteritzar.
- Cal administrar medicacié en forma liquida o ben triturada amb aigua
uan siga possible). Davant de dubtes, cal consultar les guies o amb el
Obstruccio - Rentades abans i després de la medicacio i les dosis, o #grmacégticr.) ) g

cada 4/6 h.
- S’ha de desobstruir amb aigua temperada en bols o utilitzar enzims

pancreatics, raspall citologic o catéter de CPRE.

- Si no es pot recol-locar en aquest moment, s’ha d'utilitzar un catéter
Foley de la grandaria adequada per a mantindre el tracte obert fins que
es puga reemplagar.

- Nova gastrostomia amb fixador a 'abdomen (Foley fins que es puga
col-locar).

Extraccio fortuita de la sonda
Es una urgéncia
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Complicacié

Nausees, vomits,
regurgitacio de dieta

Distensié abdominal

Augment del residu
gastric

Atenci6 a persones amb ELA

COMPLICACIONS INHERENTS A LA NUTRICIO ENTERAL: GASTROINTESTINALS

Soén les complicacions més freqlients en pacients que reben NE

Causes i/o factors relacionats

- La causa més frequent sol ser el
retard en el buidatge gastric.

- Intolerancia gastrica a la NE.

- Causes degudes a la dieta: olor,
osmolaritat, contingut en greix,
contaminacié microbiana.

- Causes degudes a la técnica de NE:
administracio intermitent (bols).

- Factors relacionats amb el pacient:
agitacio, infeccié intercurrent,
psicopatologia.

- Intolerancia a la nutrici6 enteral.
- Mala collocacio de la sonda.

- Hiperosmolaritat de les férmules
entériques.

- Volums massa elevats.

Reflecteix, probablement, un
desequilibri  entre I'aportacié de
nutrients i la capacitat funcional del
sistema digestiu.

Es una complicacié freqiient, la qual
cosa s’explica pel gran nombre de
factors que interfereixen en la
velocitat de buidatge gastric.

Vegeu 'annex XX

Simptomes/complicacions

Els vomits augmenten el risc
d’aspiracié pulmonar, pneumonia i
sépsia.

- Dolor colic.
- Augment del meteorisme.

- Malestar amb restrenyiment o
diarrea.

S’ha de valorar mitjancgant la
connexio periddica de la
gastrostomia a bossa de drenatge.
Es recomana, fonamentalment, a
I'inici de la NE.

Es acceptable un residu entre 200 i
500 ml, que varia segons guies i
protocols.

Actuacions

- Suspensio transitoria de la NE.
- Si se sospita retard en el buidatge gastric:
» S’ha de retirar I'opiaci (si estiguera pautat).
+ Cal canviar a férmula baixa en greix i/o isotonica.
» S’ha d’administrar la férmula a temperatura ambient.
+ S’ha de reduir la velocitat d’infusio.

+ Cal canviar de la infusié en bol a continua i/o administrar
un agent procinétic, com ara domperidona,
metoclopramida o eritromicina.

Sempre caldra descartar I'existéncia de patologia subjacent,
per la qual cosa és necessari I'exploracio fisica i, de
vegades, recorrer a proves d’'imatge que ens descarten
aquesta possibilitat.

Passos:

1. S’ha de suspendre la dieta de manera transitoria durant 6
hores (es prevé la broncoaspiracié mentre es valora la
possible causa).

2. S’ha d’instaurar tractament amb farmacs procinétics.
3. Cal reiniciar lentament.

4. Si, malgrat tot, persisteix 'augment del residu gastric, esta
indicada la col-locacio de sonda transpilorica.
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COMPLICACIONS INHERENTS A LA NUTRICIO ENTERAL: GASTROINTESTINALS (Continuacic)

Complicacié Causes i/o factors relacionats Simptomes/complicacions Actuacions
- Emissié de 1.000 ml/d de femta liquida
_ Les causes sén molt diverses. Vegeu Ir/r?égmc deposicions liquides al dia, o - El maneig protocolitzat de control de la diarrea permet e!
Diarrea Iannex XX : manteniment de la NE en la majoria dels casos. Vegeu I'annex
Cal considerar el volum, la consisténcia i XX

la freqiiencia de les deposicions.

- Es molt important que la preparacié i 'administracié de la NE

] y - La contaminacid6 de les solucions vaja sempre precedida d’una higiene de mans adequada
Contaminacié de Pot ocorrer durant la preparacio, enterals pot causar diarrea L luci teral b ini ioulacié
- I'emmagatzematge o I'administracio de . ISR L —ov 7 Les solucions  enterals amb un minima manipulacio
la nutricié enteral la NE pneumonia, enterocolitis infecciosa, s'associen a menys freqiéncia de contaminacid en
' bacteriemies i septicemies. comparacié amb les que requereixen la mescla, la dilucié o la

transferéencia del contingut a un altre recipient.

- Tractament habitual: énemes de neteja, Us de laxants.

- Facilitat per la falta de fibra en dietes  E! patré de defecacié normal pot variar - Tractgment_ .farmacolc‘>gic: és preferible indicar agents de
o la utilitzaci6 de solucions amb des de quatre deposicions al dia fins a latencia mitjana que augmenten el bol fecal i actuen
escassos residus. una deposicié cada 4 o 5 dies. En els preferentment en el colon, en comptes de recorrer a
Restrenyiment - Deshidratacié pacients amb NE, aquesta variacié medicacions acceleradores del transit intestinal.
' , .~ augmenta depenent del residu i de la - Si la causa és una ingesta escassa de liquids, se n’ha de fer
- Ingesta de quantitats de liquid  magnitud de I'absorcié de la solucié una aportacié adequada per via oral o intravenosa.
escasses. enteral.

- En I'annex XX es descriuen les actuacions per a previndre i
tractar el restrenyiment.
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COMPLICACIONS RESPIRATORIES

Complicacio Causes i/o factors relacionats Simptomes/complicacions Actuacions

Per a limitar el risc de broncoaspiracié s’han de tindre les
precaucions segients:
- Mantindre el capcal del llit a 30 — 45°.

Broncoaspiracio de
- Administrar la nutricié enteral mitjangant régims continus

la férmula de Es freqlient en pacients amb

nutricio enteral disminucio del nivell de consciéncia - Pneumonia, edema pulmonar i asfixia. o intermitents per gravetat, en lloc de bols rapids.

Es la complicacio i/o retencié gastrica. - Controlar el residu gastric regularment.

meés perillosa - Considerar l'accés jejunal en els pacients amb

aspiracions frequents o en pacients amb un risc elevat
de disfuncio de la motilitat gastrica.
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COMPLICACIONS METABOLIQUES (*)

Complicacié Causes Prevencid/tractament
- DM. i
. . - Férmula adequada.
. L - Sd. Realimentacio. e
- Hiperglucémia Farmacs - Controls de glucémia diaris.
o - Ttment. hipoglucemiant adequat.
- Sépsia.

- Férmula adequada.
- Controls de glucemia diaris.
- Ttment. hipoglucemiant adequat.

- Suspensié de NE en pacients amb insulina o

- Hipoglucémia farmacs orals per a la DM.

- Dietes hiperosmolars i/o hiperproteiques sense - Calcul del balang hidric.
. . L. aportacio d’'aigua. - Reposicio hidrica via enteral o IV.
- Deshidratacio hipertonica R . .
- Augment de peérdues (ileostomia, drenatges, - Mesurament del pes corporal.
vomits, diarrea). - Control clinic i analitic.

- Sd. Realimentacio.

Calcul del balang hidric.

- Excés d’aportacié d’aigua i sodi. - Reduir I'aportacié de volum.
- Hiperhidratacio - Insuficiencia cardiaca. - Mesurament del pes corporal.
- Insuficiencia renal. - Monitorar.

- Insuficiéncia hepatica. Ajustar I'aportacio calorica.

- Deshidratacic. - Calcul del balang hidric diari.

- Hipernatrémia . e . - Administrar aigua i serum glucosat i retirar salins.
- Excés d’aportacioé de sodi. .
- Monitoratge.

(*) Es molt poc probable que la NE siga la causa principal d’alteracions metaboliques o de deficiéncies nutricionals. Es més probable que la patologia de base del

pacient contribuisca a aquestes alteracions.
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COMPLICACIONS METABOLIQUES (Continuacio)

Complicacié Causes Prevencid/tractament
- Hemodilucié.
- SIADH. Co N
. i - Disminuir I'aportacié hidrica.
. o - Insuficiencia cardiaca. . .
- Hiponatrémia - Administrar didrétics.

- Insuficiencia renal.
Insuficiencia hepatica.
- Pérdues (vomits, aspiracid, ileostomia, diarrea).

Pautar sodi per a contrarestar pérdues.

- Eliminar potassi del tractament (sérums).
- Dietes restringides de K.

- Valorar hemodialisi.

- Tractar la causa.

- Insuficiéncia renal.
- Hiperpotassémia - Acidosi metabolica.
- Excés de potassi.

- Augment de pérdues per ileostomia, SNG,
diarrea, drenatges, diliretics.

- Sd. Realimentaci6. - Administrar K en NE/NP.

- Hipopotassémia . L - Monitorar el K.
- Estrés catabolic. y ] ) o
. - Augmentar I'aportacié de K en corregir la hiperglucémia.
- Insulina.
- Hemodilucié.

- Sd. Realimentacio.
- Hipofosfatemia - Insulina. - Administracio parenteral (intravenosa) i monitoratge.
- Antiacids quelants del fosfor.

- Hiperfosfatémia - Insuficiéncia renal. - Utilitzar férmules especifiques.
Hipercapnia - Aportacio calorica excessiva i d’hidrats de - Proporcionar I'equilibri entre hidrats de carboni, proteines i greix.
pereap carboni en pacients amb disfuncio respiratoria. - Administrar entre 30-50 % de I'energia total en forma de greix.
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Administracié de farmacs per sonda

La responsabilitat de prescriure farmacs per sonda és del personal sanitari; hauran de tindre
en compte que s’haura d’administrar per sonda i que els prospectes no especifiquen com
manipular els comprimits mitjangant trituracio, I'obertura de les capsules o altres
procediments. S’ha de fomentar la implicacié dels serveis de farmacia dels hospitals per a
determinar els canvis terapéutics i les formes d’administracié dels diversos farmacs.

Aspectes importants a tindre en compte abans de 'administracio:
- Ubicacio de la sonda:

« Verificar préviament que el medicament s’absorbeix en el lloc on se situa I'extrem
distal de la sonda. Es important tindre en compte que alguns medicaments tenen una
absorcio jejunal reduida.

- Neteja:
* Cal rentar-se les mans i posar-se guants abans de I'administracio.
+ Si s’empren medicaments triturats, cal minimitzar el temps d’exposicio.
* No s’ha d’afegir medicacio directament als aliments.
+ S’ha de revisar que la medicacioé que s’administra siga realment tota la necessaria.

« Cal buscar altres opcions en cas de restriccié de fluids, atés que la ingesta de liquids i
I'aigua necessaria per a llavar la sonda podrien haver de restringir-se.

Les formes farmacéutiques liquides i els comprimits solubles son els preferits, per la millor
adaptacio d’aquests a ser administrats per sonda, directament o préevia dilucié. En aquest
sentit, en els pacients que estiguen prenent riluzole en comprimits es recomana el pas a
xarop. Alguns injectables també poden ser administrats per sonda.

La trituracié de comprimits o I'obertura de capsules s’ha de considerar com a ultima opcid.
Els medicaments que no han de ser triturats o manipulats sén:

- Els de revestiment entéric: el revestiment esta dissenyat per a protegir el farmac de
I'accid dels sucs gastrics i/o per a reduir-ne la possible accio gastrolesiva.

- Els comprimits o capsules d’alliberament lent o modificat (MR, SR, LA, XL). Estan
dissenyats per a alliberar el farmac durant un periode llarg de temps. Triturar-les o
polvoritzar-les causa I'alliberament massiu i immediat del farmac i pot causar efectes
toxics col-laterals.

- Els citotoxics i les hormones: no han de ser triturats a causa dels riscos que pot suposar
per al personal sanitari la inhalacié del medicament en polvoritzar-lo.

Les interaccions entre els aliments i els farmacs poden ser importants. S’ha de verificar
sempre aquesta possibilitat abans d’administrar qualsevol medicacié a través d’'una sonda.
Per a minimitzar les interaccions, es recomana administrar la medicacié durant les pauses en
els régims d’alimentacié.
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Els farmacs més problematics quant a interaccions amb aliments sén:

- Fenitoina, digoxina, levotiroxina, warfarina, teofil-lina, metildopa i carbamazepina: els
aliments poden afectar-ne els nivells en plasma. Per aix0, s’haurien de monitorar
regularment i, en cas de ser necessari, augmentar-ne la dosi.

- Antiacids: els ions metal-lics dels antiacids es poden unir a les proteines dels aliments i
bloguejar la sonda. Cal considerar la utilitzacié d’altres farmacs.

- Penicil-lines: els aliments poden reduir I'absorcié de les penicil-lines i pot ser necessari
augmentar-ne les dosis. S’ha d’administrar la medicacié una hora abans de la ingesta
d’aliments i dues hores després.

- Altres antibidtics: els aliments també poden reduir els nivells d’altres antibiotics, com la
ciprofloxacina, les tetraciclines i la rifampicina.

L’administraciéo de farmacs a través de la sonda de gastrostomia s’ha de fer de manera
sequencial (vegeu I'annex XXI).

9.4. SUPORT NUTRICIONAL EN SITUACIO TERMINAL

Vegeu l'apartat 10. Cures pal-liatives.

9.5. TRACTAMENT LOGOPEDIC DE LA DISFAGIA

El tractament logopédic de la disfagia inclou: técniques de compensacio, de rehabilitacio i
tecniques de facilitacio.

Técniqgues de compensacio

o Modificar el volum i la velocitat de presentacié del bol:
- Establir el volum de I'aliment.

- Seguir sempre la mateixa sequéencia motora: 1. Agafar cullera / 2. Omplir cullera / 3.
Acostar la cullera a la boca / 4. Introduir I'aliment / 5. Mastegar amb la boca tancada / 6.
Deglutir / 7. Respirar / 8. Iniciar sequiéncia.

S’ha de procurar donar la maxima quantitat possible d’aliment els primers 30 minuts, a partir
de llavors augmenta la fatiga i les aspiracions poden ser més frequients.

o Adequar la consisténcia de l'aliment segons les estructures o les funcions que estiguen
danyades:

En abséncia de resultats del MECV-CV o de proves diagnostiques, a continuacié es descriu la
consisténcia dels aliments recomanada per logopedes en funcié de I'origen de l'alteracio de la
deglucio.
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CONSISTENCIA D’ALIMENTS RECOMANADA PELS LOGOPEDES
Alteracio de la deglucié Consisténcia adequada

Disminucié de la mobilitat lingual

o S Liquids espessos
Disminucié de la coordinacio lingual

Disminucié de la forga de propulsio lingual Liquids fins
Retard del reflex deglutori Liquids espessos i solids
Disminucio del tancament de la via aéria Purés i solids pastosos

Disminucié del moviment laringi de pujada i
anterioritzacié per a obrir el pas faringi Liquids

Disminucié de la contraccié de les parets faringies

Técniques d’increment sensorial

Es util incorporar diversos sabors i temperatures a I'aliment per a potenciar la informacié que
acudeix a la llengua i que repercutira en el reflex deglutori.

o

Canvis posturals compensatoris

Sera molt important la postura del pacient, haura de ser adequada per a facilitar el pas de
l'aliment a 'esofag i evitar les aspiracions.

Técniques de rehabilitacié

L’objectiu d’aquestes és afavorir la deglucié mitjangant exercicis dirigits, encaminats a:

Estimulacio tactil: mitjangant massatges (tractament miofuncional) s’estimula la zona
lesionada per a afavorir el procés involuntari de la deglucié i reactivar la musculatura
afectada.

Estimulacio térmica: s’aplica fred per a augmentar el to muscular.
Exercicis contra resisténcia: amb objectes o pressié manual per a reactivar els musculs.
Exercicis destinats a musculatura facial determinada i estructures orofacials.

Realitzacié de maniobres deglutories.

Técniques de facilitacio

Son técniques desenvolupades amb la finalitat de garantir un bon funcionament deglutori,
com I'elevacio assistida de la laringe o I'estimulacio gustativa, entre d’altres.
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RECOMANACIONS PER A L’ABORDATGE NUTRICIONAL

L’ELA és una malaltia complexa i el maneig d’aquesta requereix un abordatge
multidisciplinari que incloga: endocrinologia, foniatria, farmacia, infermeria, nutricid
i logopédia.

La prevalenca de la desnutricié entre pacients amb ELA és elevada, en part per la
prevalenca elevada de disfagia.

S’ha de fer una valoracié nutricional al diagnostic de la malaltia i de manera
periodica, per a previndre i tractar la desnutricio.

S’ha de fer un cribratge de disfagia al diagnostic de la malaltia i de manera regular
cada 3 mesos, per a evitar-ne les complicacions.

La videodeglucié és la prova d’eleccié per al diagnostic de disfagia en pacients
amb ELA, ja que permet detectar signes precocos de disfagia, encara que el
MECV-V és una alternativa segura i eficac.

S’ha d’adequar la dieta a cada moment. L’Us d’ABA i d’espessidors permet fer una
intervencio nutricional individualitzada i segura, adaptant la textura dels liquids i
els solids en funcio de I'eficacia i la seguretat per a deglutir.

Els SNO permeten complementar i reforgar la dieta oral, per la qual cosa sén una
eina util per a previndre i tractar la desnutricio en pacients amb ELA. No obstant
aixo, la legislacié actual no preveu el finangament de férmules orals de nutricid
enteral, llevat que I'administracié d’aquestes siga per sonda o ostomia.

La gastrostomia és un métode segur d’alimentacié. El moment de colslocacio s’ha
de consensuar amb la persona afectada, ja que no esta exempta de riscos. No hi
ha una férmula especifica d’alimentacio enteral per a ELA, perd es recomana que
siga hipercalorica i amb fibra.

En la fase terminal de la malaltia es prioritza preservar la qualitat de vida de les
persones.
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10. CURES PAL-LIATIVES

10.1. SITUACIO CLINICA DE MANEIG COMPLEX | NECESSITATS PAL-LIATIVES

Les cures pal-liatives pretenen millorar la qualitat de vida de les persones amb ELA i les
seues families quan s’enfronten als problemes associats amb una malaltia amenagadora per
a la vida, a través de la prevencid i I'alleujament del sofriment. Les cures pal-liatives inclouen
I'ajuda en el dol.

En PELA és necessari fer una identificacid6 primerenca del dolor, el sofriment i altres
problemes fisics, psicosocials i espirituals, en paral-lel als procediments que intenten
prolongar la vida, el tractament rehabilitador i el suport nutricional.

Ha de ser aixi, perqué I'evolucio previsible d’aquesta comporta una situacié complexa en les
fases avangada, terminal i agonica, des del punt de vista de la persona amb ELA, dels qui la
cuiden i del seu entorn, tant en el maneig clinic com en el comunitari.

Les cures pal-liatives s’han de proporcionar des d’atencié primaria i s’han de compartir amb
els recursos avancats de les UHD, o de les unitats de cures pal-liatives en cas d’ingrés
hospitalari.

La situacié clinica complexa ve determinada per I'existeéncia de sofriment intens, simptomes
rapidament progressius, problemes psicoldgics o socials i dificultats per a I'anticipacié de
decisions (annex VIII).

Es recomana I'is de l'instrument NECPAL CCOMS-ICO® per a la identificaciéo de persones
en situacio de malaltia cronica avangada i necessitat d’atencio pal-liativa, per part dels serveis
de salut i socials. Es tracta d’'un métode per a identificar persones que requereixen mesures
pal-liatives de qualsevol tipus, especialment en serveis generals (AP, serveis hospitalaris
convencionals, etc.). Serveix per a determinar la necessitat d’iniciar un enfocament pal-liatiu
en funcié de les necessitats del pacient. L'instrument esta disponible en les aplicacions
informatiques Orién i SIA.
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10.2. INFORMACIO GRADUAL | DRET A LES DECISIONS ANTICIPADES

La informacié gradual i la PAD son els dos elements principals en la comunicacié amb la
persona amb ELA i la seua familia, que han d’anar adaptant-se als temps, les necessitats i els
desitjos d’aquestes.

En general, la informacié sobre els assumptes relacionats amb el final de la vida no s’han
d’incloure en les primeres entrevistes, llevat que el pacient ho demane o s’espere una
deterioracié molt rapida de la seua capacitat mental i de comunicacié (vegeu I'apartat 5).

En les visites successives s’ha d’informar sobre les formes d’evolucié de la malaltia i s’ha
d’estar atent a l'oportunitat de conversar sobre les preferéncies del pacient respecte a les
cures al final de la vida. Es recomana valorar reiteradament aquestes qlestions per a
identificar el moment Optim de plantejar la necessitat d’afrontar la PAD i la possibilitat de
redactar el DVA.

La planificacio de les cures al final de la vida ha de recollir:

- La decisio de morir en el domicili propi o gestionar un ingrés hospitalari que evite el pas
per urgéncies.

- La identificacid de qui el/la represente, en cas que no puga expressar la seua voluntat.

- La possibilitat de retirada o de no inici de mesures de suport, com ara ventilacioé o nutricié
enteral per sonda.

- Questions practiques com la provisié de farmacs, instruccions per a situacions de crisis 0
problemes previsibles i teleéfons de contacte.

10.3. CONTROL DE SIMPTOMES

Durant les fases inicials i intermédies de la malaltia, els diversos professionals de I'’equip
multidisciplinari detecten I'aparicid6 de simptomes i instauren tractament. En les fases més
avangades, hi haura una transicioé gradual i coordinada entre els recursos de cures pal-liatives
i la resta de professionals. La transicié gradual implica que alguns tractaments continuaran
prescrits, uns altres seran retirats o modificats i hi haura farmacs que s’introduisquen en
aquest periode.

Simptomes neuromusculars

L’equip de cures pal-liatives ha de valorar les opcions terapéutiques amb el pacient, tenint en
compte les seues preferéncies, i ha de revisar-ne peridodicament l'eficacia i els efectes
adversos.

- Ha d’avaluar el control de simptomes com enrampades, rigidesa muscular, hipertonia o
espasticitat.

- Ha de proporcionar ortesi, si el pacient en necessita.
- Ha de controlar el programa d’exercicis per a previndre rigidesa articular i contractures.

- Ha de comprovar que els familiars i les persones cuidadores sén capaces d’ajudar en
aquests programes i que manegen el pacient de manera segura.
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Sialorrea.

Valorar el tractament prescrit i I'eficacia d’aquest, considerar ajustos en la dieta, tractament
postural i cures de la boca.

Simptomes psicologics

L’ansietat i 'insomni es poden tractar amb benzodiazepines, neuroléptics o hipndtics, si fallen
les mesures no farmacologiques. L’empitjorament de la funcié respiratoria per aquests
farmacs sol ser ben compensat amb la ventilaci® mecanica no invasiva. La depressié o les
crisis de panic poden beneficiar-se de I'is d’antidepressius de tipus ISRS.

En les setmanes prévies a la mort, un alt percentatge dels malalts pateix problemes
relacionats amb el son. Es una situacié d’enorme angoixa i desgast fisic i psiquic, que s’ha de
tractar de manera resolutiva, sense limitacions relacionades amb els efectes secundaris
d’alguns farmacs sobre la ventilacio.

Simptomes respiratoris

En fases avancades, la feblesa afecta la musculatura respiratoria i constitueix la causa
principal de mort en I'ELA. El tractament s’ha d’abordar de manera conjunta entre
pneumolegs i equip de cures pal-liatives.

Retencioé de secrecions

En cas de retencié de secrecions, es recomana:

- Tindre en compte que la fisioterapia convencional no ha provat la utilitat que té, la tos
assistida manual fracassa quan I'afectacié bulbar és ja important, per la qual cosa cal
valorar si l'actuacié és efectiva i que I'aspiracid en pacients sense traqueotomia és
extraordinariament molesta i, de vegades, inefectiva. Per tant, resulta imprescindible
valorar I'efectivitat d’'aquestes terapies i, quan hi estiguen indicades, fer-les amb una cura
extraordinaria.

- Aerosolterapia amb broncodilatadors i/o mucolitics.

- Hidratacio correcta i administracié de mucolitics per via general.

- En la situacié preagonica i agonica, quan I'esfor¢ de la tos resulta ineficag o comporta
més sofriment que alleujament, cal utilitzar antisecretors i retirar els mucolitics i
I'aspiracio.

Dispnea

En cas de dispnea, els farmacs per al control d’aquesta sén els opioides:

- Sulfat de morfina via oral, SNG o GEP. S'’inicia amb 2,5 mg cada 4 hores, amb rescats de
la mateixa dosi cada hora, si cal. Cal ajustar cada dia segons les dosis de rescat que es
necessiten. Hi ha comprimits de 10 i 20 mg i solucié oral en vial de 5, 10 i 20 mg.

- Com a alternativa, clorur morfic SC o IV en dosis del 50-33 % de la dosi oral, cada 4
hores, amb possibilitat de rescats cada 15 o 20 minuts (cal fixar un maxim de 2 o 3
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rescats seguits, després dels quals cal esperar 3-4 h). En els dos casos les dosis s’han
d’ajustar diariament, segons els requeriments de rescats.

Ventilacid mecanica

Consideracions sobre la ventilaci6 mecanica no invasiva des del punt de vista de les cures
pal-liatives:

- S’ha d’instaurar abans de presentar una situacié d’emergéncia.
- Cal previndre i tractar els possibles efectes secundaris, com les Ulceres per pressio.

- Requereix informar sobre I'expectativa de millora dels simptomes i I'evolucié habitual cap
a una dependéncia més gran del respirador.

- Cal plantejar la presa de decisions (traqueotomia o sedaci6 pal-liativa) quan la ventilacio
mecanica no invasiva siga insuficient.

Dolor

El dolor sol estar present en el 40-73 % dels pacients en els ultims estadis. Es pot deure a
contractures, espasticitat, enrampades musculars o immobilitat. Com a criteri general, s’aplica
'escala analgésica. Si no es controla el dolor, els opioides solen ser eficagos. L'Us de la
morfina és adequat per la poténcia analgeésica i la utilitat que té en la dispnea.

Suport nutricional

- El suport nutricional i la hidratacié sén intervencions mediques importants per a millorar
'esperanca i la qualitat de vida. Quan I'is d’aquestes no proporciona benefici es poden
reduir progressivament i retirar.

- Amb freqiéncia s’experimenta sequedat de boca, nausees, disgéusia, sacietat precog i,
en menor mesura, fam i set. La sensacio de set, tant en pacients ben hidratats com en
deshidratats, es relaciona amb alteracions en la mucosa oral, la sequedat de boca, la
medicacio, la ventilaci6 mecanica, la respiraci6 a través de la boca, I'ansietat i la
depressio. Sovint, s’alleuja amb cures basiques (neteja i humidificacio dels llavis,
col-lutori) i I'administracid de xicotetes quantitats de liquids, menors de les necessaries,
per a alleujar la deshidratacio.

- Les persones en situacié terminal poden presentar simptomes com desconfort,
al-lucinacions o sindrome confusional aguda, afavorits per la deshidratacié deguda al
cumul de metabolits opioides i/o d’altres farmacs.

- Quan la hidratacié esta indicada, un volum entorn de 1.000 cc/dia son suficients per a
mantindre una dilresi normal i un balan¢ hidroelectrolitic adequat. En el domicili, la via
subcutania és I'adequada, ja que origina escasses complicacions.

Restrenyiment

Amb la prescripcié d'opiodes s’indiquen les mesures generals i laxants per a tractar el
restrenyiment secundari.
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Fisioterapia pal-liativa

En la fase terminal, amb alta incapacitat i dependéncia dels altres per a totes les ABVD.
L’assessorament a la familia és essencial perqué sapia com actuar, i és important evitar que
tot el pes assistencial recaiga exclusivament sobre una persona cuidadora. En aquesta fase,
les cures d’infermeria i la fisioterapia domiciliaria (mobilitzacions passives, fisioterapia
respiratoria, férules per a control postural) solen tindre efectes positius.

10.4. CURES AL FINAL DE LA VIDA

Les persones amb ELA en fase avancada o al final de la vida han de rebre atencié de cures
pal-liatives en la zona basica i el departament de salut a qué pertanga, en el seu domicili i/o
residéncia assistida, i/o en I'hospital, amb els equips de suport de cures pal-liatives
avancades (equip de suport hospitalari, UHD o HACLE) que necessiten, d’acord amb les
seues necessitats i en el moment apropiat.

Han de rebre la informacio i 'assessorament adequats perquée puguen exercir els drets que
preveu la Llei 16/2018, de 28 de juny, de la Generalitat, de drets i garanties de la dignitat de la
persona en el procés d’atencié al final de la vida, en vigor des del dia 28 de setembre de
2018, i la Llei 41/2002, de 14 de novembre, basica reguladora de I'autonomia del pacient i de
drets i obligacions en matéria d’informacié i documentacio clinica.

En aquests moments, el document més difés d’expressid previa de preferencies és el DVA,
per la qual cosa es donara un émfasi especial a la formalitzacié d’aquest. Es convenient
revisar el document de manera periodica per a assegurar la validesa de les directrius previes,
si hi ha canvis substancials en I'evolucio clinica.

Encara que no hi haja un procés formal de PAD, tal com es preveu en la llei autonomica,
s’han de valorar les preocupacions i les pors, que solen incloure la por a una “mala mort”.
Parlar sobre les cures al final de la vida pot alleujar aquest temor.

La comunicacio en aquesta fase de la malaltia ha d’incloure informacié sobre:

- Limitacié de tractaments de suport vital, possibilitat que el professional no indique
tractaments futils.

- Rebuig de tractament proposat per part del pacient i possibilitat d'indicar una sedacio
pal-liativa en cas que la dispnea es faga refractaria.

Qualsevol d’aquestes possibilitats és ética i s’ha de registrar en el DVA.

La limitacid de tractaments de suport vital s’ha de decidir de manera consensuada, amb la
intervencio d’almenys dos professionals médics dels serveis implicats en la seua atencio i
havent sentit I'opinid de la infermera que cuida el pacient. Aquest procés de decisié ha de
quedar registrat en la historia clinica, i s’ha d’'informar adequadament la familia dels motius
que aconsellen la retirada del tractament de suport vital, i també se’ls ha d’explicar que no es
retiraran les mesures de confort, sind que s'’intensificaran.

Quan es decideix la retirada de la ventilaci6 mecanica invasiva, s’han de seguir les mateixes
recomanacions. Els protocols de retirada de ventilaci6 mecanica invasiva en la Unitat de
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Vigilancia Intensiva es basen en el consens d’experts i inclouen mesures com el counseling i
el control de simptomes mitjangant opioides, benzodiazepines i anticolinérgics.

En cas de dubte, s’ha de consultar el comité d’ética assistencial de referéncia. En cas que el
pacient rebutge la traqueotomia, s’haura d’intensificar el tractament farmacologic per a la
dispnea i I'ansietat. Si no s’aconsegueix un control adequat, s’han de considerar simptomes
refractaris i s’haura d’indicar la sedacié pal-liativa, que requereix consentiment informat del
pacient o del seu representant, i, una vegada iniciada la sedacio, es pot indicar una retirada
gradual de la ventilaci6 no invasiva, ajustant els parametres de ventilacid, per a evitar
prolongar I'agonia.

10.5. SEDACIO PAL-LIATIVA

La sedacié pal-liativa es defineix com l'administraci6 de farmacs, en les dosis i les
combinacions requerides, per a reduir la consciéncia en situacié terminal i alleujar
adequadament un simptoma refractari o més d’'un, amb el seu consentiment o, si no és
factible, amb el de la seua familia o el del representant del pacient.

En la sedacio pal-liativa cal considerar tres aspectes:

Indicacio

La indicaci6 de sedacié pal-liativa és el simptoma refractari definit com el que no pot ser
controlat adequadament sense disminuir el nivell de consciéncia malgrat intensos esforgos
durant un “temps raonable”.

El temps raonable per a intentar tractaments no sedatius ha de ser adequat a la situacio,
I'evolucioé i el pronostic, aixi, en una situaci6 avangada o terminal amb expectativa de
supervivencia de setmanes o mesos, pot ser raonable mantindre el tractament no sedatiu un
temps més llarg, i en cas d’'una situacié agonica amb expectativa de supervivencia d’hores o
dies, el temps raonable ha de ser el més breu possible.

Els simptomes refractaris principals en I'ELA son la dispnea, l'ansietat i el sofriment
emocional.

Si la persona amb ELA rebutja la ventilacié mecanica o es decideix limitacié de tractaments
de suport vital, la dispnea sera un simptoma refractari, per la qual cosa la retirada de la
ventilacié s’ha de fer sota sedacio.

Consentiment

El consentiment ha de ser verbal, si bé clarament reflectit en la historia clinica. Una
comunicacio franca des de les primeres fases permet acordar amb el malalt la sedacié en cas
qgue la dispnea, 'ansietat i el sofriment emocional es facen refractaris als tractaments. Per a
fer-ho, es recomana tindre en compte els elements de comunicacio, informacio i PAD ja
esmentats.
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Procediment

Administracio de farmacs sedatius per a disminuir el nivell de consciéncia, tant com calga, per
a alleujar el simptoma refractari. En alguns casos és suficient una sedacié superficial que
permeta percebre la companyia i les cures dels seus éssers estimats, perd si el simptoma
refractari és la dispnea, amb freqiiéncia és necessaria una sedacié profunda.

Pot ser intermitent, la qual cosa permet alleujar el sofriment emocional refractari, acomiadar-
se dels éssers estimats o atendre tasques pendents, i si els periodes sense sedacid
requereixen rescats constants, s’ha de passar a sedacio continua, que és la técnica habitual
en la fase agonica.

El farmac d’elecciéo per a sedacid pal-liativa és midazolam. Es presenta en ampolles a
diverses concentracions (5 mg/5 ml, 15 mg/3 ml). Es pauta sempre en mg, i és necessari
revisar la presentacio per a comprovar els mil-lilitres indicats. Té una vida mitjana de 2-5 h,
per la qual cosa, les dosis es repeteixen cada 4 h o es pauta una infusié continua.

- Midazolam via intravenosa. La induccio en persones que no prenen benzodiazepines es
pot iniciar amb 1,5 - 3 mg IV. Es poden diluir en 10 ml de sérum fisiologic. Als 5 minuts
s’avalua la resposta i es pot repetir la mateixa dosi cada 5 minuts fins a arribar al nivell de
sedacio en el qual es disminueix o s’anul-la la percepcié del simptoma refractari. La dosi
total aconseguida es denomina dosi d’induccio.

La perfusié continua intravenosa en 24 h es pauta multiplicant per 6 la dosi d’induccio. Els
rescats, si disminueix I'efecte i reapareix el simptoma, son la mateixa dosi d’induccio, i es
repeteixen tantes vegades com siga necessari fins a aconseguir el nivell de sedaci6 adequat.

- Farmacs concomitants. S’ha de pautar el tractament simptomatic amb clorur morfic per a
la dispnea o el dolor (dosis similars a les de midazolam durant la induccio i en la perfusio)
i butilescopolamina per a les secrecions respiratories (dosis de 60 a 180 mg/dia).

- Midazolam via subcutania. Es la via d’eleccié en cures pal-liatives domiciliaries. Inicia
I'accié en 5-15 minuts. Es recomana col-locar una agulla d’ales subcutania i ensenyar la
persona cuidadora a administrar les dosis de rescat.

En la induccio:
- Si no prenia benzodiazepines préviament, o en pacients afeblits, s’'usa dosi de 2,5 - 5 mg.

- Si prenia benzodiazepines, la dosi és de 5-10 mg. Si aquesta dosi no és eficag, es pot
repetir als 20 minuts.

- Quan es pretén una sedacio urgent i profunda s’utilitzen dosis dobles de les esmentades.
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La perfusidé continua subcutania s’administra mitjangant una bomba elastomerica. Si no es
disposa d’infusor, es pauten bols cada 4 h.

- La dosi d’infusié subcutania inicial en persones que no prenen benzodiazepines és 0,4 -
0,8 mg/h, i si ja les prenia sera 1 - 2 mg/h. També es pot calcular multiplicant per 6 la dosi
d’induccio.

- Usar altres farmacs utils en el control de simptomes en el mateix infusor:

Butilbromur d’hioscina o escopolamina en cas de raneres.
Haloperidol, metoclopramida, octeottrida o ondansetré com a antiemétics.
Levomepromazina com a neuroléptic sedatiu.

Clorur morfic en cas de dolor o dispnea.

ASPECTES CLAU DE LES CURES PAL-LIATIVES

Les cures pal-liatives son l'assisténcia integral a pacients en situacié de malaltia avangada,
terminal o agonica, i a les seues families, per a cuidar les necessitats fisiques, psicologiques,
socials i espirituals.

Les cures pal-liatives no sén una alternativa, sén cures complementaries des del principi.
S’han de basar en les necessitats detectades i el control dels simptomes.

El moment d’iniciar les cures pal-liatives ha de ser primerenc, simultani amb tractaments que
intenten frenar la progressio, i amb les mesures de suport.

Sol-licitar valoracio pels recursos avancgats de cures pal-liatives quan es detecten necessitats
complexes: sofriment intens, problemes psicologics o socials, simptomes rapidament
progressius o dificultats per a anticipar decisions.

La comunicacié amb pacients i familia sén la base per a la presa de decisions i I’'organitzacio
de les cures. Es recomana que els professionals tinguen formacié en habilitats de
comunicacio.

Els professionals han de ser capagos d’emprar morfina per via oral, subcutania o per GEP,
per al maneig simptomatic de la dispnea.

En 'anticipacié de decisions convé adaptar-se a les preferéncies de cada persona respecte a
la necessitat que té de coneixement de la seua malaltia i la voluntat que té per a participar en
la presa de decisions. Si ho prefereix, pot delegar en un representant.

Es recomana dialogar amb la persona (o en qui la represente) sobre la probabilitat que la
dispnea o el sofriment es facen refractaris i requerisquen una sedacio pal-liativa.

En la sedacio pal-liativa el farmac d’eleccio és midazolam via subcutania, juntament amb
morfina i escopolamina per les mateixes vies, per a l'alleujament de la dispnea i les
secrecions.
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11. TRANSPORT SANITARI

Quan una persona amb ELA necessita transport sanitari, perqué la seua situacié clinica
(problemes de mobilitat, respiratoris i de comunicacid, entre altres) li impedeix el
desplacament en els mitjans ordinaris de transport, el personal facultatiu que li done cita o el
derive haura de valorar, en el moment de fer la peticid, si el trasllat és urgent o no, si
necessita assisténcia sanitaria en ruta i les condicions del trasllat.

El transport sanitari requerit pot ser no urgent o urgent.
e TRANSPORT SANITARI NO URGENT:

Es un servei que es fa amb motiu de revisions, proves diagnostiques, altes hospitalaries, etc.

L’equip multidisciplinari que I'atén haura de garantir que les visites programades estiguen
coordinades i es facen en els mateixos dies, i haura de fer la petici6 d’ambulancia amb una
antelacio suficient.

Qui prescriga el transport sanitari haura de valorar si necessita assisténcia sanitaria en ruta o
no.

Transport de pacient gue no necessita assisténcia sanitaria en ruta:

- Es un transport no assistit (TNA) per un equip especialitzat, dut a terme amb ambulancies
convencionals.

- El personal facultatiu és qui fa la peticié de transport sanitari (PTS) a través d’un formulari
especific disponible en format paper o en els sistemes d’informacio de SIA o Orion-Clinic.

- Es molt important que en el PTS es detallen amb precisié les condicions de trasllat
perque es faga de manera adequada:

- Com va: assegut, en llitera 0 amb la seua cadira de rodes (ambulancia amb rampa).
- Si porta oxigen, propi o de 'ambulancia (cal indicar el nombre de litres/minut).
- Amb un aparell que necessita connectar-se a un endoll de 220 V.

- Sirequereix cadira salvaescales i ajudant del conductor per a pujar escalons o superar
qualsevol barrera arquitectonica per a accedir a I’habitatge.

- Si ha d’'anar acompanyat per alguna persona que el cuida o algun professional de
sanitat.

- Enla mateixa sol-licitud s’ha d’indicar si els viatges son d’anada i tornada i, en cas que hi
haja visites programades en diversos dies, el calendari dels trasllats.

- El trasllat s’ha de sol-licitar amb suficient antelacié a 'empresa contractada encarregada
del transport sanitari public.
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Transport de pacient que necessita assisténcia sanitaria en ruta:

Es un transport assistit per un equip i ambulancies especialitzades.

Algunes persones que reben suport ventilatori invasiu o altres situacions d’alt risc
d’inestabilitat respiratoria poden requerir assisténcia sanitaria en ruta durant el trasllat no
urgent. Per a organitzar el futur transport sanitari no urgent, una vegada identificades
aquestes persones per I'equip que les atén, s’ha de comunicar la seua situacié al CICU,
d’acord amb el procediment que s’establisca.

Quan la persona requereix el transport sanitari, el personal facultatiu és qui fa la peticio al
CICU a través del 112, amb 48 hores d’antelacié.

Aquests trasllats no urgents sempre estan subordinats a I'activitat en emergéncies que hagen
de realitzar les unitats d’'SVB, per la qual cosa pot ser que es retarden a I’hora de recollida en
el domicili i a la d’arribada al centre sanitari, o viceversa.

e TRANSPORT SANITARI URGENT

D’altra banda, a mesura que avanga la malaltia, poden sorgir complicacions que requereixen
un trasllat urgent.

Quan hi haja una aguditzacio del procés o qualsevol altra circumstancia que requerisca que el
pacient siga traslladat amb urgéncia en ambulancia:

- Si la situacio d’'urgéncia és valorada per personal facultatiu, si la persona no requereix
assisténcia sanitaria en ruta, la peticido s’ha de fer telefonant a 'empresa de transport i
emplenant el PTS. En cas que requerisca assisténcia sanitaria en ruta, la peticio de
trasllat s’ha de fer a través del CICU, telefonant al 112 i informant dels problemes que té
el pacient i les seues necessitats perqué el CICU establisca el recurs més adequat.

- Si qui alerta de la situacio és I'entorn familiar, han de telefonar al 112, i el CICU li fara una
entrevista guiada i establira la resposta més adequada.
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12. AVALUACIO

Indicador

Prevalenca d’ELA
Incidéncia d’ELA

Temps mitja de derivacié des d’AP fins a 1a consulta de
neurologia

Nre. de persones amb tractament farmacologic per a
'ELA

Dosis diaries definides de riluzole per cada 1.000
habitants/dia (DHD)

Percentatge de persones amb ELA amb document PAI
en la seua historia clinica

Percentatge de persones amb ELA amb identificacié de
la persona cuidadora principal en SIA

Percentatge de persones amb ELA amb ventilacio
mecanica no invasiva

Percentatge de persones amb ELA que porten
col-locada una traqueotomia

Percentatge de persones amb ELA que estan
desnodrides

Percentatge de persones amb ELA que porten
col-locada una gastrostomia

Percentatge de persones amb ELA amb episodis
d’hospitalitzacio i/o reingressos

Percentatge de pacients amb ELA susceptibles de cures
pal-liatives identificades amb codi CIE en historia clinica

Percentatge de persones amb ELA susceptibles de CP
ateses per EAP/UHD/equip de suport en hospital/
HACLE

Mortalitat per ELA: taxa bruta i ajustada, APVP

Lloc de defuncid

Nombre de departaments amb ruta assistencial o xarxa
assistencial definida per a ELA

Font:
Registre de malalties

estranyes (SIER-CV)
Alumbra. SIA

Alumbra

Alumbra. MPRE

Alumbra. RELE

SIA
ORION-CLINIC

SIA
ORION-CLINIC

SIA

SIA

SIA

SIA

CMBD

SIA

Alumbra
CMBD

Registre de mortalitat
SIER-CV

Registre de mortalitat

DGAS
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ANNEX I: LLISTA DE COMPROVACIO DE SOSPITA DIAGNOSTICA

Davant d’una feblesa progressiva sense desencadenant aparent, s’ha de sospitar de malaltia de
motoneurona si la resposta és afirmativa a les dues qliestions seglents:

1. Estan presents dos simptomes o signes, o més de dos, dels seglients?

Simptomes bulbars

Simptomes en
extremitats

Simptomes
respiratoris en
abséncia de
patologia cardiaca o
neumologica que els
justifique

Simptomes
cognitius

Signes i simptomes Check
- Disartria.
- Disfagia (més gran per a liquids).
- Fasciculacions linguals.

- Feblesa focal:
+ Peu caigut.
* Abducci6 de muscle.
+ Ma (pinga).
* Axial (cap caigut).

- Malaptesa en mans (dificultat per a manipulacio
fina) o cames (ensopegades, caigudes...).

- Atrofies.
- Simptomes bulbars.

- Dispnea d’esforg.

- Ortopnea.

- Canvi conductual (sobretot apatia).

- Labilitat emocional (rialla i plor immotivats).

2. Elcurs ha progressat en setmanes o mesos?

A més, cal tindre en compte:

Dades que donen suport al diagnostic d’'ELA Dades en contra del diagnostic d’ELA
Simptomes i sighes asimétrics. Simptomes esfinterians precogos.

Edat a partir dels 50 anys (encara que pot Simptomes sensitius més prominents que els
comengar a qualsevol edat). motors.

Antecedents familiars d’ELA o DFT. Visio doble o ptosis.

Pérdua de pes i massa muscular. Simptomes que milloren o no progressen.

En cas de sospitar aquesta patologia, cal fer una interconsulta amb el servei de neurologia.
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ANNEX Il: CONCEPTES | CLASSIFICACIO

Tot diagnostic de malaltia de motoneurona ha de constar d’una categoria diagnostica i una
descripcié fenotipica. Encara que, de vegades, en la practica clinica el fenotip pot substituir
provisionalment la categoria diagnostica, cal ser conscients que es tracta de diagnostics
transicionals fins que s’aconsegueix un diagnostic definitiu.

e CATEGORIES DIAGNOSTIQUES

L'ELA i les entitats relacionades amb aquesta es classifiquen dins de les anomenades
malalties de la neurona motora (ORPHA98503). Totes tenen en comu una afectacio
predominant de la neurona motora, pero difereixen en causes, prondstic i tractament. Poden
haver-hi similituds en la presentacio clinica d’aquestes i, de vegades, poden compartir causes
0 mecanismes, a la qual cosa s’afig, amb freqiiéncia, una confusio terminologica. Conéixer les
diverses categories diagnostiques i utilitzar una terminologia comuna i adequada és important,
tant per a assegurar la validesa dels registres de malalties com per a proporcionar una
informacié adequada als pacients sobre el diagnostic i el pronodstic. Per exemple, es
recomana usar el terme “malaltia de la neurona motora” en comptes de “malaltia de
motoneurona” per a referir-se de manera genérica al grup de malalties que s’enumeren a
continuacié, ja que, amb frequéncia, el terme “malaltia de motoneurona” s’utilitza per a
designar 'ELA i entitats relacionades. No obstant aixd, la classificacié en categories
diagnostiques pot presentar limitacions en la practica clinica, ja que a l'inici de la malaltia pot
ocarrer que no sapiguem a quina categoria assignar el quadre clinic. Per aixd, necessitarem,
també, una classificacio fenotipica que permeta denominar els qui no poden ser assignats a
una categoria diagnostica. Sobre la base d’Orphanet, es proposa la seglient classificacio de
les malalties de la neurona motora en categories diagnostiques:

Malalties de la neurona motora de causa adquirida (ORPHA 98506):

Inclou causes de malalties infeccioses (virus de la polio, virus del Nil), idiopatiques (atrofies
monomieliques o segmentaries) i, rares vegades, paraneoplastiques (fonamentalment
limfoma i cancer de mama).

Malalties de la neurona motora de causa genética (atrofies musculars espinals, ORPHA

98505):

Aquesta categoria inclou una gran varietat de malalties, la majoria d’inici infantil i curs
prolongat, que se solen classificar segons la mutacié que les cause, encara que es poden
agrupar segons els grups musculars afectes amb més freqiiéncia. D’aquestes, en destacarem
nomeés algunes, per la similitud que tenen amb I'ELA:

- Atrofia bulboespinal (malaltia de Kennedy): malaltia lligada a I'X.

- Atrofia muscular espinal proximal: I'afectacié és predominantment proximal. Les més
frequents son les causades per delecions en el gen SMN1.
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- Atrofies musculars espinals distals, també anomenades neuropaties motores hereditaries
distals. Alguns autors no les classifiquen com a malalties de la neurona motora, siné com
a neuropaties hereditaries, una nomenclatura que fisiopatoldogicament sembla més
apropiada.

ELA i malalties relacionades (amb fregiiéncia englobades sota el terme malalties de
motoneurona):

Aquesta categoria inclou un grup de malalties neurodegeneratives, sovint esporadiques, que es
caracteritzen patoldgicament per la preséncia d’agregats de proteines en el citoplasma en la
immensa majoria dels casos de TDP-43. Se subdivideix, al seu torn, en tres malalties, segons el
grau d’afectacié clinica i neurofisioldgica de motoneurona superior i inferior (MNS i MNI). Encara
que les tres comparteixen causes, anatomia patologica i mecanismes fisiopatologics, es considera
rellevant aquesta distincié pel pronodstic divers i per la varietat de diagnostics diferencials que es
plantegen en cada una d’aquestes.

- ELA (ORPHA 803): es caracteritza per una afectaci6 combinada de primera i segona
motoneurona i una evolucié rapida (mitjana de supervivéncia: 3-4 anys). La llista de
diagnostics diferencials és molt reduida quan es donen aquestes caracteristiques.

- Esclerosi lateral primaria (ELP, ORPHA 35689): afectaci6 clinica i neurofisiologica exclusiva
d’'MNS durant almenys quatre anys, amb curs lent i, amb freqiiéncia, estacionari a llarg
termini, i pot arribar a presentar supervivéncies normals. El periode de quatre anys s’exigeix
perque és frequent que en aquest periode es desenvolupen signes d’MNI i el quadre clinic
puga ser classificat en aquest moment com a ELA. L'ELP es presenta, amb freqiiéncia, en
forma de paraparesia espastica asimetrica, per la qual cosa el diagnostic diferencial s’amplia
a altres causes de paraparésia progressiva (paraparésia espastica hereditaria, esclerosi
multiple primaria progressiva, paraparesia espastica tropical...).

- Atrofia muscular progressiva (AMP, ORPHA 454706): afectacié clinica exclusiva d’MNI
durant, almenys, quatre anys. Encara que no sempre s’utilitza el criteri dels quatre anys,
aquest sembla exigible per a igualar-lo a 'ELP i per a diferenciar clarament ’AMP de I'ELA, ja
que, amb frequéncia, I'ELA pot debutar sense que els signes de motoneurona superior siguen
evidents.

e FENOTIPS

L’ELA és una malaltia molt heterogénia o moltes malalties diferents que comparteixen, en gran
manera, causes i mecanismes, amb presentacions molt diverses, per la qual cosa s’han anat
descrivint diversos fenotips que, en general, fan referéncia a les caracteristiques cliniques
presents en el moment del diagnodstic. Al contrari que les categories diagnostiques, els fenotips no
constitueixen entitats propies amb causes, patologies i cursos clinics clarament diferenciats, sin6
subgrups de pacients agrupats per compartir determinades caracteristiques cliniques. La
classificacio per fenotips és util amb dues finalitats:
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- Distingir subgrups de pacients que comparteixen caracteristiques cliniques dins d’una
categoria diagnostica (ELA). Normalment es descriuen aquests fenotips per les implicacions
pronostiques i terapéutiques que tenen.

- Dotar d’un diagnostic provisional en moments en qué encara hi ha una certa incertesa sobre
la categoria diagnostica. Per exemple, en les formes d’afectacié aillada de motoneurona
superior o inferior, perd6 que no compleixen encara criteris dELP o AMP per no haver
transcorregut els quatre anys d’evolucié de consens.

Per tant, encara que els fenotips compleixen una funcié important en la practica clinica, s’ha
d’evitar considerar-los categories diagnostiques definitives, especialment de cara als registres. A
continuacio es recullen els fenotips més usats en la literatura per a les finalitats esmentades més
amunt.

o DISTINGIR SUBGRUPS CLINICS
Hi ha diverses maneres de classificacid, en funcié de la caracteristica clinica entorn de la qual
s’agrupen els signes i els simptomes. Aquests son els més frequients:
- Segons el grau d’afectacio d’'MNS i MNI, es distingeixen tres fenotips:
* ELA classica: combinacio de signes d’MNS i MNI.
* ELA MNI: minims signes clinics o neurofisiologics d’MNS.
* ELA MNS: minims signes clinics o neurofisioldgics d’MNI.
- Segons la regié d’inici i/o les regions afectes en el moment del diagnostic:

* ELA bulbar. Es parla també de paralisi bulbar progressiva o paralisi pseudobulbar
progressiva per a designar pacients amb afectacié aillada de IMNI o [I'MNS,
respectivament, a la regio bulbar en el moment de diagnostic. Cal tindre en compte que la
paralisi pseudobulbar progressiva no sempre evoluciona a una ELA, en alguns casos pot
fer-ho a una ELP.

* ELA espinal. Inclou, al seu torn, altres subfenotips:

- Flail leg: inici asimétric, com ara peu caigut, amb predomini d’MNI i sense progressi6 a
un altre territori durant almenys un any.

- Pseudopolineuritica: inici simétric, com ara peu caigut bilateral, amb predomini d’MNI i
patré distal proximal (patré polineuropatic).

- Flail arm: inici proximal en MMSS, asimétric i predomini MNI.
- Hemiplégica (sindrome de Mills): inici hemicorporal, predomini MNS.

- Respiratoria/axial.
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- Segons el grau d’afectacié cognitiva:
* ELA - deméncia frontotemporal.
* ELA - deterioracio cognitiva disejecutiva.
» ELA — deterioraci6 cognitiva no disejecutiva.
* ELA - alteracio lleu del comportament.
- Segons I'edat d’inici:
* ELA juvenil <25 anys.

« ELA d'inici en la joventut <45 anys.
e APORTAR UN DIAGNOSTIC PROVISIONAL

Es distingeixen tres descripcions fenotipiques que poden ser usades com a diagnostics
transicionals o provisionals fins a aconseguir un diagnostic definitiu. Es important tindre-les en
compte, perquée requereixen diagnostic diferencial amb altres entitats.

- Paraparesia espastica progressiva: es refereix a la malaltia d’MNS que apareix en l'edat
adulta (en general, majors de 40 anys), d’inici en MMIl amb afectacié bilateral (pot ser
asimeétrica o no), i sense antecedents familiars d’ELA. Una part evoluciona com una ELP en
els anys subseglients (de vegades, després de 10 o 15 anys), mentre que una altra presenta
un quadre que recorda més a la paraparésia espastica hereditaria (en aquests casos, en
general, amb heréncia autosdmica recessiva o lligada al cromosoma X).

- Flail arm: un percentatge de casos amb inici tipus flail arm es deuen a altres diagnodstics
(radiculomielopaties...) o simplement presenten un curs estacionari sense progressar a altres
regions, i el diagnostic d’aquesta és incert (malaltia de motoneurona segmentaria).

- Malaltia de motoneurona inferior: es pot utilitzar aquest terme genéric per a parlar de les
sindromes de motoneurona inferior en les quals desconeixem el diagnostic subjacent (AMP vs
AME vs malaltia de la neurona motora adquirida).
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e RECOMANACIONS TERMINOLOGIQUES

Per a simplificar la classificacié dels pacients amb malalties de motoneurona en la practica clinica
es proposa usar la terminologia diagnostica seglent:

Categoria
diagnostica

ELA

Atrofia muscular
progressiva (AMP)

Esclerosi lateral
primaria (ELP)

Malaltia de
motoneurona
inferior (MNI)

Malaltia de
motoneurona
superior (MNS)

Parapareésia
espastica
progressiva

Definicio

Malaltia de motoneurona superior, inferior o les dues, perd amb una de
les formes d’inici reconegudes i un curs clinic que és inexorable o que
es preveu aixi, amb afectacio respiratoria i supervivéncia reduida (en
general <5 anys sense traqueotomia).

Afectacié clinica exclusiva d’'MNI durant almenys quatre anys.

Afectacié clinica exclusiva d’'MNS durant almenys quatre anys.

Afectacié aillada d’'MNI, la categoritzacié diagnostica de la qual (ELA,
AMP, AME...) no esta clara encara.

Afectacié aillada d’'MNS d’inici no paraparétic, la categoritzacié
diagnostica de la qual (com ELA, ELP, atrofia multisistema,
degeneracio corticobasal, paralisi supranuclear progressiva) no esta
clara encara.

Afectacié aillada d’'MNS d’inici en MMII, la categoritzacié diagnostica de
la qual (ELP vs PEH) no esta clara encara.

Aixi mateix, de cara als registres i amb finalitats d’investigacio, es proposa usar com a categories
diagnostiques les recollides en el primer apartat, designades amb un codi ORPHA, i com a
descriptors de fenotip, les caracteristiques seglents: grau d’afectacio d’'MNS/MNI, regié d’inici,
grau de simetria, grau d’afectacié cognitiva i edat d’inici.
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ANNEX Ill: DIAGNOSTICS DIFERENCIALS MES FREQUENTS

DE LES MALALTIES D’'MNS i MNI

Diagnostic diferencial Quan sospitar-ho Claus diagnostiques

- Dolor cervical.

- Signes MNS caudals a MNI.

Espondilosi cervical amb , - RM cervical.
. - +/- esfinters.
estenosi de canal - PESS.

- Cap dada per damunt del coll.
- Abolicié ROT segmentaris.

) L - Simptomes sistémics. - T4/TSH.
Tirotoxicosi . .
- Fatiga, perd no feblesa franca. - EMG normal.
- Dolors musculars i ossis.
Hiperparatiroidisme - Lenta progressio. - CaiPTH.

- Distal MMSS/proximal MMII.

- Quadre constitucional. .
L. L - Ac. Antineuronals.
o - Rapida progressio. . »
Paraneoplastic L. - Estudi extensio.
- Antecedent neoplasia.

. g - - LCR.
- Frequent afectacio sensitiva.
- Infantil/juvenil.
- Consanguinitat.
Deéficit hexosaminidasa A - Curs lent. - Estudi enzimatic Hex-A en
Gangliosidosi GM2 - Simptomes atipics: psiquiatrics, leucocits.
ataxia, deterioracio cognitiva.
- Atrofia cerebel-losa.
DE LES MALALTIES D’MNI
Diagnostic diferencial Quan sospitar-ho Claus diagnostiques
) ) . - No feblesa. - Abséncia de denervacio
Fasciculacions benignes o .
- Tipicament en panxells. agudal/cronica en EMG.
. . - TAC-Torax.
. . - Inici generalitzat (no focal).
Fasciculacions- Pot h hi fat . - CaspR.
- Pot haver-hi fatiga, perd no . .
enrampades feblesa. 9 P - Abséncia de denervacié aguda
en EMG.
. - MNI distal.
Infeccions: L. . . X
. - Rapida progressio. - Serologies sérum/LCR.
West Nile/VIH/Lyme/Lues i o
- Simptomes sistémics.
N . - Dolor i fasciculacions.
Poliradiculopatia .
- Restringit a l'area de feblesa i - RM espinal.

cervical/lumbar e
atrofia.
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DE LES MALALTIES D’MNI (continuacio)

Diagnostic . . .
diferencial Quan sospitar-ho Claus diagnostiques
- Antecedent RT abdominal/paraaortica
(limfoma, ca. testicle).
Radiculopatia - MMl - RM lumbosacra: es pot veure
postradiacio - Laténcia mesos-anys. realg de les arrels nervioses.
- Progressio molt lenta.
- Estabilitzacio.
- Progressio lenta/fluctuant.
- Asimétric. - Bloquejos conduccio.
Neuropatia motora - Distal MMSS (extensors dits). - AntiGM1 IgM + 50 %.
multifocal - Feblesa > > atrofia. - Hiperproteinorraquia.
- Patr6 multineuropatic. - Resposta a IglV.

- Sense afectacio bulbar.

- Progressio fluctuant.

Polineuropatia - Signes de desmielinitzacié en

desmielinitzant - Simetric/asimetric. ENG
idiopatica cronica - Proximal i distal. - . -

- Hiperproteinorraquia.
(CIDP) amb - Afectacio sensitiva.

predomini motor Resposta IglV.

- Sense afectacio bulbar.

- Dolor sever a l'inici.

- Rapida progressio.

- Estabilitat posterior. Distribucié de nervi/plexe en
- MMSS asimeétric proximal. EMG/ENG.

- Lenta recuperacio.

Neuralgia
amiotrofica
(Parsonage Turner)

- Freqient antecedent infeccids.

- Progressio lenta.
- Predileccio quadriceps i avantbrag

Miositis amb cossos medial. Biopsia muscular.

d’inclusio - Asimétrica.

EMG pot ser neurogen (no

. . exclou diagnostic d’MCI).
- No fasciculacions.

- CK normal o elevada.

Repetitiva i/o jitter alterats.

. - Fatigabilitat.
Miasténia greu . . - Escassa o nul-la denervacié
- No fasciculacions.
aguda.
- Antecedent poliomielitis infancia.
. L - Latencia 30-40 anys. - Escassa o nul-la denervacié
Sindrome postpolio .
- Lenta progressio. aguda.

- Feblesa, fatiga, dolor.
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DE LES MALALTIES D’MNI (continuacio)

Diagnostic diferencial Quan sospitar-ho Claus diagnostiques

Atrofia muscular espinal de - Progressio lenta.
Padult - Simétric.

- Proximal > distal.

- MMII > MMSS.

- +/- afectacio bulbar.

- Estudi genétic (SMN1/panell de
gens).

- Homes.

- Lenta progressio.

- Inici proximal MMII
(simetric)/bulbar.

- Afectacio sensitiva clinica o - Estudi genétic (expansié CAG
subclinica. en gen receptor androgens).

Malaltia de Kennedy

(Atrofia muscular

bulboespinal lligada a I'X)
- Fasciculacions i enrampades.

- Hipofuncié androgeénica:
ginecomastia, hipogonadisme,
infertilitat.
- Progressio lenta.
Atrofia espinal distal - Simétric. - Estudi genétic (panell de
- Distancia dependent. gens).
- Estranya afectacio bulbar.

- Juvenil.
- Origen asiatic.
- Inici insidids, lenta progressi6 (2- - RM medul-lar:

3 anys) i estabilitat posterior - Atrofia cervical inferior
(Atrofia muscular espinal - MMSS.

monomiéelica)

Malaltia d’'Hirayama

- Desplagament dural anterior en
- Distal > proximal. flexio cervical

- Braquioradial preservat.
- Pitjor amb el fred.

- Exposicié ambiental.

- Patré polineuropatic o
Toxicitat per plom, mercuri, multineuropatic amb afectacio

sals d’or sensitiva - Metalls en sérum i orina

- Progressio lenta.
- Simptomes sistémics.
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DE LES MALALTIES D'MNS

Diagnostic diferencial Quan sospitar-ho Claus diagnostiques

- Antecedent familiar.

- Afectacio simétrica MMII.
Paraparésia espastica

o - Progressio lenta. - Estudi genétic.

hereditaria

- Sense afectacié bulbar.

- Afectacio sensitiva (no sempre).

- Progressio lenta o
Esclerosi multiple - RM desmielinitzant.

o . - Homes > > dones

primaria progressiva - LCR: BOC.

- Simptomes no motors

. ) - Bradicinésia i rigidesa unilateral
Degeneracio corticobasal By o
- Afectacio cognitiva
Paralisi supranuclear

progressiva - Limitacié de mirada vertical - Atrofia mesencefalica.

Atrofia multisistema

. o - Disautonomia - Cruz de Santiago.
variant piramidal

- Paraparésia espastica
- Progressio lenta

Mielopatla HTLV-1 R o B - Serologia.
- Area endémica/ADPV/transfusio
- Esfinters
- Progressio lenta
- Clinica degeneracié combinada - Vitamina B12, metilmalonic.
(afectacio sensitiva) - Coure en sang i orina.
Mielopaties C .
. . - Lenta progressio Ceruloplasmina.
metaboliques: o
- Déficit de B12/coure - MMII - :ﬁlgzrﬁzssos, cadena molt llarga
- Adrenoleucodistrofia - 20-30 anys o
- Inici paraparésia espastica - Desmielinitzacié en ENG
- Simptomes no motors: ataxia - Leucodistrofia en RM

sensitiva, esfinters
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ANNEX IV: PROTOCOL DIAGNOSTIC

e ESTUDIBASIC EN EL FENOTIP D’ELA CLASSICA

Atés que no hi ha, actualment, un marcador bioldgic establit per al diagnostic d’ELA, les
proves complementaries van dirigides a descartar altres causes dels simptomes i a obtindre’n
certa informacié pronostica. A continuacié es detallen les proves imprescindibles en els
pacients amb signes de primera i segona motoneurona.

Proves analitiques

A continuaci6 es presenten les determinacions analitiques basiques a realitzar i la
interpretacié d’aquestes.

Parametre

Glucosa / Hb
glicosilada

GOT/GPT

Sodi, potassi, clor,
calci, fosfat

Creatinina

Metabolisme del
ferro

CKs

Vitamina B12 i folat

Vitamina

TSH

Proteinograma i
immunoelectroforesi

Interés o significat
Descartar diabetis.

Descartar hepatopatia prévia a l'inici de riluzole.

Descartar alteracions electrolitiques (secundaries a alteracions
hormonals o no) que poden causar una sindrome de fasciculacions-
enrampades. La hipoclorémia pot sorgir en la insuficiéncia respiratoria
avancgada.

Indicador de massa muscular. Pot estar discretament reduida a linici
de la malaltia.

La ferritina pot estar elevada com a reactant de fase aguda. En aquest
cas és un marcador d’activitat de la malaltia.

Augmenta amb la destruccié muscular. Sol estar elevat en rang <700
Ul, encara que en alguns casos es pot augmentar per damunt de 1.000
Ul (normalment associat a enrampades).

Descartar degeneracié combinada subaguda.

Sol trobar-se reduida en pacients d’'ELA i podria ser un marcador de
mal prondstic.

Descartar singlot/hipertiroidisme.

Descartar limfoma intercurrent.
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Neurofisiologia

Sempre s’han de fer estudis neurofisioldgics quan se sospite ELA, amb tres objectius:
confirmar-ne el diagnostic, excloure altres patologies i determinar I'extensié de la malaltia.

Davant de la preséncia de signes clinics de primera i segona motoneurona, unicament és
necessari fer un electromiograma (EMG) d’agulla que mostre la preséncia de denervacio
aguda i cronica (requerida en els criteris rectificats d’Awajhi Avenc i d’El Escorial), i un estudi
electroneurografic (ENG) per a descartar afectacio de nervi periféeric o transmissid
neuromuscular, juntament amb la valoracié d’indexs caracteristics de la malaltia i indexs de
progressio. Per a un detall técnic més acurat, vegeu I'annex V.

o Electromiografia

Troballes esperades:
- Preséncia de denervacio en evolucié (aguda i cronica), que s’expressara per:
+ Activitat espontania en repds: fibril-lacid, positius i fasciculacions.

* Potencials d’unitat motora d’amplitud, durada augmentada i inestabilitat de polifasia
valorada amb linia de retard i filtres apropiats.

+ Densitat de fibres augmentada, amb alteraci6 del jitter.

* Frequéncia de reclutament >10 (si hi ha disfuncié significativa de primera neurona, la
frequéncia de descarrega pot ser < de 10).

* Ratio de reclutament >10 (freqiiéncia de descarrega de 'UM més rapida entre el nre.
d’'UM visibles descarregats).

* TurnTurn/amplitud >2 punts per damunt del navol.

Procediment general, topografia:

* Els signes de denervacid esmentats s’avaluen en les quatre regions del sistema
nervids: bulbar, cervical, toracica i lumbosacra. A la regié cervical i lumbosacra s’han
de demostrar en almenys dos musculs de cada regio innervats per arrels i nervis
periferics diferents. Per a la regidé bulbar i toracica és suficient demostrar alteracions
electromiografiques en un Unic muscul.

- No hi ha evidéncia del millor protocol muscular que augmente la sensibilitat de
confirmacié diagnostica amb un minim desconfort per al pacient. No obstant aixo, els més
usats en l'activitat assistencial habitual i en les publicacions son:

* Cervical: primer interossi dorsal, deltoides, biceps/triceps. Unilateral o bilateral, segons
troballes.

* Lumbar: tibial anterior, bessoé/flex.dig.long., i recte anterior femoral. Si no n’hi ha,
paravertebrals L3 i ampliar segons troballes.

* Dorsal/toracic: inferior a D6, es pot avaluar com a alternativa rectoabdominal.
* Bulbar: 1-trapezi/esternoclidomastoidal, genioglos, frontal, masseter. Si I'inic muscul
alterat és el trapezi, s’ha d’especificar en I'informe general.
Informe de resultats:

- En linforme de resultats han de constar les regions afectes segons els dos criteris
diagnostics establits (Escorial, Awaji).
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o Electroneurografia

Troballes esperades:

- En les conduccions motores es pot evidenciar unicament una disminucié d’amplitud dels
potencials evocats motors, sovint relacionat amb la severitat i la progressié de la malaltia.

- En les conduccions sensitives es pot obtindre alteracié focal en algun nervi o de manera
general per coexistencia amb sindromes d’atrapament o polineuropaties de causa
coneguda, que no exclou el diagndstic d’'ELA. Per tant, aquestes troballes s’han
d’interpretar amb cautela, llevat que hi haja signes clars de desmielinitzacio.

Procediment:

- Conduccions sensitives: sural i cubital. Si hi ha alteracido d’aquests, s’ampliara al nervi
radial. Si hi ha dubtes per la severitat de I'alteracié motora en el mitja, s’ha de fer, també, la
conduccio sensitiva per a descartar una sindrome del tunel carpia.

- Conduccions motores: almenys tres nervis (cubital, mitja i peroneal). S’han de valorar amb
una cura especial els nervis de musculatura simptomatica feble, i s’ha de fer estimulacié de
segments proximals per a descartar la preséncia de bloquejos de conduccio.

- Resposta F: almenys dos nervis (peroneal cubital).

- index neurofisiologic (NI) segons Carvalho sobre nervi cubital, amb estimul en monyica i
registre en Abd.D.V segons la formula: (CMAP amplitud/DML) x F frequency %)

- Valoracio index combinat mitja cubital (Split Hand index: Sl) per: Amp. PME primer interossi
x Amp. Abd poll brev. / Amp. PME Abd.D.V

- Si hi haguera preséncia d’anastomosi mitjana-cubital, s’hauria de fer en el costat
contralateral o s’hauria de valorar 'amplitud ADD/primer interossi.
Valoracio de resultats:

- Aquests estudis permeten I'exclusié d’altres malalties que es poden presentar dins del
diagnostic diferencial de 'ELA, com la neuropatia motora multifocal, CIDP motor, malaltia
de Kennedy, etc., en els quals 'estudi de conduccions presentara alteracions especifiques.

PROTOCOL BASIC D’EMG-ENG

Regié Electromiografia Electroneurografia indexs NF
Cervical FDI, deltoides C. sensitives: cubital, radial NI
Di/i biceps/triceps C. motores: cubital-mitja Split Hand
Lumbar Tib. ant, bessoé/flex. hal-lux C. sensitives: sural

quadriceps/paravertebr. L3 C. motores: peroneal

Dorsal D6-D10 /abdominals
Bulbar genioglos, frontal, masseter
Trapezi/SCM
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Neuroimatge

El paper fonamental d’aquesta és excloure altres malalties que puguen ser l'origen dels
simptomes. S’ha de fer una radiografia de torax en tots els casos. Aixi mateix, sempre s’ha de
fer una ressonancia magneética (RM) cerebral davant de la sospita d’ELA, i una de medul-lar
en els pacients amb inici espinal i sense afectacié bulbar clinica o neurofisiologica. Si les
proves de neuroimatge son anormals, han de poder explicar tots els signes i els simptomes.
Les alteracions degeneratives de la columna espinal o la leucoaraiosi cerebral poden ser una
troballa concomitant en les malalties de neurona motora, sense relacio causal.

D’altra banda, es poden trobar signes indirectes de degeneraci6 dMNS en I'RM cerebral,
particularment en les formes bulbars, encara que la sensibilitat d’aquestes troballes depén de
la intensitat de camp de 'RM i de la sequéncia utilitzada. Aquests signes son els deposits de
ferro en I'area motora cerebral i les hiperintensitats del tracte corticoespinal. Respecte als
deposits de ferro, s’observen millor en les seqliéncies de susceptibilitat (SWI), i la localitzacio
o la predominanga d’aquests dins de I'area motora sol coincidir amb la regié on es van iniciar
els simptomes, la qual cosa augmenta l'especificitat d’aquest signe. Les hiperintensitats del
tracte corticoespinal s6n més sensibles en FLAIR i més especifiques quan s’observen en la
substancia blanca subcortical que en la capsula interna, que poden observar-se amb
frequéncia en controls. Afegir una sequéncia SWI a I'RM cerebral és un procediment senzill
que pot ajudar a confirmar el diagnostic en determinats casos. No obstant aixo, cal tindre en
compte que la intensitat de camp pot variar la sensibilitat de les troballes, per la qual cosa es
recomana la valoracio d’aquestes en RM de 3T en els casos en qué es dispose d’aquesta.

UTILITAT DE LA NEUROIMATGE EN LA MALALTIA DE MOTONEURONA
Afectacié de 1a + 2a MTN amb EMG compatible
Neuroimatge medul-lar patologica Espondilosi cervical amb estenosi de canal.
Siringomiélia.
Siringobulbia.
Tumors i malformacions medul-lars.

Neuroimatge cerebral Sindrome bulbar de causa vascular.

Puncié lumbar

En una forma classica d’ELA amb afectacié de primera i segona motoneurona no és
necessari fer-la, si bé en formes rapidament progressives o amb simptomes atipics pot ajudar
a descartar processos disimmunes, infecciosos o neoplastics. En aquests casos pot resultar
util, també, analitzar els neurofilaments (NFL i/o pNFH) en LCR, que, a més, poden aportar
informacié pronostica.
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Valoracié cognitiva

La valoracio cognitiva i de comportament és un apartat fonamental en I'estudi diagnostic d’'una
persona amb ELA, per les implicacions pronostiques i terapéutiques que té.

L’afectacié cognitiva propia de 'ELA afecta fonamentalment les funcions frontals (llenguatge,
funcions executives, cognicié social), mentre que l'alteracié del comportament més frequent
és 'apatia. Ateses les peculiaritats de les persones amb ELA (afectacié motora), es recomana
I'is d’eines especifiques validades per a elles.

Partint de les recomanacions internacionals de consens, es proposen els test cognitius
seguents, rapids i senzills d’aplicar en la practica clinica:

o ECAS (Edimburgh Cognitive and Behavioural ALS Screening)

- Es el test breu traduit i validat en poblacié espanyola més complet per a I'estudi de la
deterioracié cognitiva i de comportament en I'ELA. Un apartat analitza funcions
tipicament afectes en 'ELA (com ara funcions executives i llenguatge), amb un punt de
tall de 53/100, mentre que un altre avalua funcions no especifiques (com ara la memoria
i les visuoespacials), amb un punt de tall de 19/36.

- Inclou un questionari de comportament que segueix els criteris de Raskovsky.
- Temps d’execucio: 20 minuts.
- Interpretacié: DCL o deméncia si <73/136.

o Fluidesa fonética (lletra P):

- Es, probablement, el test cognitiu més breu i Gtil. En el cas de persones amb simptomes
bulbars, aquesta fluidesa s’ha d’ajustar al grau de disartria. Es coneix com a index de
fluidesa verbal (IFV), en el qual, després de fer la prova, es demana al pacient que llija
les paraules evocades, i es calcula de la manera seguient: 60 — nre. de segons que tarda
a llegir les paraules / nre. de paraules evocades. Hi ha valors normatius en alguns
idiomes, perd no en espanyol, per la qual cosa el valor d’aquest test és orientatiu en el
nostre context.

- Temps d’execucio: 60 segons.
- Interpretacio: patologic si percentil <5 ajustat per edat i nivell educatiu.

o ALS-CBS (Amyotrophic Lateral Sclerosis-Cognitive Behavioral Screen):

- Test traduit a I'espanyol per a I'estudi de la deterioracié cognitiva i de comportament.
ALS-CBS és més curt, perqué se centra Unicament en funcions executives i té un punt
de tall de 15/20, amb una sensibilitat i una especificitat del 86 % i el 62 % per al
diagnostic de DCL, i de 36/44, amb una sensibilitat i una especificitat del 93 % i 74 % per
al diagnostic de deterioracié de comportament lleu.

- Temps d’execucio: 5 minuts.

- Interpretacio: DCL si <15/20; deméncia si <8/20.

- A més, s’haura de passar un questionari de comportament ('ALS-CBS n’inclou un) i/o
valorar els criteris de Raskovsky.
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Criteris de Raskovsky
Comportament social inapropiat.
P. ex.: amb desconeguts, criminalitat...

Pérdua del decorum.

P. ex.: comentaris cruels o sexuals explicits, bromes o opinions que
puguen ser ofensives, falta de resposta a convencions socials...

Actes impulsius o descurats.

P. ex.: nou inici de ludopatia, compra/venda de propietats sense pensar
en les consequéncies, proporcionar dades personals o num. de
targeta...

Falta d’interés per les coses.

P. ex.: passivitat i falta d’espontaneitat

Falta d’iniciativa per les coses.

P. ex.: necessita que l'animen per a iniciar activitats rutinaries o
continuar-les (raspallar-se les dents...).

Resposta disminuida a les necessitats dels altres.
Falta de comprensio o indiferéncia cap als altres.
P. ex.: comentaris feridors, indiferéncia a I'estrés o al dolor alié

Disminucio d’interés social o proximitat emocional.
P. ex.: fredor o falta de contacte visual.

Moviments simples repetitius.
P. ex.: tapping, fer palmes, rascar-se, pessigar la pell o la roba

Comportament ritualista complex.

P. ex.: comptar objectes, ritual de neteja, gargamellejar, col-leccionar
coses...

Parla estereotipica.

Canvi en gustos de menjars.
P. ex.: gust pel dol¢ o per determinats aliments.

Fartades, augment del consum d’alcohol o cigarrets.
Consum (o intent) d’objectes no comestibles.
Alteracions disejecutives.

Preservacio relativa de memoria episodica.

Preservacio relativa de funcions visuoespacials.
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Aquests tests son orientatius; quan es detecten alteracions, per a arribar a diagnostics
definitius, s’han de fer exploracions neuropsicologiques reglades. Finalment, segons els
resultats d’aquests, s’han d’establir les categories seglents:

- Deterioracié cognitiva lleu (DCL) especifica d’ELA: ALS-CBS cognitiu <15; ECAS
especific d’'ELA <53; o ECAS total <73; o fluidesa verbal reduida segons els valors
normatius.

- Deterioracio lleu de comportament: ALS-CBS comportament >36; o apatia o altres dues
alteracions de comportament diferents de I'apatia segons criteris de Raskovsky.

- ELA-DFT: criteris de demeéncia juntament amb almenys 3 criteris de Raskovsky, o 2
criteris de Raskovsky més falta d’insight o simptomes psicotics.

- ELA-deméncia: criteris de deméncia, perd sense complir criteris de Raskovsky.
e ESTUDI AVANCAT EN LA MALALTIA D’MNI

El fenotip amb afectacié aillada d’MNI és el més complex d’estudiar per la quantitat de
diagnostics diferencials que planteja. No obstant aixd, davant d’'una sindrome d’MNI aillada
amb inici focal i evolucié rapida, és poc probable equivocar-se si es diagnostica ELA. La resta
de malalties solen ser facils de sospitar unicament amb I'anamnesi (antecedents, curs) i
I'exploracié (patré d’afectacié). Basicament, es poden agrupar en dues grans categories:
malalties de la neurona o axé motor determinades genéticament i autoimmunes/disimmunes.

Malalties de la neurona o axé motor determinades genéticament

Inclou I'atrofia espinal distal (AED), I'atrofia muscular espinal (AME) i I'atrofia bulboespinal.

Se solen caracteritzar per un inici més precog i un curs més lent que una ELA o AMP, encara
que hi ha molta variabilitat fenotipica i, de vegades, poden ser dificils de diferenciar.

L’AED es caracteritza per un patréo simeétric, distancia dependent, i pot acompanyar-se de
deformitats als peus (peus buits, dits en martell...). Cal tindre en compte que alguns casos
poden presentar els reflexos vius. Aquest fenotip, en preséncia d’antecedents familiars, ha de
fer sospitar el diagnostic d’AED, encara que també hi ha mutacions d’ELA (SOD1) que poden
donar aquest fenotip. D’altra banda, I'abséncia d’antecedents familiars no exclou la possibilitat
d’'una AED amb heréncia autosdmica recessiva. El diagnostic diferencial principal és amb
'ELAJAMP de presentacio pseudopolineuritica. El diagnostic definitiu només pot ser genétic, i
es recomana I'is de panells de gens especifics, atés el gran nombre de gens implicats.

L’AME es caracteritza per un patré simétric de predomini proximal i evolucié lenta. Aquest
patro, en abséncia d’antecedents familiars, obligara a descartar una deleci6 d’SMN1, mentre
que en preséncia d’antecedents seria recomanable un panell de gens.
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L’atrofia bulboespinal o malaltia de Kennedy es caracteritza per pérdua de massa muscular
proximal i bulbar.

Autoimmune/disimmune

El curs sol ser escalonat i més lent que en I'ELA. Distingim, al seu torn, quatre grups de
patologies, i les claus per a diferenciar-les es poden trobar en la taula de diagnostics
diferencials més freqlients de les malalties d’MNI de I'annex lll: neuropatia motora multifocal,
CIDP, neuralgia amiotrofica i miasténia greu.

Encara que la llista de diagnostics diferencials és molt més extensa, la resta de patologies
sén o molt infreqlients en el nostre context o facilment diferenciables clinicament, per la qual
cosa, excepte una sospita fundada, no se’n recomana I'estudi especific. Per aquest motiu, no
es descriuen detalladament i es recomana que, davant de la sospita d’aquestes, siguen
derivats a un centre amb experiéncia.

Proves analitiques

En les malalties d’'MNI de curs lent s’haura de valorar la sol-licitud d’estudis genétics apropiats
si hi ha un patré compatible (AED, AME, malaltia de Kennedy). En les de curs més rapid o
escalonat pot ser d’utilitat la serologia i, si escau, la determinacié d’anticossos antigangliosids.
En determinats casos es pot considerar la determinacié d’anticossos onconeuronals (vegeu-
ho més endavant).

Puncié lumbar

La puncié lumbar es pot fer per a descartar altres processos disimmunes (una proteinoraquia
marcada podria indicar CIDP), infecciosos (neuroborreliosis) o neoplastics (radiculopatia
infiltrativa). En aquests casos també pot resultar Gtil analitzar els neurofilaments (NFL i/o
pNFH) en LCR, que s’eleven molt més en les malalties de motoneurona inferior que en els
diagnostics diferencials d’aquests.

Neurofisiologia

L’objectiu és, d’'una banda, la deteccid precog¢ d’alteracié de primera neurona i, d’'una altra,
descartar malalties que afecten el nervi periféric.

o Electroneurografia

- Estudi detallat de conduccions motores i respostes F amb cerca de bloquejos en
segments proximals, sobretot en nervis de musculs febles, i fer indexs
electroneurografics (split hand).

o Electromiografia

- Es important insistir en la valoracié de regions no afectes clinicament juntament amb
paravertebrals dorsals, la positivitat de les quals donaria suport al diagnostic d’ELA
classica.
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o Estimulacié magnética transcranial

Valoracio de resultats
- No hi ha resultats especifics que servisquen per a diferenciar de manera general les
alteracions de la primera neurona, per la qual cosa se n’ha de valorar I'alteracié en els
diversos parametres.
Troballes esperades:
- Llindar normal o disminuit a I'inici de la malaltia, o augmentat en temps evolucionat.
- Amplitud i ratio disminuit.
- Temps de conduccié central augmentat.
- Periode silent cortical acurtat a I'inici, amb variacié en I'evolucio.

Procediment

- S’ha de fer en les 4 extremitats (registre en tibial anterior i en primer interossi dorsal o
abductor del V dit en MMSS). S’ha de calcular:

* Llindar d’estimulacio.
* Amplitud del potencial motor.

* Temps de conduccié central (TCC): mitjangant sostraccié del temps de conduccio periféeric
per estimulacio espinal cervical i lumbar. Si n’hi haguera dubtes, es calcularia mitjangant
resposta F.

* Periode silent: mitjangant estimulacié cortex contralateral amb contraccié aproximada d’un
30-50 % en ADD bilateral, amb 110 % d’intensitat en almenys 5 polsos per cada muscul, i
valorar l'interval mitja entre la resposta motora i el comengament de I'activitat EMG.

o Neuroimatge

- Latroballa d’afectacio de la motoneurona superior en I’'RM (deposits de ferro) dona suport al
diagnostic d’'ELA quan no hi ha signes clinics d’MNS. No obstant aixo, la normalitat
d’aquestes proves no exclou el diagnostic I’ELA. A més, en processos focals que afecten
només una o dues extremitats, pot ser d’utilitat 'RM de plexe i/o nervis per a diferenciar-los
dels processos disimmunes, en els quals els nervis poden presentar-se engrossits i captant
contrast.

e ESTUDI AVANCAT EN LA MALALTIA D’MNS

El diagnostic diferencial dependra fonamentalment del patré d’inici.

Les disartries progressives acaben sent diagnosticades quasi sempre d’ELA, encara que uns
pocs casos es mantenen com a ELP i alguns tenen una causa vascular. En aquests ultims no
és frequent trobar infarts territorials, sind més aviat una leucoaraiosi prominent i afectacié de
vas menut. En abséncia d’aquestes troballes, el diagnostic d’ELA és quasi invariable.

En els casos d'inici en MMSS amb afectacio exclusiva d’'MNS, el diagnostic diferencial és
fonamentalment amb parkinsonismes atipics (degeneracié corticobasal, paralisi supranuclear
progressiva, atrofia multisistema). A I'inici del quadre pot ser molt dificil diferenciar-los, perquée
tots aquests poden combinar trets piramidals i parkinsonians, perd amb I'evolucié se n'acaba
imposant un. Com a trets clinics a considerar estaria I'afectacié sensitiva cortical (propia de
degeneracio corticobasal, DCB), l'alteracié en el seguiment ocular (propia de paralisi
supranuclear progressiva) i la disautonomia preco¢ (propia d’atrofia multisistemica, AMS).
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Una altra entitat molt poc freqlent perd que combina amb frequéncia el parkinsonisme i
I'afectacio de motoneurona superior i inferior és I'atrofia palidonigroluisiana.

En casos d'inici o predomini en MMII s’ha d’usar el diagnostic de transicidé “paraparésia
espastica progressiva” fins que s’aconseguisca un diagnostic definitiu. EI primer que s’ha de
descartar és la preséncia d’'una mielopatia, fonamentalment compressiva. En abséncia
d’antecedents familiars, la paraparésia espastica hereditaria i 'ELP d’inici en MMII sén
indistingibles clinicament, encara que un inici més tarda i asimétric suggereix una ELP.
L’esclerosi multiple primaria progressiva sol ser més facilment identificable, encara que en
algun cas les lesions poden passar desapercebudes. Les leucodistrofies també s’han de
considerar en el diagnostic diferencial. Encara que I'afectacié de substancia blanca cerebral
sol ser evident, pot no ser el cas en 'adrenomieloneuropatia, particularment en les dones.

Proves analitiques

En els casos d’inici bulbar i en MMSS no es recomana cap determinacio particular. En els
d’inici en MMII es recomana la realitzacié de serologies en sang de VIH, sifilis, borrélia i
HTLV, i la determinacié d’acids grassos de cadena molt llarga. El déficit de coure sol donar
lloc a una degeneracié combinada subaguda de predomini sensitiu, per la qual cosa no és
necessari determinar-ho de manera rutinaria. Una vegada descartades aquestes causes
secundaries i davant de la sospita d’'una malaltia neurodegenerativa, s’ha de fer l'analisi
genetica de les paraparésies espastiques progressives, per a la qual cosa es recomana |'Us
de panells de gens.

Puncié lumbar

La puncio lumbar es pot fer per a descartar altres processos disimmunes (fonamentalment
una esclerosi multiple primaria progressiva), per a la qual cosa es recomana fer un estudi de
bandes oligoclonals. Pot resultar util, també, analitzar els neurofilaments (NFL i/o pNFH) en
LCR, que s’eleven més en les malalties de motoneurona que en els diagnostics diferencials
d’aquests.

Neurofisiologia

o Electromiografia i electroneurografia

- L'estudi EMG s’ha de fer sempre, i s’ha de repetir amb la freqliéncia que suggerisca el curs
clinic (3 mesos — 2 anys), almenys durant els primers quatre anys. Posteriorment, és poc
probable que una malaltia de motoneurona superior puga “convertir’ a ELA i, per tant, pot
fixar-se ja el diagnostic d’'ELP. En I'estudi ENG no sera necessari ampliar estudis detallats
motors proximals, pero s’haura de mantindre I'’estudi de les conduccions sensitives.
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o Estimulacié magnética transcranial

- La hiperexcitabilitat cortical mesurada amb la técnica de threshold tracking pot ajudar a
diferenciar 'ELP de la paraparésia espastica. No obstant aix0, es tracta d’una técnica no
disponible en el nostre context, i el valor d’altres parametres, com el periode silent, no esta
aclarit.

- Es recomana, a més, la realitzacié de potencials evocats multimodals que poden orientar
cap a determinades etiologies (paraparésia espastica hereditaria, esclerosi multiple).

Neuroimatge

En totes les dones amb una afectacié aillada de motoneurona superior es recomana la
realitzacié d’'una mamografia, ja que és la sindrome paraneoplastica descrita més sovint dins
de les malalties de motoneurona.

En tots els casos, la troballa de deposits de ferro en I'area motora dona suport al diagnostic
d’ELA o entitat relacionada (ELP). Es tracta, a més, d’'una troballa molt freqient en aquest
fenotip (quan es fa en RM de 3T amb la seqiéncia SWI), per la qual cosa, en abséncia
d’aquesta, s’ha d’'ampliar I'estudi per a descartar altres patologies.

En els casos d’inici en MMSS pot ser d'utilitat el patré d’afectacié funcional mesurat mitjangant
PET de glucosa o el patrdé d’afectacio nigrostriatal mesurat amb DATSCAN. No obstant aixo,
cal considerar que cap troballa és completament patognomonica, ja que en la malaltia de
motoneurona es poden trobar, també, alteracions en el DATSCAN.

En els casos d’inici en MMII es recomana fer, en tots els casos, una RM cerebral i medul-lar
completa. En determinats casos pot estar indicada la realitzacio d’'una arteriografia medul-lar.

e ESTUDI AVANGAT: QUAN DESCARTAR UNA SINDROME PARANEOPLASTICA?

L’aparicié d’'una malaltia de motoneurona, com la sindrome paraneoplastica, és excepcional.
Els dos casos descrits més sovint sén la preséncia de limfomes no Hodgkin, normalment amb
malalties d’'MNI, i cancer de mama, amb malalties d’MNS.

Es recomana la realitzacio rutinaria d’'una immunoelectroforesi en sérum sempre que se
sospite malaltia de motoneurona, una radiografia de torax en tots els pacients d’ELA i una
mamografia en les dones amb afectacio exclusiva d'MNS.

L’'estudi avangat només es recomana en casos amb alteracions en aquestes proves o amb
caracteristiques cliniques molt particulars. Els anticossos onconeuronals descrits més sovint
en malaltia de motoneurona paraneoplastica sén els anti-Hu.
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PROVES DIAGNOSTIQUES DAVANT DE LA SOSPITA DE SINDROME PARANEOPLASTICA

Situacio clinica Prova diagnostica

- Biopsia medul-la ossia (derivar a

Banda monoclonal .
hematologia).

- Onconeuronals.

Alteracio en RX térax o mamografia
- TAC-TAP, PET-TAC.

Simptomes  sistemics (febre, asténia,
anoreéxia...) juntament amb signes sistémics
(anémia, reactants de fase aguda...)

- Onconeuronals.
- TAC-TAP, PET-TAC.

Simptomatologia atipica precog (sensitiva,
disautondmica...) /o curs molt rapid

(particularment si hi ha afectaci¢ aillada Punci6 lumbar.
d’MNI) - TAC-TAP, PET-TAC.

- Onconeuronals.

e ESTUDI AVANGAT: QUAN FER ANALISIS GENETIQUES?

Encara que s’han identificat més de 30 gens com a causants d’ELA, les mutacions més
frequents en les formes familiars son: una expansié en el gen C9ORF72 (30-40 % dels
casos), mutacions en el gen SOD1 (15-20 %), en TARDBP (5 %) o en FUS (5 %). A més,
podem trobar expansions en C9ORF72 en un 5 %, els casos esporadics, i mutacions en
SOD1 en aproximadament un 1 % d’aquests.

S’ha d’oferir a les persones amb una forma familiar d’ELA la possibilitat d’estudi genétic en el
dispositiu que es determine dins de la xarxa assistencial d’ELA, en el marc de projectes
d’investigacié i amb protocols d’estudi actualitzats i d’atencié psicologica adequats. Les
analisis genétiques s’han de fer en el context d'un procés de consell genétic en que es
proporcione la informacié adequada i es respecte el dret a conéixer els resultats i, també, a no
conéixer-los.

Hi ha discussidé sobre com definir 'ELA familiar, perd, de cara a I'analisi genética, hem de
considerar que qualsevol persona amb un antecedent familiar d’ELA o DFT és subsidiaria de
consell genétic. Atés que la DFT esta infradiagnosticada en el nostre context, particularment
en décades passades, es pot considerar com a tal qualsevol deméncia d’inici presenil que
s’acompanye de trastorns prominents del llenguatge o del comportament. Per tant, s’ha
d’elaborar una historia clinica detallada en la qual es recullen aquest tipus d’antecedents, aixi
com d’altres malalties neurodegeneratives. Sobre aix0, cal assenyalar I'’heterogeneitat
fenotipica d’algunes mutacions. Per exemple, la mutaci6 en CO9ORF72 s’ha descrit en
parkinsonismes atipics i Huntington-like, mentre que altres mutacions, com ara SOD1, poden
donar fenotips similars a ’AED. En casos en qué hi haja agregacié d’aquest tipus de malalties
neurodegeneratives, també s’ha de considerar I'analisi genética.

En els casos esporadics no hi ha, actualment, consens sobre com procedir. Estudis de
cohorts han mostrat que, en general, les persones afectades tenen molt d’interés a conéixer
les causes de la seua malaltia. Cal considerar, també, que aproximadament el 5 % dels casos
esporadics tindran una causa genética (especialment per la mutacié en COORF72). Aquesta
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és una informacié que les persones tenen dret a conéixer si ho desitgen, sobretot si
considerem que ja s’estan duent a terme assajos clinics per a tractar diverses mutacions
causants d’ELA. A més, determinats fenotips (inici <25 anys, formes pseudopolineuritiques o
de cintures de curs lent, cursos molt rapids, ELA-DFT...) s’associen, amb freqliéncia, a
determinades mutacions causals. Per tant, a persones amb ELA esporadica se’ls haura
d’'informar de manera individualitzada del risc de ser portadores de mutacio i de les
implicacions d’aixd. En els qui solliciten estudi genétic, s’ha d’estudiar I'expansié en
CI90RF72, llevat que el fenotip suggerisca altres causes.

Pel que fa a I'estudi de familiars de persones amb ELA portadores de mutacié (portadores
asimptomatiques), cada vegada hi ha més arguments a favor d’oferir-ho. Actualment, les
técniques de diagnostic preimplantacional i la terapia génica son una realitat en cada vegada
més malalties genétiques. Els familiars de pacients d’ELA portadors de mutacié poden
beneficiar-se ja del diagnostic preimplantacional i, en un futur, podrien fer-ho de diverses
terapies geniques. A més, el seu dret a conéixer aquesta informacié forma part del degut
respecte a I'autonomia. No obstant aixo, una part de la informacié que resulta de I'analisi
geneética (penetrancia de les diverses mutacions, edat d'inici...) és encara poc coneguda.
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ANNEX V: EXPLORACIO NEUROFISIOLOGICA

e METODOLOGIA BASICA DELS ESTUDIS NEUROFISIOLOGICS

Tots els estudis electrofisiologics s’han de fer d’acord amb les caracteristiques técniques
especifiques de cada procediment, i s’han de facilitar la transmissio i la valoracio de resultats
entre les diverses unitats.

De manera general, durant els estudis s’ha de mantindre una temperatura per damunt de 32°
en la superficie del dors de la ma i per damunt de 30° en el mal-leol extern. S’ha de registrar
en l'informe de resultats, juntament amb altres variables biologiques, com ara edat, altura i
IMC.

Condicions técniques de I'estudi d’EMG especifiques de PELA

Per a TEMG d’agulla s’ha de valorar tant I'activitat espontania com els PUM aillats, amb un
nombre d’insercions >5 (3 direccions diferents amb almenys 5 arees de profunditat).

La valoracié de preséncia/abséncia de fasciculacions s’ha de fer amb un temps de registre
minim de 60 segons. La preséncia de fibril-lacid/positius s’ha de valorar per la persisténcia >2
segons després de la insercio i el registre d’aquesta en almenys 2 llocs diferents.

El criteri d’alteracié dels PUM aillats de manera qualitativa o semiquantitativa tindra com a
valors patologics 'augment de durada i amplitud en almenys 3 PUM amb valors de >15 ms de
durada i >7 mv d’amplitud.

S’ha de valorar la inestabilitat dels PUM almenys amb eléctrode concéntric amb filtres de
1.000Hz.

Condicions técniques de I'estudi d’ENG

Els resultats s’hi han d’expressar amb especificacio de les técniques utilitzades i els
parametres de mesurament d’aquests, i s’hi ha d’especificar valoracié patologica o referéncia
normal del laboratori:

- Conduccions sensitives (orto, antidromica): VCS, laténcia, inici/pic amplitud distancia.

- Conduccions motores: estimul registre/segment. Mesurament laténcia distal. VCM
amplitud pic negatiu/pic-pic % de cancel-lacié pic negatiu/area. Cal especificar valoracio
patologica o referéncia normal del laboratori.

Si en els resultats d’estudis segmentaris amb estimul proximal (punt d’Erb) hi haguera dubtes
técnics en l'avaluacié d’aquests, s’hauria de fer el mateix estudi en n. contralateral (no feble)
per a descartar variabilitat técnica, i si el resultat fora similar, no s’hauria de considerar.
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CRITERIS PER A LA VALORACIO DELS RESULTATS DE CONDUCCIONS

Conduccions sensitives en amplitud i VCS normals en abséncia d’atrapament o
polineuropatia coexistent de causa coneguda.

VC motora >75 % del limit inferior de la normalitat i laténcia minima de resposta F 130 %
del limit inferior.

Laténcia distal motora i durada <150 % de limit superior de la normalitat.

Abseéncia de bloqueig de conduccio o dispersio temporal patologica, considerant reduccio
de I'area o pic negatiu d’amplitud del CMAP >50 % de I'estimulacio proximal versus la distal,
amb amplituds majors d’1 mv del pic negatiu i durada del pic negatiu <30 %.

En la valoracié de I'index de Sl s’ha de considerar I'amplitud pic-pic, amb valor de tall 5,2. Si
es fera sobre APB o FDI per anomalies d’innervacio, s’hauria de considerar la relacio
d’amplitud de CMAP APB / ADM <0,6 o relacié FDI / ADM <0,9.

Condicions técniques de I’estudi d’estimulacié magnética

Valoraciéo del llindar motor: intensitat requerida per a preséncia d'un MEP de 50-100
microvolts present en el 50 % d’almenys 10 estimuls amb muscul en repos.

Temps de conduccié total: s’ha de fer amb intensitats entre 120-150 %, amb orientacié de
I'anell posterior anterior al solc central: obtencié d’almenys 2-3 respostes en rep0s i amb
activacio per contraccio d'un 20-30 %, i s’ha de triar la de menys laténcia. El calcul del temps
de conduccid central s’ha de fer mitjancant estimul espinal en C7/D1 per a MMSS (FDI/ADM) i
L4-L5 per a inferiors (Tib. ant).

Periode silent cortical: es fa amb intensitat supraumbral amb contraccié mantinguda >30 %,
es mesura amb intensitat d’estimul l'interval des de I'estimul fins a la reaparicié de I'activitat
EMG, i es calcula la mitjana d’almenys 5 estimuls per a cada costat amb I'orientacié propia de
'anell.
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ANNEX VI: TRACTAMENT DELS SIMPTOMES

Quan fallen les mesures no farmacologiques, en la practica clinica es pot plantejar el
tractament de simptomes amb farmacs. En alguns casos, I'is d’aquests queda fora de les
indicacions de fitxa técnica, per la qual cosa requereix justificacio i consentiment informat.

SIALORREA
Anticolinérgics, s’han d’emprar amb molta precaucié pels efectes secundaris que tenen,
especialment en persones ancianes.

- Amitriptilina: iniciar amb 10 mg/dia a la nit, amb augment progressiu segons I'eficacia i la
tolerancia, fins a 75 mg/dia (repartit cada 8 h o en dosi Unica en ficar-se al llit)

- Atropina gotes a I'1 % sublingual, 2-3 gotes/6-8 hores.

- Glicopirrolat (glicopirroni): menys efectes adversos, perqué no travessa la barrera
hematoencefalica.

» Glicopirrolat comprimits (1 mg/8 h). Requereix sol-licitud com a medicacio estrangera,
nomeés de dispensacio hospitalaria.

» Solucié oral 320 pgr/ml, entre 2 i 4 ml cada 8 hores (1-2 mg ¢/8 h). 1 h abans dels
apats o 2 h després. No en majors de 65 anys.

» Pols per a inhalacio en capsula dura 50 ugr. Inhalacié d’1 capsula una vegada al dia.
- Hioscina/escopolamina:
*  Comprimits 10 mg, 1 cada 6-8 h. Pot espessir més la saliva.

+ Pegats d'1,5 mg, 1-2 pegats cada 3 dies. Requereix sol-licitud com a medicacio
estrangera i amb indicacié fora de fitxa técnica.

- Altres:
* Bromur d’ipatropi en aerosol.
* Biperidén 1/2 comp., cada 12 hores, augment segons tolerancia.
Infiltracié de toxina botulinica en les glandules salivars:

Pot augmentar la disfagia i la disartria, s’ha d’usar preferiblement en pacients amb GEP.
Es preferible I'is de la toxina més selectiva per a glandules salivars, a dosis de 2.500 -
5.000 Ul, punxant parotides i submandibulars.

Radioterapia selectiva glandules salivars: dosis baixes.
Dispositius de succié: només si les alternatives anteriors no funcionen.

DIFICULTAT EN EXPECTORACIO-MOC ESPES

Augmentar la ingesta de liquids
Tos assistida amb dispositius insufladors/exsufladors o terapia respiratoria.
Dispositius humidificadors ambientals o aerosols de sérum fisiologic
Mucolitics

- Carbocisteina 2,7 g/24 h

- Acetilcisteina 200 mg/8 h en comprimits o solucid oral
Broncodilatadors: bromur d’ipatropi. L’eficacia d’aquest no esta demostrada.
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DOLOR

Buscar-ne la causa.

Usar l'escalat analgésic de 'OMS, des d’antiinflamatoris no esteroidals i analgéesics no
opioides fins a opioides més forts en cas necessari.

Es poden associar antiepileptics (gabapentina o pregabalina) o antidepressius (amitriptilina o
duloxetina), en cas de dolor neuropatic, a les dosis especificades en fitxa técnica.

DEPRESSIO

Mirtazapina: efecte sedant i orexigen.
Amitriptilina 50-75 mg (no en persones ancianes).
Inhibidors de la recaptacio de serotonina (citalopram, escitalopram, sertralina, fluoxetina)

Si predomina I'ansietat: bupropid, que es pot combinar amb trazodona nocturna, si hi ha
insomni.

ALTERACIO DEL SON

Com que I'insomni sol tindre un desencadenant, és important detectar-ne la causa (com ara
dispnea, dolor, enrampades) a I’hora de triar-hi el tractament més adequat.

Hipnotics: solen ser poc utils, perqué no aborden la causa de I'insomni.
- Zolpidem 5 a 10 mg, si és insomni de conciliacié. Usar amb precaucio.

- Benzodiazepines. Cal usar les de vida mitjana-curta, i amb precaucié. Poden estar
indicades si s’associa espasticitat. Cal evitar-les si hi ha insuficiéncia respiratoria, excepte
en un enfocament purament pal-liatiu.

Antidepressius:
- Amitriptilina 10 a 150 mg, si s’associa sialorrea o dolor
- Mirtazapina 15 a 45 mg, si s’associen simptomes ansiosodepressius 0 anoréxia
- Trazodona 50-150 mg, si és insomni de conciliacié i despertar precog

Neuroléptics: si I'insomni és resistent a tractaments anteriors o si associa simptomatologia
psiquiatrica (ansietat important, al-lucinacions...). Requereixen visat d’inspeccié per a majors
de 75 anys.

- Quetiapina 25-100 mg

Antiepileptics: indicats quan s’associa ansietat, dolor, enrampades o espasticitat
- Gabapentina 300-1.800 mg
- Pregabalina 25-600 mg

LABILITAT EMOCIONAL

Les persones amb ELA poden presentar labilitat emocional (afecte pseudobulbar), fins a un 50
% dels casos, un ter¢ d’aquests, a l'inici de la malaltia. Consisteix en accessos de rialla o plor
involuntari, excessiu o no congruent amb la situacié emocional del pacient.

- Dextrometorfan més quinidina 20 mg/10 mg dues vegades al dia. Comengar amb 1
caps./dia, 1 setmana, i seguir amb 1 ¢/12 h. Primera eleccié (nivell d’evidéncia IB). La
combinacio d’aquests requereix férmula magistral.

- Amitriptilina 10 mg fins a un maxim de 150 mg, segons tolerancia i eficacia.
- Inhibidors de la recaptacioé de serotonina (citalopram, fluvoxamina)
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ENRAMPADES | FASCICULACIONS

Fisioterapia: estiraments, calor....
Farmacs:

- Mexiletina comprimits 100 mg. Iniciar amb 1 c¢/8 h i augmentar progressivament (cada 3
dies) fins a 900 mg/dia. Primera eleccié (nivell d’evidéncia IB). Requereix sol-licitud com a
medicacio estrangera, només de dispensacio hospitalaria.

- Levetiracetam fins a un maxim de 1.500 c¢/12.

- Eslicarbazepina, 400 mg/dia. Bona eficacia, perd la carbamacepina va augmentar la
mortalitat en un assaig clinic en ELA, per la qual cosa, aquest derivat s’ha d’emprar
Unicament si altres tractaments no soén eficagos o tolerats.

- Sulfat de quinina, 200 mg. Iniciar 100 mg/12 h fins a un maxim de 500 mg/dia. Eficag,
perd amb potencials efectes secundaris greus per sobredosi o Us cronic, encara que poc
frequents en les dosis recomanades. Requereix sol-licitud com a medicacio estrangera,
només de dispensacio hospitalaria. Usar amb precaucid, només si altres tractaments no
son eficagos o tolerats.

- Fenitoina 300 mg/dia (max. 600 mg/dia)

- Uns altres: baclofén, gabapentina, tizanidina, quan les enrampades estan en combinacio
amb I'espasticitat.

ESPASTICITAT

Fisioterapia.
En cas d’'usar aquests farmacs, se’n recomana la introduccio lenta per a evitar 'empitjorament
d’altres simptomes, com ara disfagia, funcié ventilatoria o feblesa.

- Baclofén oral, s’ha de comengar amb 5-10 mg ¢/8-12 h i augmentar, segons tolerancia i
eficacia, fins a 75 mg/dia.

- Tizanidina: cal comengar amb dosis baixes (2 mg c/12 h) i anar augmentant
progressivament (2 mg cada 5 dies) fins a un maxim de 24 mg al dia en 3-4 dosis. No
s’ha de combinar amb fluvoxamina, quinolones o determinats antiarritmics. Precaucio
amb antihipertensius (poden produir hipotensio).

- Gabapentina 900-2.400 mg/dia.
- Dantrolé.
- Diazepam 10-30 mg/dia. Usar amb precaucio pel risc d’insuficiéncia respiratoria.

- Sativex: se’n pot plantejar I'is com a indicacio fora de fitxa técnica si sorgeix intolerancia
a altres tractaments o si I'espasticitat s’associa a dolor. Dispensacioé hospitalaria.

- Toxina botulinica: se’n pot plantejar I'is per a espasticitat focal en formes de progressio
lenta amb afectacié exclusiva o predominant de motoneurona superior (paraparésia
espastica progressiva).

- Bomba de baclofén intratecal: excepcionalment, en formes amb molta espasticitat o
intolerancia a farmacs orals.
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FATIGA

S’ha de valorar un possible secundarisme (per riluzole).

- Modafinil comps. 100 mg, 200-400 mg en dues dosis (mati i migdia). No en HTA
moderada severa o arritmia

- Salbutamol 2-4 mg/8 h
- Piridostigmina (60-180 mg/d)
- Amantadina (100-300 mg/d)

PREVENCIO DE TROMBOSI VENOSA PROFUNDA

La incidéncia d’aquesta en pacients amb ELA s’estima en un 2,7 % anual.
Fisioterapia, elevacio de cames, calces de compressio i altres accions.
No hi ha evidencia de benefici amb anticoagulacié preventiva.

RESTRENYIMENT

Augmentar liquids. Si hi ha GEP, cal usar nutricié amb fibra.
- Estimulants del peristaltisme: sendsids, bisacodil.
- Osmotics: macrogol 13,7 g/8-24 h; lactulosa 15-30 g/d; lactitol 10-20 g/d.
- Lubrificants: parafina: 10 ml/d.
- Lubrificants rectals: énema d’oli d’oliva, supositoris de glicerina, osmotics rectals

(énema de lactulosa), salins (€nemes de fosfats).
REFLUX GASTROESOFAGIC

L’afectacié diafragmatica en la zona de I'esfinter esofagic inferior pot produir dispnea nocturna
o aspiracié pulmonar de contingut gastric.

Mesures posturals, procinétics (metoclopramida), antisecretors (omeprazole).

LARINGOESPASME

Es resol en pocs segons. De vegades és causat per reflux.
Mesures posturals, procinétics, antisecretors...
Benzodiazepines: lorazepam sol 0,5-1 mg.
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ANNEX VII: ASPECTES DEL SUPORT PSICOLOGIC | EMOCIONAL

En el suport psicologic i emocional a la persona amb ELA i la seua familia, el professional ha
de conéixer i tindre en compte, entre altres, els aspectes seglents:

- Procés de comunicacio
- Procés d’adaptacié a la malaltia

- Procés de burn out
e PROCES DE COMUNICACIO

En la comunicacio del diagnostic i el pronostic intervenen tres variables:

o Caracteristiques de la persona a la qual es comunica que té ELA

Seria convenient fer una valoracié de la persona en el periode previ a la comunicacié del
diagnostic que permetera determinar els seus recursos personals, especialment el seu estil
d’afrontament, els factors que més influeixen, positivament i negativament, en el seu
benestar..., i els recursos familiars i socials dels quals dispose. Aixi mateix, s’hauria d’estudiar
I'existéncia d’antecedents psicopatologics o d’alteracions o trastorns psicologics o adaptatius
previs que hi pogueren influir.

Disposar d’aquesta informacié facilitara als professionals la confluéncia en un punt de trobada
cognitiva i emocional amb la persona afectada, i contribuira al fet que puguen abordar
adequadament la comunicacié del diagnostic i el pronostic.

o Competencies comunicatives del professional que dona la noticia

La formacio a professionals ha d’abastar les competéncies comunicatives, I'escolta activa, la
gestid de les emocions, la capacitat d’empatia.... La manera com es dona la noticia té una
gran importancia i pot esmorteir o amplificar I'impacte emocional d’aquesta.

A més del domini de les eines comunicatives, que s’adquireix per mitja de la formacio i
I'experiéncia, cada professional ha d’afrontar préviament I'elaboracié de la propia por davant
de la malaltia i la mort, ja que aquest pot condicionar en gran manera el maneig de la situacio.

Per a comunicar el diagnostic s’ha de disposar de I'espai adequat i garantir el temps
necessari, amb un ambient confortable i relaxat, que preserve la intimitat i la confiabilitat. S’ha
de garantir que la persona senta que pot expressar les emocions i els dubtes que tinga, aixi
com preguntar el que considere convenient, a la qual cosa cal respondre sempre amb
honestedat; que considere que se li comunica suficient informacié i que perceba que té
suport, que entenga que I'equip 'acompanyara al llarg de la seua evolucio i que es tenen en
compte les seues circumstancies de vida particulars. Per a fer-ho, s’ha hagut d’establir,
préviament, una alianga terapéutica per mitja d'una bona relaci6 de comunicacié i
accessibilitat.

Es tracta d’'un acte huma, étic, médic i legal, per la qual cosa, en el moment de transmetre la
confirmacio del diagnostic, s’hauran de tindre en compte totes aquestes implicacions.
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o Contingut de la informacié que es transmet

S’haura d’explorar la quantitat d’'informacié que vol assumir la persona. Cal entendre que
'accés a aquest coneixement és un dret étic que l'assisteix, perd en cap cas es pot considerar
una obligacid; per tant, correspon a la persona amb ELA la decisié de fins on vol arribar a
conéixer o si prefereix delegar en la familia aquesta funcio. La informacié s’ha d’adaptar a les
seues necessitats i al que vol saber, segons el principi de veritat suportable.

Per tant, llevat que ho haja decidit aixi expressament, sempre s’ha de comunicar la informacio
a la persona interessada, que podra estar acompanyada de qui desitge. S’ha d’evitar usar la
familia com a interlocutor sense la seua preséncia, que no s’ha de prestar a participar en el
fenomen de la conspiracié del silenci, ja que va en contra dels drets del pacient i de la
confidencialitat de la informacié clinica.

La informacié sempre ha de ser verag i adequada a la capacitat de comprensio de la persona,
i s’ha d’ajustar al ritme de la seua trajectoria emocional i de comprensio. No s’ha de donar per
descomptat que tota la informacié que es dona sera assimilada i compresa, ja que es pot
provocar, en la persona, un bloqueig emocional que li impedisca interioritzar la informacio,
sense tindre necessariament relacié amb el seu nivell de comprensié en condicions normals.

Cal transmetre, amb la maxima sensibilitat i en els termes i els temps adequats, que es tracta
d’'una malaltia neurodegenerativa i invalidant i que, atés que és irreversible, finalitzara amb la
necessitat de cures pal-liatives. Que no hi ha, en I'actualitat, un tractament per a la curacio
clinica d’aquesta, perd si que hi ha tractament simptomatic especialment rellevant que
augmenta la supervivéncia i la qualitat de vida. No cal crear falses expectatives, pero si que
cal actuar sempre des del criteri de no llevar I'esperanca. Cada ELA és diferent, I'evolucié pot
presentar una gran variabilitat, el fet important és com la viura la persona, i és aci on se li ha
de prestar tota 'ajuda.

S’ha de tindre en compte que és molt probable que les persones amb ELA o el seu entorn
recorreguen a Internet a la recerca d’informacié. S’ha de crear un clima de confianga en quée
puguen expressar els dubtes, les contradiccions o les expectatives que aquesta informacio els
genere. També es pot orientar, quan es considere pertinent, a pagines web recomanables.

La comunicacié sempre és bidireccional, per la qual cosa és important, també, la informacio
que proporciona la persona afectada, que és la vertadera protagonista; per a obtindre-la, cal
preguntar no solament queé li fa mal, siné que li preocupa. | que perceba que l'escolten, que
no la jutgen, que les pors, les reaccions, les preocupacions i les emocions que té, son
legitimes.

S’ha de mantindre una continuitat en la comunicacié d’informacié als pacients per part de
'equip professional, que perceben accessibilitat i disponibilitat a atendre i aclarir els seus
dubtes. Al final de les visites és convenient resumir la informacié més rellevant i comprovar el
que la persona i la familia han entés, mai cal donar per fet que s’extrauran les mateixes
conclusions de la mateixa informacié. De vegades, pot ser convenient donar per escrit la
informacié més rellevant.

Aixo propiciara una alianga terapéutica que permetra establir una relacié de confianca que
facilite plantejar les cures al final de la vida.
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S’han identificat sis indicadors per a recomanar I'inici d’'una conversa sobre les cures al final
de la vida:

- Sol-licitud del pacient o la familia.

- Sofriment intens psicoldgic, social o espiritual.

- Augment significatiu de les necessitats d’opioides.

- Disfagia que requerisca sonda nasogastrica o GEP.
- Dispnea, simptomes respiratoris 0 CVF <50 %.

- Pérdua funcional en dos segments (bulbar, ES, El).
e PROCES D’ADAPTACIO A LA MALALTIA

Hi haura molts moments de pérdua, relacionats amb l'acceptaciéo de la malaltia i amb la
incapacitat de continuar desenvolupant rols adquirits al llarg del periple vital: rols laborals,
socials, familiars...

Es important acompanyar en les diverses fases de cada dol, ja que aquests estan vinculats al
valor subjectiu que la persona atribueix a la pérdua patida. Per a elaborar adequadament un
dol cal transitar i superar diverses fases fins a arribar a la d’acceptacio, i en aquesta malaltia,
la rapidesa de la progressié impedeix, en moltes ocasions, la resolucié satisfactoria de cada
dol, atés que, amb frequiéncia, s’aniran superposant.

Estan reconegudes ampliament en la practica clinica les etapes psicologiques per les quals
passa una persona en l'acceptaciéo d’'una malaltia o una pérdua: negacio, ira, negociacio,
depressio i acceptacio (Kibler-Ros). Poden variar en la presentacid, I'ordre i la intensitat, per
la qual cosa, el professional haura de saber identificar-les i entendre que formen part de
I'afrontament, que no té perqué ser un recorregut lineal.

L’adaptacio a la malaltia es facilitara si s’aconsegueix mantindre el maxim possible de qualitat
de vida, minimitzant el sofriment i maximitzant I'autonomia personal.

o Qualitat de vida

La qualitat de vida és un concepte multidimensional, subjectiu i canviant, esta relacionat amb
la percepci6 de benestar i de realitzacié personal, condicionat per la distancia davant de les
esperances i les expectatives de la persona en relacié amb la seua situacio actual. Per tant,
estara mediatitzat per la percepcid que la persona tinga sobre la seua realitat de vida i del
grau de satisfaccio de les seues necessitats vitals, en relacié amb les condicions objectives
de vida, amb els valors i les creences que tinga. Es poden identificar quatre dominis: benestar
fisic, psicologic, social i espiritual, que es vinculen amb quiestions com la percepcié de salut
fisica, I'estat psicologic, els nivells d’independencia, les relacions socials i la relacié amb
I'entorn.
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o Sofriment

Encara que, segons estudis poblacionals, el 80 % de persones amb ELA pateixen dolor,
aquest es pot controlar normalment amb éxit. No ocorre el mateix amb el sofriment, la
incidéncia del qual és alta, i I'abordatge, dificil, ja que cal explorar-ne la causa i les
manifestacions, que son complexes, perqué tenen components sensorials, afectius,
emocionals i cognitius.

Aixd suposa indagar sobre les seues necessitats fisiques, psicologiques, socials i espirituals;
els temors, les pors, les preocupacions, les expectatives i els desitjos que té, per a ajudar-lo a
activar els seus recursos, tant interns com externs, i a desenvolupar estratégies adaptatives i
procurar la maxima autonomia. Conéixer i compartir permetra a la persona amb ELA
augmentar la seua sensacido de control de la situacio, factor clau en I'afrontament del
sofriment.

Habitualment es produeix una triada de sofriment entre el de les persones que tenen ELA, el
dels seus familiars i cuidadors i el dels professionals, que ha sigut conceptualitzat per mitja
del model triangular del sofriment. D’acord amb aquest model, el sofriment de cada un d’ells
pot amplificar el sofriment dels altres. Cal tindre en compte les implicacions derivades de la
interaccio entre ells.

o Autonomia

Cal transmetre que, com a persona i pacient, és positiu que continue fent per si mateix el que
encara puga fer i que no s’obstine a continuar fent el que ja no pot fer; que col-labore en la
seua cura, i la facilite als qui I'atenen, i adaptar el seu entorn i utilitzar els productes de suport
que li permeten mantindre la maxima autonomia el maxim temps possible.

Es convenient mantindre el nivell fisic que el seu estat permeta i buscar activitats intel-lectuals
i sensorials que la malaltia no limite, aixi com aquelles en qué puga ser util als altres en els
ambits familiar i social.

Es important potenciar la imaginacié com a recurs i cultivar el jo interior, buscant en les
creences de cada un la forga necessaria per a seguir cap avant.

S’ha d’entendre que la malaltia limita, pero no el fa inferior, té dret a lluitar per ser felig, a viure
concorde als seus valors, a expressar les seues preferencies...

Cultivar I'acceptacio, la calma interior, el pensament positiu, I'optimisme no ingenu..., és una
opcid personal que pot ajudar-hi. Per molt limitadores que siguen les circumstancies, la
persona sempre pot triar com sera la seua actitud davant d’aquestes.

Un dels aspectes vitals de summa importancia en I'evolucié de la malaltia és com afectara,
aquesta, la vivéncia de la sexualitat per part de la persona que té ELA i de |la seua parella.

o Sexualitati ELA

L’ELA pot afectar la funcié sexual, tant de manera directa com indirecta. Els efectes directes
d’aquesta en els nervis i els musculs poden plantejar desafiaments fisics i disminuir la
sensacioé sexual. Els efectes indirectes que presenta, tant en la persona amb ELA com en la
seua parella, també poden interferir amb la intimitat.
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S’ha d’entendre que la sexualitat no es limita a la reproduccié o a 'acte sexual d’obtencié de
plaer, sind que esta molt relacionada amb la comunicacio i el vincle en la parella; per la qual
cosa, cal explorar i conéixer la manera en qué la malaltia afectara els sentiments, les
conductes, les rutines i les necessitats sexuals, aixi com saber gestionar els condicionants
que hi introduira. Influiran, en aquesta, factors molt variats: la feblesa muscular, espasmes, la
dificultat postural, el dolor, la fatiga, la dificultat respiratoria, els efectes secundaris de certs
farmacs, el canvi de I'autoconcepte, la disminucié de I'autoestima, el desig sexual hipoactiu, la
falta de motivacio, la capacitat de comunicacio més baixa...

Es obvi que tot aixd implicara limitacions, perd aquest fet no ha de significar negar la
sexualitat, sin6é explorar diverses maneres de viure-la i experimentar-la, amb la potenciacié de
la intimitat i el benestar dels dos membres de la parella. Atesa la diversitat de factors que hi
poden influir, s’haura d’afrontar amb diverses estratégies: counselling, informacié sobre
adequacio postural, farmacologia o derivacio a professionals de la psicologia o la sexologia de
les CSSR, entre altres.

El primer pas per a abordar els problemes sexuals és reconéixer-los i comprendre’ls i,
després, parlar-ne amb la parella. Aquesta també pot estar experimentant sentiments i
simptomes psicologics que poden afectar la intimitat i el desig sexual; sobretot, pot ser dificil
el canvi de rol de malalt-cuidador a amant. Per tant, la clau estara en la comunicacié de
sentiments, temors i desitjos, i redefinir, entre els dos, la sexualitat per a la nova situacio, que
continuara evolucionant a mesura que la malaltia progresse.

El que la malaltia si que sol condicionar és el fet de mantindre relacions sexuals esporadiques
o trobar parella als qui no la tinguen o la perden en el transcurs.

Amb l'avang de la malaltia es presenta dificultat per a I'autosatisfaccid, per la qual cosa la
persona haura d’aprendre a buscar maneres de satisfer el seu desig i treballar el sentiment de
frustracio que s’hi puga produir.

Per tot aix0, és indubtable que la vivencia de la sexualitat s’haura d’adaptar al transcurs de la
malaltia, i és recomanable procurar mantindre sempre el contacte fisic i preservar la
sensualitat i la intimitat.

e PROCES BURN OUT

Les persones que desenvolupen la seua activitat professional amb persones que tenen ELA
estan més exposades a enfrontar-se a situacions d’estrés. El contacte amb el sofriment alié i
la implicacié emocional excessiva amb qui el pateix poden acabar generant que la persona
necessite distanciar-se emocionalment i que es genere diversa simptomatologia, com ara
esgotament fisic i mental, ansietat, nerviosisme, baixa tolerancia a la frustracio, agressivitat,
sentiment de fracas, impoténcia, baixa autoestima, dificultats per a concentrar-se, insomni,
maldecaps, taquicardia, irritabilitat.
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Se solen donar les fases seguents:

1. Fase d’idealisme i entusiasme: s’afronta el treball amb energia i expectatives positives,
pero poc realistes. Es dona una hipervaloracié de les capacitats professionals i personals.

2. Fase d’estancament: no es compleixen les expectatives professionals. Descompensacio
entre I'esforg i el benefici obtingut. No se sent valorada ni realitzada en el treball.

3. Fase de frustracid: sorgeix la desil-lusié i la desmoralitzacié. Pot sorgir-hi irritabilitat i
generar-s’hi conflicte laboral.

4. Fase d’apatia: es donen canvis d’actitud i conducta, com soén la tendéncia a tractar de
manera distant i mecanica (despersonalitzacio) i evitacié de les tasques estressants.

5. Fase de distanciament: es produeix un col-lapse emocional i cognitiu amb conseqiiéncies
importants per a la salut.

S’han d’identificar les variables individuals, interpersonals i d’organitzacié que poden actuar
com a desencadenants. El que s’indica és la intervencié preventiva. Cal fer intervencions en
factors:

- Individuals, qui cuida la salut de les persones ha de cuidar la propia salut. Ha de
reconéixer la seua vulnerabilitat per exposicié continuada a la malaltia, el dolor i la mort, i
a una implicacié emocional davant del sofriment de I'altre, que, mal gestionat, pot derivar
en una fatiga per compassio i que, al seu torn, pot acabar en burnout. D’altra banda, ha
d’'aprendre a identificar els factors estressants i desenvolupar estratégies
cognitivoconductuals que eliminen o minimitzen les consequéncies negatives de
I'experiéncia de cura.

- Interpersonals, I'entorn laboral pot ser un factor protector o perjudicial en el burnout, per
aixd s’ha de potenciar la formacié en habilitats socials i de treball en equip dels
professionals, a fi d’aconseguir un ambient que done suport a cada professional.

- Organitzatius, en funci6 de com estiga organitzat el treball: exigéncia de temps,
disponibilitat, treball per torns, conciliacid, ratio, responsabilitat, infraestructura,
material..., pot afectar-hi negativament. S’han d’intentar establir processos que
disminuisquen, neutralitzen o compensen aquests factors; per a fer-ho, s’ha de produir un
treball conjunt entre els professionals i I'organitzacio.
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ANNEX VIII: FINAL DE LA VIDA

A la CV, el reconeixement i el desenvolupament dels drets de les persones que afronten el
trangol del final de la vida esta regulat per una llei, que també estableix els deures del
personal sanitari que hi intervé i les obligacions per a les institucions sanitaries publiques i
privades, com a garants dels drets i tributaries de les obligacions relatives a la provisi6é de
serveis (Llei 16/2018, de 28 de juny, de la Generalitat, de drets i garanties de la dignitat de la
persona en el procés d’atencio al final de la vida).

En l'article 5 aclareix diversos conceptes relacionats amb el final de vida:

Qualitat de vida: la satisfaccié individual de les necessitats vitals, davant de les condicions
objectives de vida, des dels valors i les creences personals. Inclou aspectes psicologics,
socioeconomics i espirituals.

Valors vitals: conjunt de valors i creences d’una persona que donen sentit al projecte de vida
que té i que sustenten les decisions i les preferéncies d’aquesta en el curs de la malaltia i la
mort.

Persona que es troba en el final de la seua vida: persona que presenta un estadi avangat de
malaltia, progressiva i incurable pels mitjans que hi ha, sense possibilitats evidenciables de
resposta al tractament especific i amb preséncia de simptomatologia multifactorial i canviant,
que condiciona una inestabilitat en la seua evolucio, aixi com un pronostic de vida limitat.

Acompanyament al final de la vida: accioé de la persona que esta present amb qui es troba al
final de la seua vida i respecta els valors i les creences amb empatia i equanimitat.

Cures pal-liatives integrals al final de la vida: conjunt coordinat d’intervencions dirigides a la
millora de la qualitat de vida de les persones i de les seues families, per a afrontar els
problemes associats amb una malaltia terminal mitjangant la prevencioé i I'alleujament del
sofriment, tant fisic i psiquic com espiritual, aixi com la identificacio, la valoracio i el tractament
del dolor i altres simptomes.

Tractament de suport vital: conjunt de mitjans indicats i orientats a revertir les situacions que
comporten risc vital per a una persona i que inclou tota intervencié meédica i técnica, aixi com
el procediment o la medicacié que s’administra amb I'objectiu de retardar la seua mort, tant si
aquest tractament esta dirigit cap a la malaltia de base o al procés biologic que la causa com
si no ho esta.

Limitaci6 de tractaments de suport vital: decisi® meditada i consensuada de I'equip
assistencial sobre la retirada de mesures terapéutiques o el no inici d’aquestes en considerar
que el curs de la malaltia és irreversible i que, en aquesta situacio, el tractament és inutil.
L’aplicacié d’aquesta accié permet que el procés de la mort s’instaure com a evolucié
inevitable de la malaltia, sense limitar les cures i els tractaments que proporcionen benestar.

Obstinacio terapéutica: situacié en la qual, a una persona que es troba en situacié terminal o
d’agonia per causa d’una malaltia greu i irreversible, li inicien o li mantenen tractaments de
suport vital o altres intervencions que unicament prolonguen la seua vida biologica, sense
possibilitats reals de millora o recuperacio.
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Sedacié pal-liativa: administracié deliberada de farmacs, en les dosis i les combinacions
requerides, per a reduir la consciéncia d’una persona amb malaltia avangada o terminal, per a
alleujar un simptoma refractari o0 més d'un, i amb el seu consentiment explicit o per
representacio. Es tracta d’'una sedacié primaria, que pot ser continua o intermitent, superficial
o profunda.

Sedacio terminal: administracio deliberada de farmacs per a produir una disminucio profunda,
continuada i previsiblement irreversible de la consciéncia d’'una persona la mort de la qual es
preveu molt proxima, amb la intenci6 de I'alleujament d'un sofriment fisic o psicologic
inassolible amb altres mesures, i amb el consentiment explicit o per representacio.

Situacié terminal: estat en el qual la persona no respon als tractaments aplicats i evoluciona
cap a la defuncié. Es el moment de passar de curar a cuidar, és a dir, a proporcionar les cures
que alleugen els simptomes i li proporcionen benestar.

Dignitat al final de la vida: dret a rebre una cura integral al final de la vida, amb alleujament del
sofriment fisic, psicologic i espiritual, i a mantindre la seua autonomia per a evitar I’'obstinacio
terapéutica. Es respecten, abans de res, els seus valors per a aconseguir un clima de
serenitat, de pau, de satisfaccié existencial, de seguretat i, en la mesura que siga possible, de
consciéncia propia de tot ésser huma.

Mort en pau: la que responga als desitjos i els valors de la persona, en la qual el dolor i el
sofriment s’han minimitzat, mitjangant les cures pal-liatives adequades, i en la qual les
persones mai son abandonades o descurades, ja que I'atencié assistencial dels qui no
sobreviuran es considera igual d’important que la dels qui si que ho faran.

Aquesta llei, coneguda com la Llei de la mort digna, estableix els diversos mecanismes, no
excloents, de l'aplicacio del dret a estar informat i participar activament en la presa de
decisions en el transcurs de la seua malaltia.

Consentiment informat cap al final de la vida i en el procés final d’aquesta: és el procés
gradual i continuat, plasmat de vegades en un document, mitjancant el qual una persona
capa¢ i informada de manera adequada, comprensible i accessible, accepta sotmetre’s a
determinats processos diagnostics o terapéutics o no ho accepta, en funcié dels propis valors,
i s’ha de deixar la constancia pertinent en la historia clinica. Tot aix0, en virtut del que
s’estableix en larticle 3 de la Llei 41/2002, de 14 de novembre, basica reguladora de
'autonomia del pacient i de drets i les obligacions en matéria d’informacié i documentacio
clinica, sense perjudici que aquest consentiment es dirigisca especificament cap al final de la
vida i en el procés final d’aquesta.

Rebuig al tractament: manifestacio verbal o escrita de la voluntat d’'una persona plenament
capacitada, a la qual s’indica un determinat tractament i no accepta aquesta actuaciéo médica.

Planificacié anticipada de decisions (PAD): procés voluntari de comunicacié i deliberacié entre
una persona capag i el personal sanitari amb implicaciéo en I'atencid d’aquesta, sobre els
valors, els desitjos i les preferéncies que vol que es tinguen en compte respecte a I'atencio
sanitaria que rebra com a pacient, fonamentalment en els moments finals de la seua vida. La
finalitat Ultima d’aquesta planificacio és elaborar un pla conjunt perqué, en cas que la persona
perda la capacitat de decidir, bé de manera temporal o bé permanentment, es puguen
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prendre decisions sanitaries coherents amb els seus desitjos. S’haura de registrar en la
historia clinica, actualitzada periddicament i comunicada a tot el personal relacionat amb
'atencid a la persona malalta, aixi com als seus familiars i representants que hagen sigut
autoritzats per a rebre la informacio.

Document de voluntats anticipades (DVA) o instruccions previes: escrit en el qual la persona,
major d’edat, la capacitat de la qual no haja sigut modificada judicialment en el moment de la
inscripcié del document i actue lliurement, manifesta les instruccions que s’han de tindre en
compte sobre les actuacions cliniques per a quan es trobe en una situacid en qué les
circumstancies que concorreguen no li permeten expressar lliurement la seua voluntat. En
aquest, es podra designar un representant, persona major d’edat i capag, encarregat de vetlar
perqué, en les situacions cliniques previstes en el document, es complisquen les instruccions
que haja deixat establides la persona a la qual represente. Per a |la presa de decisions en les
situacions no previstes explicitament en les voluntats anticipades, qui la represente haura de
tindre en compte els valors o les opcions vitals recollits en aquestes instruccions.

Situacié d’incapacitat de facto: estat en el qual les persones no tenen I'enteniment i la voluntat
suficients per a governar la propia vida per si mateixes de manera autbnoma, sense que,
necessariament, la capacitat d’aquestes haja sigut modificada judicialment.
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ANNEX IX: RECURSOS DE SUPORT SOCIAL

Actualment, els serveis i les prestacions que poden correspondre en funcié del grau de
dependéncia son els seguents:

CATALEG DEL SAAD PER GRAU DE DEPENDENCIA

GRAUIILTN

Serveis

Prevencio de la situaciéo de dependéncia i
de promocié de I'autonomia personal

Teleassisténcia
Ajuda a domicili
Centre de dia

Centre de nit

Atencié residencial

Prestacions economiques

D’assisténcia personal

Per a cures en I'entorn familiar

Prestacio vinculada al servei (PVS):

- Prevenci6 i promocio
- SAD

- Centre de dia

- Residencial

Prestacio vinculada de garantia

GRAU |
Serveis

Prevencio de la situacio de dependéncia i
promocié de I'autonomia personal

Teleassisténcia

Ajuda a domicili

Centre de dia

Centre de nit

Atencié residencial per a persones amb
diversitat funcional

Prestacions economiques

D’assisténcia personal
Per a cures en I'entorn familiar

PVS d’acord amb el cataleg:

- Prevencio i promocié

- SAD

- Centre de dia

- Residencial per a persones amb diversitat
funcional

Prestacio vinculada de garantia per a persones
amb diversitat funcional
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e AJUDES PER DISCAPACITAT

El certificat de discapacitat, en funcié del grau (233 % / 265 %) i altres consideracions, com
ara edat, nivell de renda o el compliment de certs requisits, pot donar lloc a una série d’ajudes
en diverses arees:

Laborals i economiques

Incentius a les empreses per a contractacio de persones amb discapacitat.
Ajudes per a I'ocupacio autonoma.

Acceés a centres especials d’ocupacio.

Accés a la renda activa d’insercio.

Accés a la renda valenciana d’inclusio.

Reserva de places en ocupacioé publica.

Pensié no contributiva per invalidesa (PNC), majors de 18 anys i menors de 65 anys amb un
65 % i no superar un nivell d’'ingressos.

Pensio6 de viduitat. Menor de 65 anys amb 65 % de discapacitat. No tindre ingressos i rendes.
Possibilitat d’incrementar fins al minim la pensié de viduitat amb 65 anys.

Pensié d’orfandat. Majors de 18 anys i amb un grau del 65 % o més, segons cotitzacié dels
pares.

Prestacio per fillffilla a carrec (pots ser major de 18 anys i tindre dret a cobrar-la si tens el 65 %
0 més).

Beneficis fiscals

Deduccio fiscal en I'|RPF.
Deduccio fiscal anticipada per ascendent o descendent amb discapacitat i families nombroses.
Possibilitat de reduccié de I'impost de matriculacio i circulacio.

Reduccio sobre I'impost de successions i donacions.

Mobilitat, oci i temps lliure

Targeta d’aparcament per a persones amb mobilitat reduida.
Exempcié de I'impost de vehicles
Possibilitat de descomptes en empreses municipals de transport.

Descompte en entrades per a alguns cinemes, museus, piscines municipals, viatges...
Possibilitat de sol-licitar-ho.

Targeta Daurada de RENFE per a persones amb un grau igual al 33 % o superior.
L’acompanyant d’'una persona amb discapacitat superior al 65 % gaudira de les mateixes
condicions.
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Altres

Titol de familia nombrosa: dos fills/filles i que un d’ells tinga discapacitat, o les que tinguen dos
fills i els dos pares tinguen discapacitat, o un d’ells, el 65 %.

Puntuaci6 en barem per a beques escolars, xec escolar, eleccié de col-legi...
Reduccio de taxes universitaries o adaptacions en examens.
Ajuda a I'habitatge.

Ajudes individualitzades per al desenvolupament personal, que poden ser:
- Productes de suport.

- Ajudes destinades a l'eliminacié de barreres arquitectoniques en linterior de I'habitatge i
I'adaptacio funcional de la llar.

- Ajudes per a I'adaptacio6 de vehicles.
- Ajuda per al transport.

Aquesta llista és orientativa, intenta ajustar-se al perfil de la persona amb ELA, per la qual
cosa no és exhaustiva ni permanent. L’actualitzacié d’aquesta s’ha de consultar en la
normativa o en els serveis d’'informacio a la ciutadania (012).

Dins del sistema sanitari, s’ha d’informar del material ortoprotétic que entra en el cataleg de
prestacions de I'SNS i els programes de préstec d’aquest tipus de material, com ara
XarxaVALort, o] els d’algunes associacions. Informacio disponible en:

http://www.san.gva.es/xarxa-valort.

Complementaris a aquests beneficis estipulats normativament, n’hi ha uns altres que
s’ofereixen des del sector privat, com ara mutues, assegurances, companyies de serveis, de
transport, concessionaris de cotxes...

Les entitats del tercer sector, fundacions i associacions, tant de malalts i familiars com de
voluntariat, ajuden a cobrir les necessitats de les persones afectades i actuen en la defensa
dels interessos i els drets d’aquestes.

Cal tindre en compte que certs recursos podran ser més o menys accessibles en funcié del
lloc de residéncia o les circumstancies de la persona, per ser de titularitat municipal, per la
ubicacio que tinguen o pels requisits que hi regulen 'accés.
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ANNEX X: ESCALA REVISADA DE VALORACIO FUNCIONAL D’ELA

I. Llenguatge
4 Parla normal.
3 Alteracions en la parla detectables.
2 Parla intel-ligible amb repeticions.
1 Usa llenguatge verbal combinat amb comunicacié no verbal.
0 Peérdua de la parla util.
Il. Salivacio
4 Normal
3 Excés de saliva lleu (pero clar) en boca; possible baveig nocturn.
2 Excés de saliva moderat; possible baveig minim.
1 Excés de saliva marcat amb una mica de baveig.
0 Baveig marcat, que requereix us de mocador constant.
lll. Engolir
4 Habits d’alimentacié normals.
3 Problemes precogos per a engolir (ennuegada ocasional).
2 Necessita canvis en la consisténcia de la dieta.
1 Necessitat d’alimentacié suplementaria per sonda.
0 Alimentacio exclusiva per sonda.
IV. Escriptura
4 Normal
3 Lenta, pero totes les paraules son llegibles.
2 No totes les paraules soén llegibles.
1 Es capag de subjectar el llapis, perd no és capag d’escriure.
0 Incapag¢ de subjectar el llapis.
V-A. Tallar aliments i manejar coberts
4 Normal
3 Lentitud i malaptesa, perd no necessita ajuda.
2 Capag de tallar la majoria dels aliments, lentitud i malaptesa; necessita alguna ajuda.
1 Una altra persona ha de tallar-li el menjar, després pot alimentar-se lentament.
0 Requereix ser alimentat per una altra persona.
V-B. Tallar menjar i maneig d’'utensilis (alternatiu per a pacients amb gastrostomia)
4 Normal.

3 Lentitud i malaptesa, perd capa¢ de fer totes les manipulacions de manera
independent.

2 Necessita alguna ajuda per als tancaments i els ajustos de la sonda.
1 Proporciona minima ajuda al cuidador.
0 Incapag de fer cap aspecte de la tasca.
VI. Vestit i higiene
4 Normal
3 Cura personal independent i completa, perd amb més esforg.
2 Necessita assisténcia intermitent o I's de métodes substitutius.
1 Necessita ajuda per a quasi totes les tasques.
0 Dependéncia completa.
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ESCALA REVISADA DE VALORACIO FUNCIONAL DE L’ELA (CONTINUACIO)

VII. Girar-se en el llit i ajustar-se la roba del llit

4 Normal.

3 Una mica lent i maldestre, perd no necessita ajuda.

2 Pot girar-se o ajustar llengols sol, encara que amb molta dificultat.
1 Pot iniciar el gir o I'ajust dels llengols, perd no pot completar-lo sol.
0 Dependent d’'una altra persona.

VIIl. Caminar

4 Normal.

3 Dificultats incipients per a caminar.

2 Camina amb ajuda.

1 Pot fer moviments amb cames, perd no pot caminar.
0 No pot fer cap moviment voluntari amb les cames.

IX. Pujar escales

4 Normal.

3 Lentament.

2 Inestabilitat lleu o fatiga.
1 Necessita ajuda.

0 No ho pot fer.

X. Dispnea (sensacio de falta d’aire)

4 No.
3 Ocorre només quan camina.

2 Ocorre en una de les segients activitats diaries o en més d’una: menjar, agencar-se,
vestir-se...

1 Ocorre en repos, dificultat respiratoria assegut o tombat.
0 Dificultat important, s’ha considerat I'is de suport respiratori o ventilatori mecanic.

XI. Ortopnea (falta d’aire quan esta al llit)

4 No.

3 Alguna dificultat per a dormir durant la nit. No necessita més de 2 coixins.
2 Necessita més de 2 coixins per a poder dormir.

1 Només pot dormir assegut.

0 Incapag de dormir per sensaci6 de falta d’aire.

XII. Insuficiéncia respiratoria

4 No.

3 Us intermitent de BiPAP.

2 Us continu de BiPAP durant la nit.

1 Us continu de BiPAP, niti dia.

0 Necessita ventilacié mecanica invasiva per intubacio o traqueotomia.

Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale Revised (ALSFRS-R)

Interpretacio: cada subescala es valora de 4 a 0 punts. Es pren en consideracio la puntuacié més alta
en cada subescala, en la qual 4 és no afectacié de la funcié per la malaltia i 0, maxima afectacio. La
puntuacio pot variar entre 40 i 0 punts. Les puntuacions de les subescales es poden sumar per a
obtindre una puntuacio total que reflecteix I'impacte global de la malaltia:

- 40: afectacié minima.

- 39-30: afectacio lleu a moderada.

- <30: afectacié moderada a severa.
- <20: malaltia avangada.
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ANNEX XI: CONTROL DE SIMPTOMES EN DOMICILI

Usar escales numeériques o duals (Sl / NO) per a detectar precogment simptomes i problemes

Control de simptomes generals

- Insomni.

- Ansietat.

- Sialorrea.

- Contractures doloroses.

- Restrenyiment.

- Aparicié o augment de disartria.

Control de la respiracio

- Dispnea o ortopnea: remetre a I'’hospital/contacte amb pneumologia:
* Problemes amb la ventilaci6.
* Aerofagia.
+ Senyal d’alarma: cal contactar amb pneumologia, després de comprovar que no és per fuga.
* Intolerancia a la ventilacié: cal contactar amb pneumologia.
- Problemes derivats de les mascares:
» Erosions cutanies o Ulceres per pressio.
* Fugues: contactar amb empresa subministradora per a canvi o revisié de mascares.
* Rinitis o conjuntivitis.
* Higiene correcta.
- Problemes derivats de la traqueotomia:

+ Sagnat, granulomes: davant de qualsevol problema amb la traqueotomia, cal contactar amb
I’especialista corresponent en la xarxa assistencial d’ELA.

Control de I’alimentacio

- Aparicié o augment de disfagia: cal pautar espessidors i contactar amb 'especialista corresponent
en la xarxa assistencial d’ELA.

- Maneig correcte d’espessidors per part de la familia.

- Aparicié de reflux, dispepsia, diarrea, restrenyiment: cal contactar amb I'especialista corresponent
en la xarxa assistencial d’ELA.

- Maneig correcte de la GEP.

- Maneig correcte de I'alimentacié per GEP: bols, bomba, posicio del pacient.
- Higiene de la GEP.

- Data de canvi de GEP i model.

Rehabilitacié

- Lloc de realitzacio de fisioterapia.
- Lafamilia té contacte amb el fisioterapeuta/especialista en rehabilitacio.
- Ensinistrament familiar.
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Suport social i psicologic

- La familia té contacte amb el treballador social en la xarxa assistencial d’ELA i/o en zona basica de
salut.

- Control o contacte de psicoleg.

- TéDVA.

- Quins son els seus desitjos: ventilacio, traqueotomia, GEP.
- Vol ser donant.
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ANNEX XII: VALORACIO | ACTUACIONS PER INFERMERA GESTORA DE
CASOS

e VALORACIO

Area clinica

- Tipologia: identificacio de necessitat d’atencio pal-liativa.
- Necessitats respiratories, de nutricio i deglucid, rehabilitacié i comunicacio.
- Ulceres: grau o risc (Braden, Norton o Emina).
- Diagnostics médics: altres malalties croniques presents.
- Pluripatologia — Comorbiditat: nre. de patologies croniques — index de Charlson...
- Gravetat: escales especifiques.
- Inestabilitat: nre. d’'urgéncies - nre. d’ingressos hospitalaris urgents < 12 mesos.
- Altres usos hospitalaris: nre. d’'ingressos UHD < 12mesos, ingressos en HACLE.
- Medicacio:
» Medicacié activa i nombre de medicaments (presos de manera continuada durant un
periode = 6 mesos).
* Maneig eficag de medicacié per pacient i/o persona cuidadora.
- Tecnologia i procediments especials requerits:
» Tecnologies per a compensar funcions vitals: respiracio, nutricio, eliminacio...

* Procediments que requereixen cures especials: ostomies, sondes, catéters, reservoris,
cures complexes...

* Maneig eficag de la tecnologia i del suport a procediments especials per pacient i/o
persona cuidadora.

- Equilibri:
» Nombre de caigudes en els ultims mesos.
+ Risc de caigudes (Tinetti).

Area funcional

- Dependéncia funcional:
» AVD basiques (Barthel)
» AVD instrumentals (Lawton i Brody)
- Productes de suport que necessita o de qué disposa:

Area cognitiva

- Deterioracio cognitiva (Pffeifer, miniexamen cognoscitiu de Lobo)

Area emocional

- Ansietat — depressioé (Goldgerg)
- Comportaments problematics
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Area sociofamiliar (opcionalment, es pot utilitzar I’escala sociofamiliar de Gijén)

- Estructura de suport de cures:
» Existéncia de persones cuidadores o no.
» Genograma familiar.

+ Identificacio de la persona cuidadora familiar principal i altres cuidadors (familiars, amics,
veins i altres afins, privats...).

+ Valoracio de la persona cuidadora familiar principal.
» Necessitat i, si escau, tipus d’intervencio.
Entorn fisic:

» Barreres arquitectoniques i riscos en la llar (mapa de la llar).
» Habitatge deficient.
« Aillament geografic.
Suport de sector social i comunitari:
* Prestacions socials que esta rebent: economiques, assistencials (SAD, “Menjar a casa”...).

+ Prestacions socials en fase de tramitacio.

» Associacions, voluntariat, grups d’ajuda mutua, que li donen suport.
Factors individuals:

*« Edat=750<15.

+ Sense estudis.

* No parla l'idioma.
+ Cultura que obstaculitza-impedeix la intervencié (étnia, religio...).
» Pérdues significatives recents (viduitat...).

Problemes sociofamiliars:

* Recursos econdmics baixos.
+ Conflictes familiars.

+ Aillament social.

» Sospita de maltractament.

e ACTUACIONS DE LA INFERMERA GESTORA DE CASOS EN LA COMUNITAT

- Cerca activa de casos.

- Valorar el cas i resoldre’n la complexitat.

- ldentificar els diversos professionals i recursos implicats.

- Coordinar les intervencions programades dels professionals, inclosa I'agrupacio de cites.

- Garantir la resposta rapida i la coordinacio de recursos davant de canvi de situacio del cas.
- Enllag entre ubicacions assistencials en les transicions.

- Suport en seguiment domiciliari i telefonic.

- Revisio farmacologica.

- Acompanyament en el transcurs de la malaltia.

- Respecte al cuidador principal, previndre el risc de cansament en el rol. Atencié grupal a
persones cuidadores.

- La freqiencia de les visites dependra de les fases d’estabilitat o complicacié del cas, sempre
tenint en compte les necessitats del pacient i la familia.

- Infermera referent en cures pal-liatives (EAP).
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INDEX DE COMPLEXITAT DEL CAS (ICC)

Gravetat

Pluripatologia

Pell

Ingressos

Urgencies

Polimedicacio

Tecnologia

Productes de
suport

Dependéncia

Caigudes

Cuidadors

Entorn

Factors
individuals
incapacitants

Problemes
sociofamiliars

COMPLEXITAT DE MANEIG CLINIC
Nivell 1: 1 malaltia incapacitant d’aparicio brusca (ictus, fractura de maluc...).

Nivell 2: trastorn mental greu o 1 malaltia cronica organica avangada greu (graus -1V
de qualsevol escala).

Nivell 3: necessita atencio pal-liativa (codi CIE identificatiu o escala especifica, o
informe en que conste tractament pal-liatiu).

= 2 sistemes organics (cardiovascular, renal, respiratori, digestiu, neurologic, endocri,
hematologic, osteoarticular...) afectats per malaltia cronica.

Ulceres cutanies.

Nivell 1: en els dltims 12 mesos, 1 ingrés per urgencies en hospital.

Nivell 2: en els ultims 12 mesos, = 2 ingressos per urgencies en hospital o 1 ingrés en
un equip de suport domiciliari (UHD o un altre), o 1 ingrés en hospital de cronics (o

equivalent).

2 visites 0 més a urgéncies de I'hospital en els Ultims 12 mesos, en les quals el
pacient no quede ingressat.

Complexitat de maneig clinic TOTAL
COMPLEXITAT DE MANEIG COMUNITARI

= 5 farmacs cronics (durant =2 6 mesos) o < 4 amb maneig ineficag per pacient i
cuidador (els dos).

Requerida per a compensar en domicili 2 1 funcio vital: respiracié — nutricio —
eliminacié (exemples: oxigenoterapia, ventilacié mecanica, nutricio enteral o
parenteral, estomes, dialisis, sondatge vesical).

Requereix o disposa de matalas antiescares, llit articulat, grua o cadira de rodes.
Nivell 1: dependéncia greu o moderada per a les ABVD* ( Barthel 20-55 punts o
escala equivalent) o deterioracié cognitiva moderada (Pfeiffer 4-7 errors o escala
equivalent), o alteracions greus del comportament (agressivitat fisica o verbal,
autoagressio, rebuig de les cures...).

Nivell 2: dependéncia total per a les ABVD* ( Barthel < 15 punts o escala equivalent)
o demeéncia diagnosticada —deterioracié cognitiva important (Pfeiffer = 8 errors o
escala equivalent).

> 2 caigudes injustificades en els Ultims 6 mesos o una caiguda injustificada amb
fractura o ingrés hospitalari a consequencia de la caiguda.

Viu sol, sense cuidadors, o els cuidadors presenten dificultat o capacitat limitada de
suport en I'entorn domiciliari.

Barreres arquitectoniques (en portal, pis alt sense ascensor, dins de I'habitatge...),
habitatge deficient o aillament demografic.

Edat (£ 75 o < 15 anys) o sense estudis, o0 no entén I'idioma o la seua cultura
obstaculitza-impedeix intervencié (étnia, religio...).

Conflicte familiar o baixos recursos economics, o sospita de maltractament.

Complexitat de maneig comunitari TOTAL

CAS COMPLEX: si complexitat (clinica + comunitaria) = 100 (sempre que la complexitat clinica = v50)
COMPLEXITAT TOTAL

Index de complexitat de casos [tesi doctoral]. Alacant: Universitat d’Alacant; 2016. Ruiz Miralles, ML.

Pes
25
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10
10
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ANNEX Xlll: DIAGNOSTICS D’INFERMERIA | INTERVENCIONS

e DIAGNOSTICS D’INFERMERIA

A continuacié es descriuen els possibles diagnostics a valorar de manera individualitzada per
la infermera, construida per dominis i adaptada a la historia electronica:

Dominis Diagnostics

00095 Insomni r/c: dolor, enrampades, espasticitat, sialorrea,
4. Activitat/repos dificultat respiratoria, ansietat, temor m/p, dificultat per a agafar el
son.

00051 Deterioracié de la comunicacié verbal r/c: la disminuci6 i la
dificultat per al moviment de la llengua i dels musculs implicats en la

5. Percepcid/cognicio fonacié m/p: parlar amb dificultat, alteracions en la parla, com ara
disartria i disfonia, i dificultat per a mantindre el patré de
comunicacio habitual.

09. Afrontament/ 000146 Ansietat r/c: canvi en l'estat de salut per problemes
tolerancia a I'estrés respiratoris m/p dispnea.

00045 Deterioracido de la mucosa oral r/c: sialorrea m/p malestar
oral.

00046 Deterioracioé de la integritat cutania r/c: immobilitat, pressions,
subjeccions, insercio sonda GEP i/o utilitzacié de mascara de VNI.

11. Seguretat/proteccio 00047 Risc de deterioracié de la integritat cutania r/c: pressio
ocasionada per la mascara, immobilitat, pressid, subjeccio i
secrecions.

00155 Risc de caigudes r/c: disminucié de la forga, deterioracié de
I'equilibri i la mobilitat fisica m/p caigudes.

00124 Desconfort r/c: incomoditat m/p intranquil-litat fisica i
emocional.

12. Confort

Possibles diagnostics a valorar en les persones cuidadores familiars de manera
individualitzada. La taula es presenta construida per dominis i adaptada a la historia
electronica.

Dominis Diagnostics

00062 Risc de cansament en I'acompliment del rol de cuidador r/c:
la complexitat de les cures.

07 Rol/relacions

09. Afrontament/ 00074 Afrontament familiar compromés r/c: les exigéncies fisiques i

o ‘ i emocionals per la progressio de la malaltia m/p disfuncié familiar.
tolerancia a I'estrés
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e INTERVENCIONS D’INFERMERIA

DOMINI 2. NUTRICIO

Problemes/respostes Resultats NOC Intervencions NIC Activitats

Estat de deglucio: Terapia de deglucio.

Explicar el fonament del régim de deglucié a pacient/persona
- Ennuegada, tos o nausees. cuidadora.
- Moment del reflex de deglucid. Utilitzar espessidors en els liquids.

. o Ensenyar a la persona cuidadora les mesures d’emergencies per
Simptomes r/c disfagia: ennuegada.

sialorrea, deficit
nutricional, sonda GEP

Ensenyar a pacient i familiars les cures de la sonda, si escau.

Estat nutricional: ingestio Maneig de la nutricio. - Proporcionar informacié adequada sobre les necessitats.
alimentaria i de liquids: nutricionals i la manera de satisfer-les.

- Ingestié de nutrients. - Proporcionar cures de la pell al voltant de la zona d’inserci6 de la
- Hidratacio. sonda.

DOMINI 3. ELIMINACIO | INTERCANVI

Problemes/respostes Resultats NOC Intervencions NIC Activitats
Eliminacié intestinal: Maneig del - Vigilar I'aparici6 de signes i simptomes del restrenyiment.
- Patré d’eliminacié. restrenyiment/ - Ensenyar pacient/persona cuidadora a registrar el color, el volum,
Simptomes: restrenyiment - Facilitat d’eliminacié de la impaccio. la freqiéncia i la consisténcia de les deposicions.
femta. - Instruir pacient/persona cuidadora sobre la relacio entre dieta,

exercici i ingesta de liquids per al restrenyiment i la impaccio.
- Instruir pacient/persona cuidadora sobre I'Us correcte de laxants.
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Problemes/respostes

Simptomes: R/C
fatiga, feblesa i atrofia
muscular

Simptomes
respiratoris: dispnea,
taquipnea, ortopnea,
utilitzacio dels
musculs intercostals
en la respiracio.
Indicacio de ventilacio
mecanica.

Problemes/respostes

Simptomes: R/C la
dificultat per a formar
paraules (disartria)

Atencio a persones amb ELA

Resultats NOC
Tolerancia a I'activitat:
- Facilitat per a fer les AVD.
Nivell de fatiga.
- Esgotament en fer exercici.
Resisténcia:

- Capacitat de dur a terme la rutina
habitual.

Equilibri:
- Manté I'equilibri en caminar.

Estat respiratori. Ventilacié

- Utilitzacioé dels musculs accessoris.
- Dispnea d’esforg.

- Ortopnea

Estat respiratori: permeabilitat de les vies
respiratories

- Tos.

Integritat tissular: pell i membranes
mucoses:

- Integritat de la pell.

DOMINI 4. ACTIVITAT / REPOS

Intervencions NIC
Foment de I'exercici.

Fomentar els mecanismes
corporals.

Maneig de I'energia.

Terapia d’exercicis: deambulacio.

Maneig de la ventilacié mecanica.

Ajuda a la ventilacio.

Millorar la tos (utilitzacié Cough-
Assist).

Disminucioé de 'ansietat.

Prevencioé d’'UPP (utilitzacié de
mascara).

Ensenyament del procediment.

DOMINI 5. PERCEPCIO / COGNICIO

Resultats NOC
Comunicacio:
- Utilitza el llenguatge escrit.
- Utilitza el llenguatge no verbal.

Intervencions NIC

Millorar la comunicaci6: déficit de
parla amb suport de logopedia i
recursos alternatius emprant
tecniques no verbals.

Activitats

Ajudar la persona a desenvolupar un programa
d’exercicis adequat a les seues necessitats.

Observar al pacient per si sorgeixen indicis d’excés de
fatiga fisica.

Ajudar el pacient/familia a identificar exercicis posturals
adequats.

Aconsellar al pacient que use un calgat que facilite la
deambulacio.

Instruir el pacient/cuidador sobre les técniques de trasllat
i deambulacioé segura.

- Ensenyar al pacient la justificacié dels dispositius

mecanics no invasius.

Ensenyar el pacient perqué inspire profundament
diverses vegades, expire lentament i tussa al final de
I'exhalacio.

Instruir el pacient sobre I'is de técniques de relaxacio.

Vigilar qualsevol zona enrogida.
Aplicar-hi proteccions.

Explicar el procediment.

Activitats

Ensenyar a la familia les recomanacions sobre com s’han de
comunicar amb el pacient.



Problemes/respostes

Simptomes: lesions de
pell i mucoses
(Continua en pag.
seglient)

Atencio a persones amb ELA

Resultats NOC

Higiene bucal.
- Higiene de la boca.

Integritat tissular: pell i membranes
mucoses.

- Lesions cutanies.
- Lesions de la membrana mucosa.

DOMINI 11. SEGURETAT / PROTECCIO

Intervencions NIC

Manteniment de la salut bucal.

Cures de les ferides.

Vigilancia de la pell.

Maneig de les pressions.

Prevencié de les UPP.

Activitats

Observar si hi ha signes i simptomes de glossitis i
estomatitis.

Establir una rutina de cures bucals.

Ensenyar el cuidador a fer la cura de la GEP.
Observar si hi ha enrogiment i pérdua d’integritat de la
pell.

Observar si hi ha fonts de pressié i friccio.

Instruir el cuidador sobre els signes de pérdua d’integritat
de la pell.

Realitzar escala de Braden.

Ensenyar el cuidador a fer els canvis posturals almenys
cada 2 hores.

Observar si hi ha fonts de cisallament.
Col-locar el pacient sobre un matalas antiescares.

Proporcionar cures de la pell al voltant de la zona
d’insercio de la sonda.

Vigilar estretament qualsevol zona enrogida.

Aplicar barreres de proteccid per a eliminar excés
d’humitat.

Mobilitzar cada 1-2 hores.

Utilitzar coixi i matalas antiescares i protectors en zones
ossies prominents.
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Problemes/respostes

Simptomes: lesions de pell i
mucoses.

Problemes/respostes

Simptomes: dolor i enrampades
musculars

Simptomes: alteracié del son r/c
amb el dolor

Atencio a persones amb ELA

DOMINI 11. SEGURETAT / PROTECCIO

Resultats NOC

Estat nutricional:
- Ingestié de nutrients.

Conducta de prevencio de
caigudes:

- Utilitza dispositius d’ajuda
correctament.

- Utilitza procediments de
trasllat segurs.

Resultats NOC

Control del dolor:

- Utilitza analgeésics de
manera apropiada.

- Utilitza mesures
preventives.

Son:

- Dolor.

Intervencions NIC

Maneig de la nutricié.

Prevencioé de caigudes.

Maneig ambiental:
seguretat.

DOMINI 12. CONFORT

Intervencions NIC

Maneig del dolor

Terapia de relaxacio.

Disminucié de I'ansietat.

Activitats

Proporcionar informacié adequada sobre les necessitats
nutricionals i la manera de satisfer-les.

Identificar deficits fisics del pacient que puguen augmentar la
possibilitat de caigudes.
Ensenyar el pacient a utilitzar un basté o un caminador, si escau.

Modificar 'ambient per a minimitzar els perills i els riscos.

Activitats

Assegurar-se que el pacient rep les cures analgésiques
corresponents.

Ensenyar I'Gs de técniques no farmacoldgiques juntament amb
les altres mesures del dolor.

Practicar la técnica de relaxacié amb el pacient.

Instruir el pacient sobre I'is de técniques de relaxacio.
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Problemes/respostes
de la persona cuidadora

Les exigencies fisiques i
emocionals per la progressio de la
malaltia.

La complexitat de les cures.

Atencio a persones amb ELA

Resultats NOC

Afrontament dels problemes
de la familia:

- Establir programes per a la
rutina i les activitats
familiars.

- Utilitzar els recursos de la
comunitat disponibles.

Afrontament dels problemes
de la familia:

- Utilitzar els recursos de la
comunitat disponibles.

Salut emocional del cuidador
familiar:

- Satisfaccio amb la vida.

- Ambivaléncia respecte de la
situacio.

DOMINI 7. ROL / RELACIONS

Intervencions NIC

Suport al cuidador
principal.

Foment de la
implicacio familiar.

Suport al cuidador
principal.

Mobilitzacié familiar.

Activitats

Determinar el nivell de coneixements del cuidador.
Estudiar, juntament amb el cuidador, els punts forts i febles.

Proporcionar ajuda sanitaria de seguiment al cuidador mitjangant
trucades de teléfon i/o cures d’'infermeria comunitaries.

Observar si hi ha indicis d’estrés.
Animar el cuidador a participar en grups de suport.

Ensenyar al cuidador estratégies per a accedir i traure el maxim
profit dels recursos de cures sanitaries i comunitaries.

Identificar la capacitat dels membres de la familia per a implicar-los
en la cura del pacient.

Facilitar la compressio per part de la familia dels aspectes medics
de la malaltia.

Apreciar altres factors d’estrés sobre la situacio per a la familia.

Reconéixer la necessitat del cuidador principal de ser rellevat de
les responsabilitats de cures continues.

Determinar el nivell de coneixement del cuidador.
Estudiar, juntament amb el cuidador, els punts forts i febles.

Proporcionar ajuda sanitaria de seguiment al cuidador mitjangant
trucades de teléfon i/o cures d’infermeria comunitaries.

Observar si hi ha indicis d’estrés.
Animar el cuidador a participar en grups de suport.

Ensenyar al cuidador estratégies per a accedir i traure el maxim
profit dels recursos de cures sanitaries i comunitaries.

Establir una relacié de confianga amb els membres de la familia.

Determinar la disposicio i la capacitat dels membres de la familia
per a aprendre.

Col-laborar amb els membres de la familia en la planificacio i el
desenvolupament de terapies del pacient.
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Atencio a persones amb ELA

ANNEX XIV: CURES D’INFERMERIA EN PROBLEMES RESPIRATORIS

El paper de les infermeres és fonamental en el maneig dels problemes respiratoris de les persones
amb ELA, especialment en el domicil. Formen part de I'equip multidisciplinari, participen
activament junt amb el pneumodleg en aquest maneig, ensinistren les persones i qui les cuida i
resulten crucials per a la detecci6 de problemes incipients.

Ventilacié mecanica no invasiva

Una vegada establida la indicacié d’inici de la VNI, aquesta s’inicia progressivament durant els
matins pel metge responsable, per a permetre I'adaptacié Optima mitjangant la mascaral/interfase
(nasal, oronasal, facial o helmet) idonia per a cada persona, el tipus de ventilador més adequat i
els parametres individualitzats. L’adaptacié es completa durant el descans nocturn.

Tipus de mascares

- Mascara nasal: t¢ com a principal particularitat, per a I'is d’aquesta, que el pacient ha de
tindre la boca tancada per a evitar fugues i aconseguir, aixi, la ventilacié desitjada.

- Mascara oronasal.

- Mascara facial completa: utilitza un sistema de segellament que segella al voltant del
perimetre facial, de manera que evita la pressio directa sobre les estructures nasals.

- Helmet (‘casc’, en anglés): és utilitzat per a reduir les complicacions directament
relacionades amb els altres tipus d’interficies.

En aquesta etapa s’ha d’educar el pacient i la persona cuidadora en la col-locacié correcta de la
mascara, i s’ha de valorar que la pressié de les cintes de subjeccié siga adequada per a evitar
Ulceres per pressio (UPP) en els punts de més suport; també en la neteja de la interfase, després
de cada retirada, per a evitar ulceres per cisallament, a causa d’'un enduriment de la silicona de la
mascara per les restes de greix cutani acumulades si no es neteja adequadament. Segons el
model i la marca de la mascara, els punts de possible aparicio d’UPP sén: pont del nas, narius,
pomuls, mentd, front i mucosa gingival. Se’ls ha d’ensinistrar en la col-locacié d’un encoixinat en
les zones de pressio per a evitar I'aparicié d’aquestes UPP.

Si sorgeixen els primers signes d’UPP, com ara enrogiment i dolor, s’han d’iniciar mesures
preventives per a alleujar la pressié de la mascara, com la col-locacié d’apdsits d’espuma amb
silicona que només cobrisquen la zona de suport i I'aplicacié d’acids grassos perioxigenats. Si,
malgrat aquestes mesures, sorgeix una pérdua de continuitat de la pell, s’ha de continuar aplicant
la proteccié durant els periodes de ventilacié, i durant els periodes de pausa s’han d'’iniciar
mesures per a evitar-ne I'avang, que consistiran en el manteniment de la humitat de la zona
ulcerada mitjangant foments de serum fisiologic. S’ha d’evitar I'i's de cremes hidratants i antibiotics
topics. Si persisteix o reapareix la UPP, després de la resolucié d’aquesta, el seguent pas és
substituir la mascara per un altre model amb punts de suport diferents o d’'un altre tipus, sempre
que l'efectivitat de la ventilacié no es veja compromesa.
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Seleccié de la interfase en adults
- Facial parcial: sempre de primera eleccio
- Oronasal: mai de primera eleccio. Només quan el pacient té claustrofobia

Quant al ventilador, s’ha d’ensenyar a la familia el sistema d’engegat i apagat i les cures i la neteja
que requereix. La persona cuidadora també ha de ser coneixedora del sistema de circuit del
ventilador, la cura i la neteja d’aquest, i les condicions en qué ha d’estar per a detectar possibles
desconnexions o problemes amb la tubuladura. A més, ha de ser capa¢ de muntar el circuit.

S’ha d’ensenyar la persona cuidadora a interpretar I'activacié de les diverses alarmes (alta pressio,
baixa pressid, fuga, desconnexid, volum corrent alt, volum corrent baix...).

Un dels efectes secundaris de la VNI és la sequedat de mucoses, per la qual cosa és important
ensinistrar el pacient, mentre és autonom, i la persona cuidadora en la higiene nasobucal correcta,
a fi de mantindre hidratada correctament la mucosa:

- Nas: rentades nasals amb sérum fisiologic. Instil-lacié de poc de sérum fisioldgic, amb xeringa
0 esprai nasal, per a humectar les secrecions de manera que es puguen desprendre
suaument. El pacient ha d’estar assegut o en posicié de Fowler, amb el cap lleugerament
inclinat cap avant per a evitar el pas del sérum fisioldgic a la traquea.

- Boca: rentades amb col-lutori. Amb un raspall dental impregnat en col-lutori (si és autonom,
es pot usar pasta dental), i, si és possible, emprar raspall de cerres amb esponja per a la
neteja de paladar i llengua. Aquest raspall s’ha d’utilitzar en els pacients amb alteracié de la
deglucio o sense forga per a rentar-se la boca, ja que es pot connectar a un aspirador.

Mantindre la boca neta i humida evita lesions en la mucosa bucal, per la qual cosa és important fer
aquestes cures 2 - 3 vegades al dia.

o Complicacions de la VNI
- Lesions facials (rotacié interfase)
- Incapacitat per a mobilitzar secrecions
- lIrritacié ocular
- Disminucié del nivell de consciéncia
- Distensio gastrica

- Fugues excessives

Maneiqg de secrecions respiratories

Quan el pneumoleg valore que el pacient requereix mesures mecaniques d’ajuda per al maneig de
secrecions, aquestes s’han de fer bé amb bossa de ressuscitacié o bé amb MI-E. En els dos casos
es podran dur a terme les técniques amb el pacient assegut en una cadira o enllitat, i haura d’estar
tan incorporat com siga possible.
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o Tos assistida manual

Aquesta técnica consisteix en I'aplicacié d’'una compressioé toracica, toracoabdominal o abdominal,
durant la fase expulsiva de la tos. La insuflacié prévia dels pulmons mitjangant un ressuscitador
manual o mitjangant un ventilador en mode volumétric, fins a aconseguir la capacitat maxima
d’insuflacio previament, augmentara I'efectivitat de la técnica.

Si el pacient té forga per a subjectar la mascara connectada al ressuscitador manual, I'ha de
col-locar sobre la cara i agafar nas i boca. El pacient s’ha de concentrar en la técnica perqué, quan
la persona cuidadora faca la primera embolada d’aire, deixe entrar aquest aire sense oposar-hi
resisténcia. La persona cuidadora li haura d’indicar que mantinga la respiracio fins que faca entre
4-5 insuflacions rapides, per a poder aconseguir la capacitat maxima d’insuflacié. A continuacio, es
retira la mascara i el pacient fa un esforg tussigen mentre la persona cuidadora fa una compressio
toracica, toracoabdominal o abdominal.

Aquesta técnica s’ha de repetir entre 4 i 6 vegades seguides i, en cas de persistir secrecions,
tantes vegades com siga necessari, amb pauses de 10 - 15 min entre cicles. S’ha de fer 3 vegades
al dia, encara que el pacient referisca no tindre secrecions, i tantes vegades com es necessite si
n’hi ha un augment. L’'aplicacié sempre s’ha de fer abans dels apats, i en cas que s’haja de fer
després de la ingesta, s’haura d’esperar entre 1i 1,5 h per a evitar regurgitacions i vomits.

o Tos assistida mecanicament

L’aplicacié de la tos assistida mecanicament, quan la tos assistida siga inefectiva o durant els
episodis respiratoris aguts, segueix les mateixes pautes que la tos assistida manual. S’han
d’aplicar sessions que han de constar de 6-8 cicles i, en cas de persistir secrecions, s’han de
repetir tantes vegades com siga necessari, amb pauses de 10 - 15 min entre cicles. S’ha de fer 3
vegades al dia, encara que el pacient referisca no tindre secrecions, i tantes vegades com es
necessite si n’hi ha un augment. L’aplicacié de la técnica haura de respectar els temps de la
digestio. La realitzacid, per part de la persona cuidadora, d’'una compressié toracica,
toracoabdominal o abdominal durant I'exsuflacié, augmentara I'efectivitat de la técnica.

o Secrecions orofaringees

En els pacients amb afectacio bulbar severa és caracteristic I'excés de secrecions orofaringees
secundari a la sialorrea, I'alteracié de la capacitat de deglucié i la disminucié de la capacitat
tussigena. Al costat del tractament médic adequat, el maneig de les secrecions es podra fer
mitjangant aspiraciéo amb sondes obertes de calibre xicotet. No s’ha d’aprofundir amb la sonda més
enlla de I'Gvula, per a evitar el reflex de nausees i els episodis de tancament de glotis per estimul
de les cordes vocals. S’han d’aspirar, principalment, les zones laterals de la boca i la base de la
llengua, on s’acumula la quantitat més gran de secrecid salival. S’ha de procurar no deixar la
sonda aspirant en el mateix lloc durant molt de temps, per a evitar lesionar la mucosa bucal.

Juntament amb I'aspiracié de les secrecions, la tos assistida mecanicament utilitzant temps
d’insuflacio i exsuflacio més curts (temps d’insuflacio, 1 s; temps d’exsuflacid, 2 s; pausa, 0,5 s)
permetra el maneig de les secrecions faringies.
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Traqueotomia
o Maneig de les secrecions en pacients amb traqueotomia

El maneig de les secrecions traqueobronquials dels pacients portadors de traqueotomia s’ha de fer
mitjangant 6-8 cicles d’in-exsuflaci6 mecanicament, aplicada directament a la canula de
traqueotomia, seguida de I'aspiracié superficial convencional.

S’han d’utilitzar sondes d’aspiracié obertes (si pot ser de 14 Fr i de punta roma), canules amb
camisa interna no fenestrada. Després de I'aspiracio, el circuit s’ha de netejar mitjangant I'aspiracio
d’aigua. Actualment, no esta recomanada la instil-lacié de sérum fisiologic a través de la canula de
traqueotomia.

Per a fer la técnica caldra preparar el material prop del pacient. Primer, s’ha de fer una rentada de
mans adequada, es col-loquen els guants (técnica neta perd no estéril), s’agafen les camises
internes de la canula netes, es renten amb aigua destil-lada i es col-loquen entre gases netes. Es
col-loca una camisa neta no fenestrada. Es connecta la sonda d’aspiracié a I'aspirador (presa de
paret de buit en I'ambit hospitalari o aspirador portatil en I'ambit domiciliari). Es prepara la sonda
d’aspiracio sense traure del tot de la funda. Es prepara el dispositiu d’in-exsuflacié i es comproven
els parametres pautats; seguidament, s’apliquen 6-8 cicles i es comprova que la canula interna no
té tap de moc per a poder iniciar I'aspiracié de secrecions.

A continuacid, es retira la camisa interna de la canula i se substitueix per una camisa interna neta
no fenestrada, per on s’ha d’introduir la sonda d’aspiraciod, sense aspirar, una distancia equivalent
a un centimetre més de la longitud de la canula (entre 8-10 cm), per a evitar lesions en carina.
L’aspiracié s’ha de fer tan rapidament com siga possible: s’introdueix, s’aspira i es va retirant la
sonda sense aspirar, parant a cada centimetre per a aspirar les mucositats d’aquest punt, fins que
s’extraga la sonda d’aspiracié per complet. S’ha de repetir tantes vegades com ho necessite el
pacient, controlant la saturacié en tot moment.

En finalitzar la técnica, es neteja el circuit d’aspiracié aspirant aigua neta i es desconnecta la
sonda de I'aspirador, per a evitar que les secrecions es queden en aquest. Finalment, la neteja de
les canules s’ha de fer amb aigua i sabo neutre o amb qualsevol mitja de desinfeccié que no siga
abrasiu.

o Cures de I'estoma de la traqueotomia

L’'estoma de la traqueotomia s’ha de netejar tots els dies. Algant la llengleta de la canula, es
passa una gasa xopada en sérum fisioldgic, aigua sabonosa o clorhexidina aquosa al 2 %, per a
netejar possibles secrecions que hagen pogut eixir a través de I'’estoma. Una vegada net, es
col-loquen 2 gases al voltant de la canula, per a evitar que la llengieta es recolze directament
sobre la pell. No s’han d’emprar aposits plastificats, per a evitar la maceracié de la pell
periestomal. La cinta de subjeccié de la canula ha de ser ampla i encoixinada, amb subjeccié de
velcro sobre si mateixa, i s’han d’evitar les cintes fines de cotd, que en banyar-se queden més
rigides i generen un efecte de cisalla sobre la pell, de manera que provoquen lesions en el coll.
Les cintes de subjeccioé es canvien amb una frequieéncia no superior a 72 h o en cas de bruticia.
Son reutilitzables, s’han de netejar amb sabd neutre i deixar que s’assequen completament abans
de tornar-les a col-locar.
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o Higiene i neteja de les camises internes de les canules de traqueotomia
El métode de neteja dependra de I'entorn.

En el domicili: s’han de llavar amb aigua i sabd o qualsevol mitja de desinfeccié no abrasiu, traure-
les i, a continuacid, assecar-les amb gases esteérils i col-locar-les en un recipient net i sec que es
puga tancar, per a poder reutilitzar-les novament.

En I'ambit hospitalari: cal submergir les camises internes de les canules en solucié desinfectant
d’instrumental diluit en aigua neta, segons instruccions del fabricant.
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ANNEX XV: SUPORT VENTILATORI

e SUPORT NO INVASIU: TOS ASSISTIDA | VENTILACIO NO INVASIVA

El maneig no invasiu dels problemes respiratoris de I'ELA (VNI i técniques de tos assistida) ha
mostrat augmentar la supervivéncia, alleujar els simptomes, millorar la qualitat de vida i evitar
hospitalitzacions en aquests pacients. Aixi mateix, durant els episodis respiratoris aguts les ajudes
als musculs respiratoris eviten la necessitat d’intubacié i la traqueotomia posterior.

Maneig de secrecions respiratories. Técniques de tos assistida

Quan la quantia i la puruléncia de les secrecions respiratories supera la capacitat de I'aclariment
mucocil-liar per a eliminar-les, la maniobra de la tos és cabdal per a expulsar aquestes secrecions.
En aquesta maniobra intervenen tant els musculs inspiratoris com els expiratoris i els de la via
aéria superior, i generen, durant la fase expulsiva de la tos, uns fluxos d’aire maxims (FPT), de la
magnitud dels quals depén I'efectivitat de la tos, aixd és, la capacitat d’expulsar les secrecions
mitjangant I'esforg tussigen. Valors d’FPT inferiors a 2.67 L/s indiquen una tos inefectiva, mentre
que valors inferiors a 4.25 L/s en situacié clinica estable, encara que aparentment efectius,
suposen risc que la tos es torne inefectiva durant les infeccions respiratories agudes. La feblesa
dels musculs respiratoris produida per 'ELA produeix una afectacio de totes les fases de la
maniobra de la tos, amb una disminucioé de I'efectivitat d’aquesta.

Quan la tos és inefectiva, les técniques de tos assistida, manual i mecanica han mostrat la utilitat
que tenen en el maneig de les secrecions, i son capaces de generar uns FPT efectius.

La tos assistida manual consisteix en la insuflacié passiva dels pulmons fins a aconseguir la
capacitat maxima d’insuflacié6 (CMI), o la CIP en casos d’afectacié bulbar severa, seguida de
compressi6 toracica, abdominal o toracoabdominal durant la fase expulsiva de la tos. L’efectivitat
de la tos assistida manual depén de la col-laboracié del pacient, I'afectacido de la musculatura
respiratoria, I'alteracié de la compliance toracopulmonar i la severitat de I'afectacioé bulbar. Per a
aconseguir uns FPT assistits manualment es requereix un valor de CIM o CIP superior a la CVF,
aixi com una capacitat vital minima de 340 ml (sensibilitat, 94 %; especificitat, 88 %). Quan els
FPT assistits manualment sén superiors a 5 L/s, la tos assistida mecanicament no aporta
avantatges més grans.

Quan la tos assistida manualment no és capa¢ de generar uns FPT efectius (>2,8 L/s), la millor
alternativa és la tos assistida mitjancant in-exsuflacié mecanica (MI-E).

La MI-E consisteix en la insuflacié d’aire en els pulmons a pressié positiva mitjangant un dispositiu
mecanic i a través d’'una mascara, seguit d’'un periode inferior a 0,5 segons de l'aplicacié d’'una
pressid negativa (exsuflacié) per aquest dispositiu. El canvi brusc de pressié positiva a pressi6
negativa en tan poc de temps simula la maniobra de la tos i genera uns FPT efectius (>2,9 L/s). Si,
durant I'exsuflacio, es fa una compressio toracica, abdominal o toracoabdominal, I’efectivitat de la
tecnica augmenta. La MI-E no necessita col-laboracié per part del pacient, i I'efectivitat d’aquesta
esta limitada per la severitat de I'afectacio bulbar.

Durant la insuflacié es pot produir una adduccié de les cordes vocals, sobretot en els pacients amb
afectacié bulbar de la motoneurona superior i utilitzant pressions elevades, i una adduccié dels
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replegaments aritenoepiglotics, en general en tots els pacients amb afectacié bulbar. Durant
l'exsuflacio, en els pacients amb afectacié bulbar de la motoneurona inferior, el col-lapse de la
hipofaringe pot ser molt acusat. Aquestes dues circumstancies fan fracassar la MI-E; per aixo, es
proposa l'ajust dels parametres de la MI-E, bé per nasofibroscopia o mitjangant I'analisi de les
corbes (flux-temps o flux-volum) generades, per a minimitzar I'efecte de I'afectacié bulbar i
aconseguir una técnica efectiva.

Durant les infeccions respiratories, 'augment de les resisténcies de la via aéria i la disminucié de
la compliance que es produeix pot obligar a ajustar els parametres per a aconseguir una técnica
efectiva.

L’associacio d’oscil-lacions d’alta freqiiéncia a la MI-E, encara que no augmenta els FPT generats,
pot ser util per a mobilitzar les secrecions espesses.

La sialorrea, generada per les alteracions de la deglucié i la feblesa de la musculatura orofaringia
secundaria a I'afectacio bulbar, causa aspiracions, episodis de sufocacié o choking, repercuteix en
la tolerancia i I'efectivitat de la VNI i genera malestar i interferéncia en la vida social. Per al
tractament d’aquesta es recomana, com a primer escald, I'Gs de farmacs amb acci6
anticolinérgica, a la recerca de l'efecte secundari de sequedat de mucoses, com I'amitriptilina,
bromur d’ipatropi, glicopirrolat, hioscina, escopolamina, atropina en gotes o solucions amb
belladona. Una altra alternativa és la injeccié de toxina botulinica en les glandules parodtides i
sublinguals. La utilitzacio de sistemes d’aspiracid amb sonda constitueix un suport al tractament
farmacologic. En casos refractaris s’ha proposat I'aplicacié de radioterapia sobre les glandules
salivars, 7-7.5 Gy bilateralment i en una unica dosi (vegeu I'annex VI).

v Recomanacions:

La valoracié de la capacitat tussigena (CIM, CIP, FPT i FPT assistit de manera manual i mecanica)
ha de formar part de la valoracio periddica de la situacio respiratoria (1B).

Els pacients amb FPT < 4,25 L/s han de ser ensinistrats en les técniques de tos assistida (1B):

- Als pacients amb FPT <4,25 L/s, capacitat vital >340 ml, CIM o CIP superior a la CVF i FPT
assistit manualment >4.25 L/s, se’ls ha d’ensinistrar en I'is de la tos assistida manualment
(1C).

- Als pacients amb un FPT assistit manualment inefectiu (<2,8 L/s) se’ls ha d’ensinistrar en la
tos assistida mecanicament mitjangant MI-E (1B).

- S’han d’ajustar els parametres de la MI-E a fi d’aconseguir FPT assistits mecanicament
efectius (>2,9 L/s). En pacients amb afectacié bulbar, I'ajust dels parametres s’ha de fer
mitjangant el suport d’'una nasofibroscopia o mitjangant I'analisi de les corbes flux-temps o
flux-volum generades (1B).

- Si les secrecions respiratories son molt espesses, es poden associar a la MI-E oscil-lacions
d’alta frequiéncia (2B).

- El tractament de la sialorrea consisteix en I'administracié de farmacs anticolinérgics, injeccio
de toxina botulinica en les glandules salivars, aspiracié convencional amb sonda (1B) i
radioterapia sobre les glandules salivars (2B).
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Ventilacié no invasiva

o Indicacions de la ventilacio no invasiva

S’han utilitzat diversos parametres clinics i funcionals per a establir la indicacié de quan iniciar la
VNI en les persones amb ELA, encara que en tots els casos tenen les seues limitacions i cap
estudi ha establit adequadament el moment d’iniciar-la. La pulsioximetria nocturna com a métode
per a detectar la hipoventilacié per feblesa dels musculs respiratoris es correlaciona amb la
supervivéncia, de manera que amb una SpO2 mitjana més baixa del 93 % es va apreciar una
supervivéncia de 7 mesos, en contrast amb aquells amb una SpO2 mitjana de més del 93 %, que
van presentar una supervivéncia de 18 mesos. La preséncia de dessaturacions per davall del 90 %
mantingudes durant un minut consecutiu ha mostrat ser un indicador més sensible que la FVC o la
Plmax d’hipoventilaci6.

Un valor de la CVF més baix del 50 % del seu valor teoric és un factor pronostic com a predictor
de mort en menys de 6-9 mesos. No obstant aix0, aquest parametre es correlaciona molt
pobrament amb els simptomes d’hipoventilacié en 'ELA, pel fet que la caiguda d’aquest no es
produeix fins que la pérdua de for¢a dels musculs respiratoris és cridanera. La Plmax i la SNIP sén
millors predictors d’hipercapnia dilirna que la FVC, i es correlacionen amb la preséncia de
dessaturacions nocturnes i la supervivencia a 6 mesos; valors inferiors a -40 cmH20 s’associen
amb una SpO2 mitjana inferior al 90 % durant la nit.

La VNI precog ha sigut definida com I'inici de la VNI en pacients amb alteracions fisiopatologiques
respiratories, perd amb minims simptomes o en abséncia d’aquests. Diversos estudis han valorat
la utilitat de la VNI precog en I'ELA, pero la naturalesa retrospectiva de diversos d’aquests, la falta
d’'un criteri homogeni d’inici de la VNI i les limitacions importants que presenten, impedeixen
recomanar-la en el moment actual.

Davant d’aix0, una bona aproximacioé per a indicar I'inici de la VNI en 'ELA és la que estableix la
guia Motor neuron disease: assessment and management (NICE Guideline, NG42) de 2016.

v' Recomanacions

S’ha d’'informar adequadament la persona (i els qui la cuiden, si escau), de manera precog i amb la
sensibilitat adequada, sobre el possible Us de la ventilacid no invasiva. Es pot fer després del
diagnostic, quan sol-licite la informacio, durant el monitoratge de la funcié pulmonar o davant de
I'aparicié de simptomes.

Les questions a informar inclouen:

- Els possibles simptomes de deterioracio respiratoria.

- El que s’espera de la ventilacié no invasiva com a opcid: millora de simptomes associats a
la deterioracio respiratoria; pot prolongar la supervivéncia, perd no evita la progressioé de la
malaltia, i pot usar-se en diversos periodes.

- Explicar que el pacient pot arribar a ser dependent de la VNI.

- Explicar les decisions de prolongar o suspendre aquest tractament, i assegurar el confort
sempre.
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La VNI s’ha d’iniciar en 'ELA quan es complisquen, almenys, un dels criteris seguents:

- PaC02 >45 mmHg (1B)

- Tc90 durant la nit, d’almenys 5 % (1B).

- CVF <50 % (1C).

- CVF <80 % en preséncia de simptomes d’hipoventilacié (1B).

- PImax i/o SNIP <40 cmH20 (1C).

- Plmax i/o SNIP <65 cmH20 en preséncia de simptomes d’hipoventilacié (1C).

En els pacients amb afectacié bulbar severa s’haura de tindre en compte que els valors de les
proves funcionals poden estar subestimats (1B).

Considerar I'inici de VNI en els pacients amb una evolucié rapida (caiguda de la Plmax >10
¢cmH20 o caiguda accelerada de la CVF en 3 mesos) (1C).

o Ajust de la ventilacié no invasiva
La VNI prolonga la supervivencia, fins i tot en casos amb afectacié bulbar severa.

En la VNI s'utilitzen, fonamentalment, dues formes ventilatories, les limitades per volum i les
limitades per pressio. Les dues maneres proporcionen la mateixa supervivéncia, no obstant aixo,
pel fet que la pérdua de forgca secundaria a I'afectacié de motoneurona influeix sobre I'equacio6 de
moviment de la mecanica ventilatoria, en les formes per pressié caldra anar modificant amb molta
més frequéencia els parametres ventilatoris i augmentar I'assisténcia ventilatoria.

L’efectivitat de la VNI és un dels factors relacionats amb el prondstic. En aquest sentit, els qui
presenten dessaturacions nocturnes amb VNI tenen menys supervivencia i, a més, si aquestes
dessaturacions es corregeixen, la supervivéncia augmenta. L’American Academy of Sleep
Medicine estableix que, amb hipoventilacié cronica, un dels objectius de la VNI és aconseguir una
SpO2 minima durant el son >90 %.

La VNI, per definici6, és una ventilaci6 amb fugues. Excessives fugues causen microarousals,
alteren larquitectura del son, disminueixen l'efectivitat de la VNI i poden generar asincronies
pacient-ventilador. Els ventiladors volumétrics, en preséncia de fugues, a causa de la falta de
capacitat per a compensar-les, en poden veure alterada I'efectivitat. Amb els ventiladors de doble
pressio, encara que tenen la capacitat de compensar les fugues, la preséncia d’excessives fugues
en pot alterar el funcionament. Generalment, es consideren assumibles fugues de menys de 24
L/min, de manera que, davant de la preséncia de fugues de més de 24 L/min en més del 20 % del
registre, la VNI es considera inefectiva.

D’altra banda, la VNI implica una interaccié entre el ventilador i els reglatges d’aquest, el drive
neural del pacient i, en el cas de persones amb ELA, les consequéncies de I'afectacié bulbar.
D’aquesta interaccid poden sorgir esdeveniments respiratoris i asincronies pacient-ventilador que
poden interferir en la tolerancia i I'éxit de la VNI. Es defineix esdeveniment respiratori com la
modificacid, la discontinuitat o la inestabilitat de la ventilacié que té conseqliéncies deletéries en la
Sp02, la PaCO2 i/o el son. La preséncia d’esdeveniments respiratoris en més del 20 % del temps
amb VNI durant la nit es correlaciona amb una SpO2 mitjana més baixa i amb valors més alts de
PaCOz2 diurna. En aquest sentit, recentment s’ha vist en persones amb ELA que la preséncia
durant la VNI d’esdeveniments respiratoris que no generen dessaturacié s’associa amb una
supervivéncia més baixa.
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La VNI en els pacients amb ELA s’inicia durant el son, en el qual es manifesta inicialment la
hipoventilacié. Per aix0, cal tindre en compte que el patré ventilatori i el comportament de la via
aéria superior son diferents en vigilia que durant el son. S’han emprat diversos métodes per a
adaptar la VNI, com la tolerancia subjectiva, la PaCO2, la pulsioximetria, 'analisi del programari
del ventilador, la poligrafia respiratoria i la polisomnografia. No obstant aixd, els métodes més
basics no son capagos de detectar els esdeveniments i les asincronies, de la correccié de les
quals depén la supervivéncia.

Quan s’usa la VNI més de 4 hores consecutives presenten una supervivéncia més alta. S’ha
associat en diversos estudis la no tolerancia a la VNI en 'ELA (<4 hores) amb la severitat de
I'afectacié bulbar. No obstant aix0, el control dels simptomes derivats de I'afectacié bulbar que
puguen interferir en la tolerancia a la VNI (maneig de secrecions en via aéria superior, sialorrea,
aspiracions, choking...) augmenta considerablement aquesta tolerancia.

v' Recomanacions

L’adaptacio a la VNI s’ha de fer progressivament durant el dia i s’ha d’acabar durant el son (1B).

Es poden utilitzar tant maneres ventilatories limitades per volum com per pressio, pero, si s’'usen
les limitades per pressio, el monitoratge al llarg del temps haura de ser més estricte, per a ajustar
els parametres en funcié de I'evolucié de la malaltia (1B).

Per a 'ajust de la VNI s’ha d'utilitzar el monitoratge seglent: simptomes, tolerancia, pulsioximetria
nocturna, analisi del programari del ventilador i gasometria. Es recomanable, encara que no
imprescindible, utilitzar la mesura continua del CO2 transcutani (1B).

En pacients amb afectacié bulbar s’haura de dur a terme un control optim de les alteracions
bulbars (control de secrecions via aéria superior, control de sialorrea, optimitzar mascara per a
evitar fugues a causa de la feblesa de la musculatura facial, control de I'afectivitat pseudobulbar)
que puguen interferir en la tolerancia a la VNI (1A).

S’ha d’aconseguir una VNI efectiva, definida per la preséncia de tots aquests criteris:
- Abséncia de simptomes d’hipoventilacié (1B).
- PaCO2 <45 mmHg (1B).
- Tc90 <5 % (1B).
- Preseéncia de fugues >24 L/m en menys del 20 % del registre (1B).

- Preséncia d’esdeveniments/asincronies en menys del 20 % del registre (obligatori) (1B) o un
index esdeveniments/asincronia <5 (nombre d’esdeveniments respiratoris i asincronies per
hora) (recomanable) (1C).

- Us de la VNI més de 4 hores consecutives durant la nit (1A).

Si no s’aconsegueix una VNI efectiva, s’ha de remetre per a fer un ajust de la VNI amb
poligrafia/polisomnografia.
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En el seguiment per part dels serveis de pneumologia, en els pacients amb VNI domiciliaria,
juntament amb la valoracié periddica, s’haura d’incloure 'analisi del programari del ventilador. Si
no es compleixen els criteris de VNI efectiva, s’han de reajustar els parametres (1B).

Tota persona amb ELA i VNI domiciliaria que ingresse per causa no respiratoria haura de
continuar usant la VNI durant I'ingrés hospitalari, supervisat per un pneumoleg expert.

191



ANST
VR ILAGIC
R PRSI,

AJUST DE LA VENTILACIONO INVASIVA

Abgtnia
simphomes
hepereent iR
PRCo2 < 45
minHg

Teal < 5%
Abstrcia

d e laonrs
o SpE
Ll -4l
MR W

b Crosénclada

gues o
e ey

DT AR
ROOF] A LUST
MASTARS

Hia

Soirelcikde
L

AlErACInrS

Zoepils
ines bt al
Wi ASrE
spaicry

@

Soapha .
Elnpueenblaos -
[EFAeE]

zanflmarama

F‘II.'L:L'IE:I'l'

AsInCaones o =i
agdueamments
cerirany

AlmeErnar

EP&F

T BT
PAF o

Meckficar
T e

Afenciong persones amb ELA

Cromarsift Hr
e ez
allsrar oy

Si

WHI ER LCMICIL
AU FA AR THL S
B REC RPN B

=oarafla
Ay Vi

192



Atencio a persones amb ELA

o Ventilacié no invasiva dilirna

L’ELA és una malaltia progressiva, de manera que la feblesa dels musculs respiratoris sera més
gran a mesura que avance la malaltia, i la hipoventilacid, que inicialment sorgeix durant les hores
de son, s’estendra a la vigilia i es produira una insuficiéncia ventilatoria. En aquests casos, I'Us de
VNI durant el dia, fins i tot durant les 24 hores del dia, és capa¢ de mantindre la situacio
ventilatoria i prolongar la supervivéncia.

v" Recomanacions

L’augment de nombre d’hores d’us de la VNI per a I'is d’aquesta durant el dia esta indicat quan es
complisquen els dos criteris seguents:

- Comprovacié d’'una VNI nocturna efectiva segons els criteris descrits préviament (1B).

- Presencia en vigilia de qualsevol dels seglents: simptomes d’hipoventilacio, signes
d’hipoventilacié, hipercapnia (1B).

S’han d'utilitzar, per a la VNI ditirna, mascares més senzilles (nasals, olives nasals, peces bucals),
que faciliten més integracio social.

Segurament, els parametres ventilatoris que es necessiten per a una VNI dilrna seran diferents
dels emprats durant el descans nocturn. L’ajust dels parametres té els objectius seglents:

- Resolucio dels simptomes i els signes d’hipoventilacio (1B).
- PaCO2 <45 mmHg (1B).
- Minima preséncia d’esdeveniments respiratoris i asincronies pacient-ventilador (1B).

Quan es necessiten més de 12 hores de VNI al dia, se li prescriuran 2 equips de ventilacié, amb
bateria, un pulsioximetre i un ressuscitador manual tipus Ambu.

e SUPORT VENTILATORI INVASIU

L’efectivitat dels procediments no invasius en el maneig dels problemes respiratoris de les
persones amb ELA (VNI i técniques de tos assistida) esta limitada per la severitat de I'afectacié
bulbar. Quan I'afectacié bulbar, mesurada amb el subscore bulbar de I'escala de Norris, és inferior
a 12, el risc de fracas del maneig no invasiu durant un episodi agut és molt elevat. Si I’afectaci6
bulbar és molt severa i el maneig no invasiu fracassa, la realitzacié6 d’una traqueotomia per a
ventilacié mecanica i accés directe a les secrecions és l'alternativa en les persones que desitgen
mantindre la vida.

En alguns centres encara es realitzen més de la meitat de traqueotomies després d’una intubacié
urgent, en la qual la persona amb ELA encara no s’ha plantejat la seua decisié. S’ha d’oferir la
possibilitat, quan es complisquen les indicacions, de fer una traqueotomia de manera reglada, per
a evitar les situacions urgents i prendre les decisions des de la serenitat préevia d’una situacio
estable, i s’ha d’explicar amb veracitat, alhora que amb delicadesa, la historia natural d’aquesta
malaltia.

De vegades, aquestes persones no accepten la situacié de dependéncia completa i de sindrome
tipus captivitat lligada a les fases de malaltia avancades i decideixen no fer-se la traqueotomia.
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Se’ls ha d’explicar que hi ha farmacs, com ara opiacis i benzodiazepines, que poden alleujar la
situacio de dispnea intensa i asfixia que comporta la fallada respiratoria. També se’ls ha d’indicar
que, en cas que reben ventilaci6 mecanica a través de traqueotomia i no s’adapten a la nova
situacid, tenen dret a sol-licitar la desconnexi6 de la ventilaci6 mecanica. Aixd no es pot interpretar
com una actitud de suicidi assistit, sind6 com una decisié raonable segons el principi d’autonomia
que assisteix les persones d’acceptar determinats tractaments o no acceptar-los. Hi ha
recomanacions recents de com dur a terme, de la manera més adequada, la desconnexio
d’aquestes persones. A la CV es disposa d’'un sistema de voluntats anticipades que haurien
d’adoptar tots els malalts amb ELA.

Es més probable que accepten la realitzacié de la traqueotomia els qui préviament han portat
tractament de suport ventilatori amb VNI. També hi ha diferéncies entre paisos en el percentatge
de pacients amb ELA als quals es fa traqueotomia, es creu que a causa de diferéncies culturals i
organitzatives dels sistemes sanitaris respectius. Aixi, entre els paisos desenvolupats, el Japé té
un alt percentatge de malalts amb ELA ventilats invasivament, enfront d’'un nombre molt més baix
al Regne Unit. Un altre problema afegit en la presa de decisions és I'alt grau de depressions i
deterioracio cognitiva associats a la malaltia.

Indicacions de la traqueotomia en pacients amb ELA

- Fracas de la VNI per a mantindre una ventilacié alveolar efectiva: persisténcia de simptomes i
signes d’hipoventilacio, hipercapnia (1A).

- Fracas de les técniques de tos assistida en el maneig de secrecions: FPT assistits <2,7 L/s,
necessitat de fibrobroncoscopies repetides per cumul de secrecions durant les infeccions
respiratories agudes (1A).

- Rebuig o mala tolerancia a la VNI o a les técniques de tos assistida (1A).

- Quan es necessiten >18 hores/dia de VNI, llevat que es dispose de la infraestructura i el
suport médic adequat i el pacient preferisca seguir amb suport no invasiu (1C).

- Amb una afectacié bulbar mesurada amb subscore bulbar de I'escala de Norris >12 en els
quals es plantege fer una traqueotomia, és recomanable que es considere la valoracié per un
servei més especialitzat i amb experiéncia en el maneig no invasiu dels problemes respiratoris
(2B).

Ventilacié mecanica per traqueotomia

La realitzacié d’'una traqueotomia té un objectiu doble: proporcionar una ventilacié alveolar
adequada, aplicant el ventilador a través d’una canula de traqueotomia, i tindre un accés directe a
les secrecions respiratories.

Les canules de traqueotomia poden ser amb bald i sense aquest i, al seu torn, amb fenestra i
sense aquesta. Tant en unes com en unes altres, el que és recomanable és que disposen de
canula interna que es puga extraure facilment per a netejar, de manera que s’evite la necessitat de
retirar tota la canula en cas d’obstruccié per un tap mucoés.

Si les caracteristiques toracopulmonars i el grau d’afectacié bulbar ho permeten, per a la ventilacié
de llarga durada en domicili es recomana usar canules sense bald, per a evitar lesions sobre la

194



Atencio a persones amb ELA

mucosa traqueal. La ventilacié sense balé és, per definicid, una ventilaci6 amb fugues, perd s’ha
de tindre en compte que, si s'utilitza una forma ventilatoria per pressid, les fugues excessives
poden interferir en el cicle, i si s'utilitza una forma per volum, s’hauran d’ajustar els parametres
ventilatoris a fi de compensar-ne les fugues.

En els casos en que la ventilacié a través d’una canula sense bald resulte inefectiva o les fugues
aéries cap a la via aéria superior generen gran desconfort, les diverses alternatives que es
proposen soén:

- Canviar la canula per una altra de més diametre.
- Ventilar a través de canula amb bal6 desunflat.
- Ventilar amb canula amb bal6 parcial o totalment unflat com a dltim recurs.

Quan s’utilitzen canules amb bald, aquest no ha d’estar unflat més de 25 mmHg, per a evitar
lesions sobre la traquea.

Les canules fenestrades estan indicades en pacients amb ventilaci6 mecanica a temps parcial. En
aquests casos, durant els periodes lliures de ventilacié s’ha de col-locar la canula interna
fenestrada, desunflar el bald, si en porta, i col-locar un tap o un filtre a boca de canula. Les
malalties neuromusculars sén una patologia de paret, amb I'drgan, el pulmé, tedricament sa, per la
qual cosa s’ha d’aconseguir una ventilacié adequada amb FiO2 de 0.21.

Després de la realitzacio de la traqueotomia, el primer canvi de canula no s’ha de fer fins passats
7-10 dies, temps necessari per a la maduracié de I'’estoma. En pacients amb ventilaci6 mecanica
per traqueotomia en domicili, no hi ha dades objectives sobre la periodicitat del canvi de les
canules. No obstant aixd, amb els objectius de reduir el risc d’'infeccié de la via aéria, disminuir el
risc de formacié de granulomes i disminuir el risc d’oclusio per secrecions adherides a la canula,
'experiéncia clinica suggereix canviar-les cada 3 mesos aproximadament.

El control adequat de les secrecions respiratories és una pega clau en el maneig del pacient amb
ventilaci6 mecanica invasiva en domicili. El maneig convencional el constitueix I'aspiracié amb
sonda a través de la canula; no obstant aixd, a causa de la disposicié anatomica de I'arbre
bronquial i al calibre de les sondes, en el 90-95 % dels casos només s’accedeix a les secrecions
proximals de l'arbre bronquial dret. La combinacié dels dispositius d’in-exsuflacié mecanica,
juntament amb I'aspiracié superficial amb sonda, permet un maneig optim de les secrecions.

Actualment, no es recomana l'aspiraci6 de manera rutinaria, sind en preséncia de secrecions
retingudes. Aixi mateix, les societats cientifiques no recomanen la instil-lacié directa de sérum
fisiologic a través de la canula de traqueotomia.

Son signes que indiquen la necessitat d’aspiracié: caiguda de la SpO2, augment de la pressié
inspiratoria pic (quan s’utilitza una forma ventilatoria volumétrica), caiguda dels volums corrents
generats pel ventilador (quan s’utilitza una forma pressiométrica), preséncia de sorolls toracics
audibles i sensacio de secrecions retingudes.
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v' Recomanacions

Es recomana I'is de canules de traqueotomia senzilles amb canula interna per al maneig invasiu
dels problemes respiratoris en domicili (1C).

Si és necessaria la utilitzacioé de canules amb bald, aquest no s’haura d’unflar a més de 25 mmHg
(1A).

En la cura de la traqueotomia en domicili i el maneig de secrecions és necessari un maneig net,
pero no és necessari un entorn esteril (1C).

El maneig de les secrecions amb ventilaci6 mecanica per traqueotomia s’ha de fer mitjangant in-
exsuflacié mecanica a través de la canula, seguida d’aspiracié superficial. No és recomanable la
instil-lacié de sérum fisiologic a través de la canula de traqueotomia (1B).

Son indicadors de secrecions retingudes i, per tant, de la necessitat d’aspiracio, els segtents (1B):
- Caiguda de la SpO2.
- Sensacio de secrecions retingudes.

- Augment de la pressi6 inspiratoria pic en les formes ventilatdries per volum, o disminuci6 del
volum corrent generat pel ventilador en les formes per pressio.

e GASTROSTOMOA | SUPORT RESPIRATORI

Com a conseqiéncia de l'afectacié bulbar progressiva, els pacients amb ELA desenvolupen
alteracié de la ingesta (de la masticacio i de la deglucid), la qual cosa provoca malnutricid, pérdua
de pes i deshidratacio, aixi com risc d’aspiracié durant la ingesta. L’afectacié de la deglucié, amb
les consequiéncies que presenta, és un factor independent de mal pronostic. Inicialment, aquestes
alteracions en la ingesta es manegen mitjan¢cant modificacions en la consisténcia i la textura dels
aliments. No obstant aix0, quan I'afectacid bulbar progressa i aquestes mesures resulten
inefectives, és necessari col-locar una sonda de gastrostomia per a una alimentacié correcta. La
gastrostomia estabilitza el pes i, probablement, prolonga la supervivéncia dels pacients amb ELA.
La técnica de gastrostomia més utilitzada és per via endoscopica, coneguda com a gastrostomia
endoscopica percutania (GEP).

Les guies de diverses societats cientifiques recomanen fer la GEP quan els pacients presenten
una CVF >50 %, ja que, per davall d’aquest punt de tall, hi ha risc de complicacions respiratories.
Aquestes complicacions deriven de I'augment de secrecions respiratories durant el procediment, la
postura de decubit supi que compromet la funcié del diafragma i I'efecte de la sedacié utilitzada
sobre el centre respiratori. La mortalitat pot arribar fins a un 2 % durant el procediment, i en els 30
dies seglients, entre un 6 i un 26 %. No obstant aixd, un maneig adequat de les secrecions
respiratories mitjancant MI-E prévia i posterior al procediment, aixi com el suport ventilatori no
invasiu via nasal durant la realitzacioé de la técnica, permeten evitar complicacions respiratories en
preséncia d’afectacio respiratoria severa.

En cas d’afectacio respiratoria severa (CVF <50 %), s’ha proposat com a alternativa a la GEP la
insercié del tub de gastrostomia via radioldgica, malgrat les limitacions que té (tubs de menys
calibre, dificultats en la fixacié d’aquests). No obstant aix0, aquesta técnica no esta exempta de
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complicacions respiratories potencials derivades de les secrecions, fonamentalment en la via aéria
superior, la postura de decubit supi i la distensié gastrica.

v" Recomanacions

A tota persona amb ELA en qué estiga indicada una gastrostomia, se li haura de fer, préviament,
una valoracio de la situacio respiratoria que, com a minim, haura d’incloure CVF, pulsioximetria
nocturna i gasometria arterial.

Els pacients que presenten qualsevol dels criteris segients hauran de ser remesos a un
servei capacitat per a fer la gastrostomia amb suport ventilatori no invasiu per personal
qualificat:

- CVF <50 %.

- PaCO2 >45 mmHg.

- Tc90 durant la nit >5 %.

- Portador de VNI en domicili.

Als qui requerisquen suport ventilatori durant la realitzacié de la gastrostomia, se’ls ha d’aplicar
monitoratge continu (SpO2, FC, FR, TA, ECG) amb control per part d’'un metge expert en VNI, a fi
de modificar els parametres ventilatoris al llarg del procediment per a compensar les fugues i
proporcionar una ventilacio efectiva (1B).

S’ha de fer un maneig optim de les secrecions respiratories abans del procediment, durant i
després d’aquest, i en aquests casos es recomana l'Us de la tos assistida mitjangcant MI-E i
'aspiracié convencional amb sonda de les secrecions d’orofaringe durant la realitzacié de la
gastrostomia (1B).
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e DISPOSITIUS PER A SUPORT VENTILATORI

Els avangos en el maneig de les ajudes als musculs respiratoris han aconseguit millorar
notablement la supervivéncia. El fet de poder prolongar la vida a la persona amb ELA gracies al
suport respiratori acosta conceptualment els procediments del maneig d’aquest suport a l'alta
tecnologia. Atesa la rapida evolucié de la malaltia, les necessitats es multipliquen amb el pas del
temps, aixi com la complexitat de les cures respiratories i els dispositius necessaris per a
proporcionar-les de manera adequada.

En linies generals, els dispositius utilitzats per a proporcionar les cures respiratories a les persones
amb ELA han de complir els requisits establits en el Reial decret 1591/2009, de 16 d’octubre, pel
qual es regulen els productes sanitaris; en la Normativa internacional de seguretat per a aparells
electrics d’us meédic (IEC-60601-1), i en la Directiva 93/42/CEE del Consell de Comunitats
Europees de Productes Sanitaris.

Les recomanacions de la Societat Espanyola de Pneumologia (SEPAR) estableixen que la
indicaciéo de qualsevol modalitat de ventilacié en domicili I'na de dur a terme Unicament un
especialista en pneumologia, el qual haura d’especificar tots els parametres necessaris per a
I'aplicacio correcta del tractament i haura d'utilitzar, per a fer-ho, 'imprés normalitzat especific.

A causa de la naturalesa progressiva de I'ELA, la repercussio en I'evolucié natural dels problemes
respiratoris que presenta i la complexitat del maneig d’aquesta en determinades situacions,
juntament amb les recomanacions i les normatives generals sobre terapies respiratories en
domicili, convé emfatitzar determinats aspectes.

- En la mesura que siga possible, el pneumodleg podra triar la marca i el model dels diversos
dispositius que prescriga per al maneig dels problemes respiratoris en domicili, ja que, encara
que entre les diverses marques el principi fonamental de funcionament és el mateix, la
resposta real pot ser diferent, de vegades considerablement.

- Mascares: constitueixen un element de vital importancia en la VNI, permeten una millor
interaccié del suport ventilatori amb el pacient. Quan es facilita una mascara s’han de tindre
en compte els requisits seglients: que s’adapte a la morfologia de la persona per a generar
les minimes fugues possibles, amb el minim espai mort, grandaria reduida, que siga
confortable i senzilla de col-locar. Els arnesos de subjeccié (i les mascares, quan siga
necessari) s’hauran de substituir periddicament, perqué el material té tendéncia a deteriorar-
se amb I'Us.

- Ventiladors: es recomana I'Us de ventiladors amb bateria i que permeten emmagatzemar la
informacid de la interaccié d’aquests en el pacient, per a analitzar-la després. En persones
que necessiten més de 12 hores de suport ventilatori, s’han de prescriure dos equips de
ventilacié. Per a facilitar la seua autonomia i interaccié social, als qui necessiten ventilacié per
a us diurn, ja siga no invasiva o per traqueotomia, se’ls haura de proveir amb una bateria
addicional per a augmentar el nombre d’hores d’autonomia de I'equip, aixi com el material
necessari per a adaptar la terapia ventilatoria a la cadira de rodes (bossa/maleta de transport,
brag articulat per al circuit...).

- Pulsioximetre: s’ha de proporcionar a tot pacient que requerisca ventilacié més de 12 hores al
dia.
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Revifador manual: a tot pacient que necessita la ventilacié més de 12 hores al dia, se li haura
de proporcionar un revifador manual per si fallen els equips de ventilacié.

Dispositius de tos assistida: es recomana que els dispositius de tos assistida que es
prescriguen a pacients amb ELA disposen de bateria.

Aspirador de secrecions: es recomana que, quan es prescriga un aspirador de secrecions,
dispose de bateria, a fi de facilitar 'autonomia del pacient.

Material fungible: 'empresa proveidora haura de subministrar material fungible (circuits, filtres,
sondes d’aspiracié) en una quantitat suficient perque el pacient, en una situacié compromesa,
no es veja desabastit. Es recomanen, almenys, 1 filtre per dispositiu i dia, 6 sondes
d’aspiracio per dia i 2 circuits per dispositiu.

Les recomanacions de la SEPAR respecte a les especificacions técniques i les revisions a

realitzar posen I'accent, principalment, en els aspectes segients:

Hi ha d’haver un contacte estret i fluid entre I'empresa subministradora de terapies
respiratories a domicili i el pneumdleg/dloga responsable, amb la finalitat que qualsevol
incidencia detectada pel personal d’aquesta empresa siga comunicada al més prompte
possible al facultatiu.

L’empresa atendra la sol-licitud de prescripcié abans de les 24 hores seglients o en les 6
hores seglients en cas d’urgéncia, tant en domicili com en I'hospital.

En els casos que ho sol-licite el metge/essa prescriptor/a, es proporcionara l'equip i es
comengara 'ensinistrament en el mateix centre hospitalari abans del trasllat del pacient al seu
domicili.

El personal de lI'empresa haura dimpartir educacié sanitaria tant al pacient com a
familiars/cuidadors en relacié al tractament que subministrara.

El personal de I'empresa fara visites de seguiment: a les 24 hores, al mes i, posteriorment,
trimestrals. En cas de pacients dependents de la ventilacié (necessitat de >12 hores d’Us), els
controls s’han de fer a les 24 hores, en la 1a setmana, la 2a i la 3a, i, posteriorment,
mensualment, i sempre que siga requerida pel pacient o els familiars.

S’haura de subministrar al pacient un teléfon de contacte d’urgéncia per al cas de fallada o
mal funcionament de I'equip.
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ANNEX XVI: EAT 10

EAT-10 (Eating Assessment Tool): CRIBRATGE DE LA DISFAGIA
DATA:
NUM. SIP:
NOM | COGNOMS:

Objectiu: 'EAT 10 I'ajuda a conéixer la dificultat que té per a engolir. Es important que parle
amb el seu metge/essa sobre les opcions de tractament per als simptomes que presenta.

Instruccions: responga cada pregunta marcant una X en la casella de la dreta corresponent a
la seua valoracio, en qué indique fins a quin punt vosté percep els problemes segiients.

La resposta és "0" si no percep cap problema i "4" si és un problema serios.
Vosté haura de graduar les validacions intermédies

PREGUNTES 0 1 2 3

1. El problema que tinc per a engolir m’ha portat a perdre pes

2. La capacitat que tinc per a engolir interfereix en la capacitat que
tinc per a menjar fora de casa

Engolir liquids em suposa un esforg extra

Engolir solids em suposa un esforg extra

Engolir pastilles em suposa un esforg extra

Engolir és dolords

El plaer de menjar es veu afectat pel meu problema per a engolir
Quan menge, el menjar se’'m queda apegat a la gola

Tus quan menge

© © ® N |lOl kW

—_

Engolir és estressant

Puntuacié i qué fer ara: sume els punts. Si la puntuacié és igual a 3 o més alta, vosté pot
presentar problemes per a engolir de manera eficag i segura. Li recomanem que compartisca els
resultats amb el seu metge.

Els pacients amb valors més alts que 3 en EAT-10 semblen tindre 2 vegades més risc de
presentar aspiracions. Una puntuacié per damunt de 8 identifica correctament més del 85 % dels
pacients que presenten perill d’aspiracio.

Text adaptat de la referéncia segient: Belafsky et al. Validity andReliability of the Eating
Assessment Tool (EAT-10). Annals of Otology Rhinology & Laryngolgy. 2008; 117 (12): 919.24.
Burgos R, et al. Traduccién y validacion de la versién en espariol de la escala EAT 10 para
despistaje de la disfagia. Congreso Nacional SENPE 2011.
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ANNEX XVII: METODE: EXPLORACIO CLINICA VOLUM-VISCOSITAT
(MECV-V)

Es du a terme amb la persona asseguda i amb monitoratge continu de la saturacié d’oxigen
(pulsioximetre). S’administren bols de 5, 10 i 20 ml, amb viscositats néctar, liquida (aigua) i
puding, i es comencga per la viscositat néctar a volum baix, per a anar augmentant-lo, i se
segueix el mateix procediment amb la viscositat liquida i, finalment, amb el puding.

En cada ocasio es registra si es produeixen signes d’alteracié de la seguretat (tos, descens
de la saturacié basal d’'oxigen més gran que 5 % i canvi del to de veu) i/o de I'eficacia (segell
labial insuficient, residus orals o faringis i deglucié fraccionada). Quan es troba algun signe
que compromet la seguretat del pacient, no es passa ni a un volum més gran ni a una
viscositat inferior. Es conclou que no hi ha disfagia quan no s’evidencien signes d’alteracié en
la seguretat ni en I'eficacia en cap moment de la prova. La valoracié es completa amb una
exploracioé de la cavitat oral, en la qual es valora I'estat d’higiene de la boca, la dentadura,
I'activitat motora i sensitiva i el reflex de la deglucid.

METODED EXFLORACIA cLNICA VOLUM-VISCOSITAT
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ANNEX XVIIl: TEXTURES D’ALIMENTS SOLIDS | LiQUIDS

L’Associacio de Dietistes dels Estats Units va definir la National dysphagia diet, que estableix
quatre nivells de textures per a aliments solids i quatre per a liquids, a més d’enumerar els
aliments que, per la consisténcia que tenen, poden produir ennuegades.

Taula I. Nivells de textura d’aliments solids en el tractament de la disfagia

Textura

1. Puré

2. Masticacio
molt facil

3. Masticacio
facil

4. Normal

Descripcié de la textura

Puré homogeni, cohesiva, sense grumolls.
No necessita masticacio.

Diversa viscositat en funcié de les necessitats
del pacient (poder ser xuclat amb una palleta,

pres amb cullera o mantingut en una forqueta).

S’hi pot afegir un espessidor per a mantindre
cohesio.

Aliments de textura blana i sucosa que
requereixen ser minimament mastegats i
poden ser facilment xafats amb una forqueta.

Hi inclou aliments que formen bol amb facilitat.

Els més secs s’han de servir amb salsa.

Aliments blans i sucosos que poden partir-se
amb una forqueta.

Els aliments més secs s’han de cuinar o servir
amb salses espesses.

S’han d’evitar els aliments que suposen un alt
risc d’ennuegada.

Qualsevol tipus d’aliment i textura.

Facilitat
enla
mastica-
cio

Exemples d’aliments

Puré de creilla i verdures
variades amb pollastre, peix,
carn o ou.

Llet amb farina de cereals.

Fruites triturades amb
galetes.

Flam, iogurt, natilles.

Espaguetis molt cuits amb
mantega.

Filet de peix sense espines,
esmicolat, amb salsa
beixamel.

Molla de pa untada amb
tomaca i oli.

Pernil cuit molt fi.
Formatge fresc.
Poma bullida.

Verdura amb creilla.

Hamburguesa de vedella amb
salsa de tomaca.

Molla de pa amb mantega i
melmelada.

Fruita madura.

Hi inclou aliments amb alt risc
d’ennuegada.
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Descripcié de la textura

No deixa capa en el recipient que el conté.

Deixa una fina capa en el recipient que el conté.

Pot ser begut directament del got o tassa.

Deixa una capa gruixuda en el recipient que el

En abocar-lo cau molt a poc a poc o degoteja.
No pot ser xuclat amb una palleta.

Adopta la forma del recipient que el conté.

Textura

1. Liquida

2. Néctar Pot ser xuclat amb una palleta.
conté.

3. Mel
Pot ser begut d’un got o tassa.
No cau en abocar-lo.

4. Puding

No pot ser begut d’un got o tassa.
S’ha de prendre amb cullera.

Taula Ill. Nivells de textura de liquids en el tractament de la disfagia

Risc
d’ennueg

Exemples de liquids
ada

Aigua, infusions, café, brou
vegetal

Neéctar de bresquilla.

Suc de tomaca.

Melé d’Alger o mel6 triturats.
Crema de carabasseta.

Qualsevol liquid clar amb
suficient espessidor.

Fruita triturada.

Qualsevol liquid amb suficient
espessidor.

Gelatina.

Qualsevol liquid amb suficient
espessidor.

En pacients amb disfagia és important evitar aliments que suposen un alt risc d’ennuegada. La
taula que es descriu a continuacié és una adaptacio de la taula original. Se citen en cursiva els

aliments no citats en el text original.

Taula lll. Aliments que suposen un alt risc d’ennuegada

Tipus d’aliment

Fibrosos o amb brins.

Aliments amb parts dures o
punxants.

Pells i teguments de fruites i
llegums.

Aliments de diverses
consisténcies.

Aliments cruixents, secs o que
s’esmicolen.

Aliments apegalosos.

Aliments durs.

Exemples

Pinya, api, fulles dures d’encisam.
Carns amb ossos, tendons, cartilags i peixos amb espines.

Raims, llegums, amb el tegument exterior.

Llet amb musli o cereals de desdejuni.
Sopa de pasta, verdures o trossos de carn.

Pa torrat o biscotes, galetes tipus Maria, creilles fregides,
corfa de pa.

Caramels masticables o toffes.

Fruita seca, pa de cereals.
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ANNEX XIX: DIETES

DIETA DE MASTICACIO | DEGLUCIO FACILS

Dieta de masticacio facil per a pacients sense disfagia (1.800 kcal) (menu d’un dia)

- Got de 250 ml de llet semidesnatada amb una cullerada per a postres de
Desdejuni sucre i 40 g de molla de pa de pagés (3 llesques) amb tomaca ratllada i 5
ml d’oli d’oliva.

- logurt amb melmelada: 125 g de iogurt natural amb 20 g de melmelada de

e et maduixa (1 cullerada gran).
- Llentilles a la jardinera: 80 g de llentilles en cru, 40 g de carlota, 20 g de
ceba, 10 g de porro, 40 g d’espinacs, all i 10 ml d’oli d’oliva.
Di - Mandonguilles en salsa roja: 80 g de carn picada, 20 g de ceba, 30 g de
InEsls tomaca, 20 g de carlota i oli d’oliva.
- Platan madur (100 g).
- 1 llesca de pa de motle (15 g).
Berenar - 40 g de molla de pa de pagés amb tomaca, 5 ml d’oli d’'olivai 40 g de

formatge fresc.

- Crema de carlota, porro i api: 100 g de carlota, 50 g de porro, 40 g d’api i
10 ml d’oli d’oliva.

- Truita de creilla i carabasseta xafada (només %2 ) amb samfaina: un ou,
Sopar 100 g de creilla, 25 g de carabasseta i 10 ml d’oli d’oliva, juntament amb
25 g de samfaina de tomaca.

- Poma al forn (150 g).
- 1 llesca de pa de motle (15 g).

Aportacid - Energia: 1839,3 kcal; proteines: 83,6 g (18,2 %), lipids: 70,7 g (34,6 %),
nutricional hidrats de carboni: 217,5 g (47,3 %).

Dieta de masticacio facil per a pacients sense disfagia (2.000 kcal) (menu d’un dia)

Igual que I'anterior, a la qual s’afig:

Ressopo6 - Quallada (125 g) amb una cullerada xicoteta de compota (10 g).
Aportacid - Energia: 2018,1 kcal; proteines: 89,7 g (17,8 %), lipids: 81,5 g (36,3 %),
nutricional hidrats de carboni: 231,8 g (45,9 %).
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Dieta de masticacio facil per a pacients amb disfagia (1.800 kcal)

A - Triturat de llet i galetes: 250 ml de llet semidesnatada, ¥z platan, 20 g de
Desdejuni )
galetes i 1 cullerada per a postres de cacau en pols.

- Triturat de iogurt natural: 125 g de iogurt, 50 g de maduixes i ametla molta

Mig mati (1 cullerada de sopera).

- Triturat de llentilles a la jardinera: 80 g de llentilles, 40 g de carlota, 20 g de
ceba, 10 g de porro, 60 g de creilla, 30 g d’espinacs, all i 10 ml d’oli d’oliva.

Dinar - Mandonguilles xafades en salsa de llima: 80 g de carn picada, 20 g de ceba,
1 cullerada de midé de blat de moro, corfes de llima i 10 ml d’oli d’oliva.

- Compota de poma (125 g).

- Triturat de iogurt i pera: 125 g de iogurt, 1 pera gran, 1 cullerada sopera de

R llet en pols i 1 cullerada sopera de cereals (15 g).
- Crema de carlota, porro i api: 100 g de carlota, 50 g de porro, 40 g d’api i
10 ml d’oli d’oliva.
Sopar - Truita de creilla i carabasseta xafada (només %) amb samfaina: un ou,
P 100 g de creilla, 25 g de carabasseta i 10 ml d’oli d’oliva, juntament amb
25 g de samfaina de tomaca.
- Poma al forn (150 g).
Aportacié - Energia: 1.770 kcal; proteines: 79,4 g (17,9 %), lipids: 70,8 g (36 %), hidrats
nutricional de carboni: 204,2 g (46,1 %).

Dieta de masticacio facil per a pacients amb disfagia (2.000 kcal)

Igual que I'anterior, a la qual s’afig:

Ressopd - Quallada (125 g) amb una cullerada de compota (20 g).
Aportacio - Energia: 2.035,3 kcal; proteines: 88,4 g (17,4 %), lipids: 78,5 g (34,7 %),
nutricional hidrats de carboni: 243,7 g (47,9 %).
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e DIETA TRITURADA

Dieta amb textura triturada per a pacients amb disfagia (1.800 kcal)

- Triturat de llet i galetes: 250 ml de llet semidesnatada, 50 g de platan, 25 g

Gl de galetes i 1 cullerada per a postres de cacau en pols.
. . - Triturat de iogurt natural: 125 g de iogurt, 50 g de maduixes i ametla molta
Mig mati
(1 cullerada per a postres).
- Vichyssoise: 100 g de porro, 150 g de creilla i 1 cullerada de nata.
. - Puré d’espinacs, cigrons i ou: 100 g d’espinacs, 80 g de cigrons en cru, 10 g
Dinar . o
de ceba, un oui 10 ml d’oli d’oliva.
- Triturat: 60 g pera i 70 g de pruna.
- Triturat: 100 g de bresquilla en almivar amb 20 g de flocs d’avena i 40 g de
Berenar
formatge batut (40 g).
- Plat unic de triturat de puré de polit: 100 g de polit, 150 de creilla, 40 g de
Sopar xampinyons, 10 g de porro i 15 ml d’oli d’oliva.
2 - Triturat de poma i brull: 125 g de poma, 40 g de brull i 1 cullerada xicoteta
de canyella.
Aportacio - Energia: 1.820,1 kcal; proteines: 87,8 g (19,3 %), lipids: 68 g (33,6 %),
nutricional hidrats de carboni: 214,5 g (47,1 %).

Dieta amb textura triturada per a pacients amb disfagia (2.000 kcal)

Igual que 'anterior, en la qual es modifica o s’afig:

- Triturat de llet i galetes: 250 ml de llet semidesnatada, 80 g de platan, 40 g

REscel de galetes i 1 cullerada per a postres de cacau en pols.
. , - Triturat de iogurt natural: 125 g de iogurt, 50 g de maduixes i ametla molta
Mig mati
(1 cullerada sopera).
Dinar - Vichyssoise: 100 g de porro, 150 g de creilla i 1 cullerada de nata.
- Puré d’espinacs, cigrons i ou: 100 g d’espinacs, 80 g de cigrons en cru, 10 g
de ceba, un oui 10 ml d’oli d’oliva.
- Triturat de 60 g pera i 70 g de pruna.
Berenar - Triturat de bresquilla en almivar: 100 g de bresquilla en almivar, 30 g de
flocs d’avena i 40 g de formatge batut.
Sopar - Plat unic de triturat de puré de polit: 100 g de polit, 150 g de creilla, 30 g de
carlota, 40 g de xampinyons, 10 g de porro i 15 ml d’oli d’oliva.
- Triturat de poma i brull: 125 g de poma, 40 g de brull i 1 cullerada xicoteta
de canyella.
Ressopd - Quallada (125 g).
Aportacié - Energia: 2.087,7 kcal; proteines: 97,7 g (18,7 %), lipids: 80,0 g (34,5 %),
nutricional hidrats de carboni: 244 g (46,8 %).
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ANNEX XX: BUIDATGE GASTRIC / DIARREES / RESTRENYIMENT

e« FACTORS QUE MODIFIQUEN EL BUIDATGE GASTRIC

- Factors relacionats amb la ingesta:
+ Posicié corporal
- Factors relacionats amb la dieta:
* Viscositat
* Temperatura
+ Densitat energética
+ Osmolaritat
+ Acidesa gastrica/duodenal
» Contingut en greixos
+ Contingut en aminoacids
- Factors neuroendocrins:
» Gastrina, secretina, colecistocinina, glucagé
* Metabolisme cerebral/mediadors lesionals
* Pressio intracranial
- Alteracions patologiques:
* Intrinseques (gastroparésia)
» Extrinseques
» Secundaries a lesié peritoneal
» Sense lesio peritoneal
- Factors farmacologics:
» Estimuladors del buidatge gastric
* Metoclopramida, cisaprida, eritromicina
* Inhibidors del buidatge
* Anestésics, analgésics
 Anticolinérgics
+ Simpaticomimeétics
* Antiacids
» Hipotensors
* Antihistaminics
- Ventilacié mecanica
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e CAUSES DE DIARREA AMB NUTRICIO ENTERAL

Les causes més freqlients en aquests pacients solen ser els farmacs o les infeccions, per la qual
cosa es recomana valorar inicialment el pacient i les seues possibles causes, i considerar la NE
com a motiu de la diarrea per diagnostic d’exclusid.

- Factors relacionats amb la dieta:
* Hiperosmolaritat
» Preséncia de lactosa
+ Baix contingut de vitamina A (<10.000 Ul/dia)
+ Baix contingut en sodi (<90 mEq/litre)

- Factors relacionats amb la tecnica d’administracio:
* Reégim intermitent d’administracio
» Velocitat d’'infusié elevada
« Administracié “per gravetat” o bols
» Baixa temperatura de la dieta
» Dietes sense fibra

- Factors infecciosos:
» Contaminaci6 de la dieta
» Contaminaci6 de la sonda de nutricio
» Sobrecreixement bacteria
» Gastroenteritis
* Infecci6 (C. difficile i bacteris no clostridials)

- Factors relacionats amb la medicacio concomitant, entre altres:
« Antibidtics
» Agents hiperosmolars (xarops/solucions amb sorbitol, antiacids)
* Laxants
» Agents procinétics (metoclopramida, domperidona, cisaprida, eritromicina)
* Antiarritmics (quinidina)
» Agents inotrops (digoxina, drogues vasoactives-simpaticomimetiques)
+ Alguns antihipertensius
» Drogues citotoxiques/immunosupressors
+ Antiinflamatoris no esteroidals
» Broncodilatadors
« Antagonistes H2

- Factors relacionats amb la patologia del pacient:
* Isquémia intestinal
+ Hipoperfusio intestinal (situacions de baix rendiment cardiac, farmacs vasoactius)
» Obstruccié intestinal incompleta
* Impaccié fecal
* Repos intestinal prolongat
* Desnutrici6 severa
+ Hipoalbuminémia
» Alteracions de la moatilitat intestinal

* Malabsorcié (per patologia de la mucosa digestiva, alteracions de la secrecié biliar,
alteracions en la secreci6é pancreatica)

« Insuficiéncia respiratoria aguda
* Fracas multiorganic
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ACTUACIO DAVANT DE L’APARICIO DE DIARREA EN PACIENTS AMB NUTRICIO ENTERAL

MANEIG DE LA DIARREA AMB NUTRICIO ENTERAL
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Mesures a prendre

- Mantindre
I’activitat fisica

- Millorar la premsa
abdominal i el sol
pelvia

- Mesures
nutricionals

- Evitar farmacs
que causen
alentiment de
transit
gastrointestinal
(sempre que siga
possible)

Atencio a persones amb ELA

e PREVENCIO DEL RESTRENYIMENT

Meétode Activitat

- Exercicis adaptats a les limitacions fisiques

Rehabilitacio del pacient.

- Massatges abdominals.
Fisioterapia - Canvis posturals rotacionals.
- Reeducacio de la defecacio.
- Aportacio de fibra en funcio de via
d’alimentacio:
+ Dieta rica en fibra no soluble.
» Suplements enterals rics en fibra.

- Aportaci6 adequada d’ingesta hidrica (1,5 -
2 litres/dia):

* 50 % durant els apats.

ERC-nutricié

* 50 % entre apats i amb farmacs.

Farmacs a evitar:
- Opiacis.
- Anticolinérgics.
- Antiacids (férmules amb alumini).

A dur a terme per - Antiepilétics (fenitoina, acid valproic).
tots els facultatius
que avaluen el

pacient - Antidepressius triciclics.

- Antipsicotics (haloperidol, risperidona).

- Antihipertensius (metildopa, clonidina).
- Calciantagonistes.

- Suplements de calci.

- Suplements de ferro.

Font: Protocolo de manejo del estrefiimiento. Dra. Laura Sempere Robles. Servei de Medicina Digestiva.
Hospital General Universitari d’Alacant. 2017
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e MANEIG DEL RESTRENYIMENT

Tractament precoc

PRIMERS SIMPTOMES
Es recomana mantindre tractament cronic amb:

- Macrogol 3350/clorur sodic/bicarbonat sodic/clorur
potassic. Cada 24 hores (al mati, 1 hora després del
. desdejuni, separat de la medicacid)*.
REC.O.NE[XEMENT,DE SIMPTON_'_ES - Si hi ha dificultat per a I'expulsié de femta, es pot
Aparici6 d'un dels simptomes seglents o de afegir-hi citrat/lauril sulfat de sodi, solucio rectal. 1

més d'un: s .
aplicacié anal cada 3-4 dies.
- Esforg excessiu durant la defecacié.

- Femta dura (Bristol tipus 1 0 2).
- Sensacio d’evacuacié incompleta.
- Sensacio d’obstruccié ana.l

- Necessitat de maniobres manuals per a RESTRENYIMENT ESTABLIT
facilitar la defecacio. Es recomana mantindre tractament cronic amb:
- Macrogol 3350/clorur sodic/bicarbonat sodic/clorur
(") Pot ser administrat per GEP: diluir en 75 ml potassic. Cada 12 hores (al mati, 1 hora després del
d'aigua i netejar la sonda amb 50 ml d’aigua desdejuni, i berena/sopar, separat de la medicaci6)*.

- Si té dificultat per a I'expulsié de femta, s’hi pot afegir
bisacodil 10 mg supositori. 1 aplicacié anal cada 3-4
dies.

Tractament de complicacions

Impaccio fecal (restrenyiment intens i dolor anal amb sensacié d’ocupacio de recte):
- Enema 250 ml.
- Sidesprés de I'énema hi ha abséncia del bol fecal: estimulacié anal per cuidador.
- Sil'estimulacié no fora efectiva: acudir a portes d’'urgéncia / contactar amb UHD.

Sindrome d’Olgivie (abséncia de deposicions i distensié abdominal important, sense sensacié d’ocupacio
rectal):

- Col‘locacié de sonda rectal per cuidador:
» Slla sonda no progressa, tractar com a impaccio fecal.
- Sl no millora amb sonda: acudir a portes d’urgéncia / contactar amb UHD.

Font: Protocolo de manejo del estrefiimiento. Dra. Laura Sempere Robles. Servei de Medicina Digestiva.
Hospital General Universitari d’Alacant. 2017
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COMPLICACIONS METABOLIQUES DE LA NUTRICIO ENTERAL

Complicacio

Hiperglucémia

Hipoglucémia

Deshidratacio

hipertonica

Hiperhidratacio

Hipernatrémia

Hiponatrémia

Hiperpotassémia

Hipopotassémia

Vegeu si esta bé

(apartat
“Causes”)

Preguntar t10

Hipofosfatémia

Hiperfosfatemia

Hipercapnia

Causes
DM.
Sd. Realimentacié.
Farmacs.
Sepsia.

Suspensié de NE en pacients amb
insulina o farmacs orals per a la DM.

Dietes hiperosmolars i/o
hiperproteiques sense aportacio
d’aigua.

Augment de pérdues (ileostomia,
drenatges, vomits, diarrea).

Sd. Realimentacié.

Excés d’aportacié d’aigua i sodi.
Insuficiencia cardiaca.
Insuficiencia renal.

Insuficiéncia hepatica.

Deshidratacio.
Excés d’aportacio de sodi.

Hemodilucié.

SIADH.

Insuficiencia cardiaca.

Insuficiéncia rena.l

Insuficiéncia hepatica.

Pérdues (vomits, aspiracio, ileostomia,
diarrea).

Insuficiéncia renal.
Acidosi metabolica.
Excés de potassi.

Augment de pérdues per ileostomia,
SNG, diarrea, drenatges, dilirétics...

- Sd. Realimentacié.

Estrés catabolic.
Insulina.
Hemodilucié.

Sd. Realimentacio.
Insulina.
Antiacids quelants del fosfor.

Insuficiéncia renal.

Aportacié calorica excessiva i d’hidrats
de carboni en pacients amb disfuncié
respiratoria.

Prevencid/tractament

Férmula adequada.
Controls de glucémia diaris.
Ttment. hipoglucemiant adequat.

Férmula adequada.
Controls de glucemia diaris.
Ttment. hipoglucemiant adequat.

Calcul del balang hidric.
Reposicié hidrica via enteral o IV.
Mesurament del pes corporal.
Control clinic i analitic.

Calcul del balang hidric.
Reduir I'aportacié de volum.
Mesurament del pes corporal.
Monitorar.

Ajustar I'aportacié calorica.
Calcul del balang hidric diari.

Administrar aigua i serum glucosat
i retirar salins.

Monitoratge.

Disminuir I'aportacié hidrica.
Administrar dilretics.

Pautar sodi per a contrarestar
pérdues.

Eliminar potassi del tractament
(sérums).

Dietes restringides de K.
Valorar hemodialisi.

Tractar la causa.

Administrar K en NE/NP.
Monitorar el K.

Augmentar I'aportacié de K en
corregir la hiperglucemia.

Administracio parenteral
intravenosa i monitoratge.

Utilitzar férmules especifiques.

Proporcionar I'equilibri entre
hidrats de carboni, proteines i
greix.

Administrar entre 30-50 % de
I'energia total en forma de greix.
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ANNEX XXI: GUIA SEQUENCIAL PER A ADMINISTRAR FARMACS PER
SONDA DE GASTROSTOMIA

Passos a seguir:
1. Parar l'alimentacio.
Purgar la sonda amb un minim de 30 ml d’aigua.
Valorar si es necessita un interval minim abans d’administrar la medicacio.
Preparar els medicaments i I'equip necessari, per exemple: xeringues, pistils i morter.

ok own

Preparar cada medicament per separat. Mai s’ha de mesclar la medicacio si Farmacia no ho
ha autoritzat.

o Preparacié dels medicaments:

COMPRIMITS SOLUBLES

- Dissoldre’ls en 10-15 ml d’aigua.

- Administrar-los a través de la sonda. - Rentar i netejar amb aigua el
material emprat.

- El liquid obtingut s’ha
d’administrar per la sonda amb
la mateixa xeringa utilitzada en
'administracié del medicament,

per a garantir que s’administra
tota la dosi.

LiQuiDs

- Agitar-los bé.

- Els liquids viscosos cal diluir-los
immediatament amb aigua, en la mateixa
quantitat, abans d’administrar-los.

- Administrar-los a través de la sonda.
COMPRIMITS NO SOLUBLES .
- Comprovar estabilitats.

- Triturar els comprimits recoberts i no - Diluir en 10-15 ml d’aigua.
recoberts amb sucres, usant un morter o un

. " . - Administrar a través de la sonda.
altre dispositiu convenient.

Important:
- No triturar:

CAPSULES + Medicaments de revestiment
enteéric.

* Medicaments d’alliberament
retardat o modificat.

* Preparacions hormonals.
« Citotoxics.

- Obrir les capsules i abocar la pols en un
recipient adequat.

6. Sis’ha d’administrar per la sonda més d’'un medicament:
- Llavar la sonda amb almenys 10 ml d’aigua.
7. Després de I'administracié de I'Gltim medicament, irrigar la sonda amb almenys 30 ml d’aigua.

®

Es necessita un interval de temps abans de reiniciar I'alimentacio?
9. Recomengar I'alimentacio.
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ENLLACOS D’INTERES

Organismes d’investigacié amb linies d’investigacio actives en ELA

- Instituto de Investigacién de Enfermedades Raras (IlER) y Registro Nacional de | www.ciberer.es
Enfermedades Raras. CIBERER
- CREER http://www.creenfermedadesraras.es
Organitzacions:
- ORPHANET www.orpha.net
- Fundacion Luzon www.ffluzon.org
- ADELA (Asociacién Espariola de ELA) www.adelaweb.org
- ADELA-CV (Associaci6 Valenciana d’ELA) www.adela-cv.org
- CEAPAT (Centro de Referencia Estatal de Autonomia Personal y Ayudas Técnicas) https://ceapat.imserso.es/ceapat_01/cat_apo/catalogo/index.htm
- Plataforma de afectados por ELA https://sites.google.com/site/plataformadeafectadosela/
- Asociacion de Cuidadores Familiares http://www.cuidadoresfamiliares.org
- Ser Cuidador. Cruz Roja Espafiola http://www.cruzroja.es/principal/web/ser-cuidador
Institucions:
- EURODIS (Organizacion Europea de Enfermedades Raras) www.eurordis.org
- Conselleria d’lgualtat i Politiques Inclusives www.inclusio.gva.es
- Escuela de Pacientes de la Junta de Andalucia http://www.escueladepacientes.es/ui/aula_guia.aspx?stk=Aulas/Personas ¢
uidadoras/Guias_Informativas/Guia_Informativa_Personas Cuidadoras#
- Servicio de Informacion Sobre Discapacidad. Servicios Sociales de Castilla y Leon http://sid.usal.es/default.aspx
- Sistema per a I’Autonomia i I'Atencié a la Dependéncia (SAAD). IMSERSO http://www.dependencia.imserso.es/dependencia_01/index.htm
- Cataleg SAAS. Generalitat Valenciana http://www.inclusio.gva.es/web/dependencia/catalogo-del-saad769
- Conselleria d’lgualtat i Politiques Inclusives www.inclusio.gva.es
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GLOSSARI

AH Atenci6 hospitalaria

ABVD Activitats basiques de la vida diaria

AED Atrofia espinal distal

AIVD: Activitats instrumentals de la vida diaria
ALSFRS-R:  Amyotrophic lateral sclerosis functional rating scale-revised
AMP Atrofia muscular progressiva

AP Atencio primaria

AVD Activitats de la vida diaria

Cicu Centre d’Informacio i Coordinacié d’Urgéncies
CIDP Polineuropatia desmielinitzant idiopatica cronica
CIP Capacitat d’insuflacié pulmonar

CMBD Conjunt minim basic de dades

CMI Capacitat maxima d’insuflacio

Dept. Departament de salut

CSUSP Conselleria de Sanitat Universal i Salut Publica
Ccv Comunitat Valenciana

CVF Capacitat vital forgcada

DFT Demeéncia frontotemporal

DVA Document de voluntats anticipades

EAP Equip d’atencio primaria

ECG Electrocardiograma

IGC Infermera gestora de casos

ELA Esclerosi lateral amiotrofica

ELP Esclerosi lateral primaria

EMG Electromiografia

ENG Electroneurografia

FC Frequeéncia cardiaca

FEP Flux expiratori pic

FPT Flux pic de tos
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GLOSSARI (continuacid)

FR
GEP (PEG)

HACLE
IMC
MI-E
MMII
MMSS
NBS
oDl
PaCO2
PAD
Pa02
PAI
PEmax
PET-TAC
PImax
PT
R/C
SAAD
SAD
SAMU
SBRhb
SIA

SMAD
REM
RM
SIP
SIS

Freqliéncia respiratoria

Gastrostomia endoscopica percutania, coneguda per PEG, per les sigles en anglés
(percutaneous endoscopic gastrostomy)

Hospitals d’atencio a cronics i de llarga estada

index de massa corporal

Tos assistida mitjancant in-exsuflacié mecanica
Membres inferiors

Membres superiors

Subscore bulbar de I'escala de Norris

index de dessaturacions >4 % per hora

Pressié d’anhidrid carbonic en sang arterial
Planificacié anticipada de decisions

Pressié d’'oxigen en sang arterial

Pla d’atenci¢ individualitzat

Pressié maxima expiratoria

Tomografia per emissié de positrons - Tomografia axial automatitzada
Pressié maxima inspiratoria

Plec tricipital

Relacionat amb

Sistema per a 'autonomia i atencié a la dependéncia
Servei d’Ajuda a Domicili

Servei d’Atencié Médica Urgent

Servei Basic de Rehabilitacié

Sistema d’informacié ambulatoria: historia clinica electronica del sistema valencia
de salut

Servei Municipal d’Atencié a la Dependéncia
Moviments oculars rapids

Ressonancia magnética

Sistema d’informacié poblacional

Sistema d’informacio sanitaria
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GLOSSARI (continuacid)

SNIP Pressio6 de sniff

SNS Sistema Nacional de Salut

SOD1 Superoxid-dismutasa 1

Sp0O2 Saturacié d’oxigen

SVB Suport vital basic

TA Tensio arterial

TAC Tomografia axial informatitzada

TAC-TAP Tomografia axial informatitzada toracoabdominopélvica
Tc90 SpO2 més baix de 90 % durant el son

TIC Tecnologies de la informacié i la comunicacio
UCl Unitat de Cures Intensives

UHD Unitat d’Hospital a Domicili

UPP Ulceres per pressio

USM/USMIA Unitats de salut mental/unitats de salut mental d’infantoadolescents
VNI Ventilacié no invasiva

VO Via oral
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AUTORIA | REVISIO

e GRUP DE TREBALL

Diagnostic
Arlanzon Carbonell, Carmen. FE Neurofisiologia Clinica. Dept. d’Elx - Hospital General.

Blanco Hernandez,Trinidad. FE en Neurofisiologia Clinica. Dept. de Valéncia - Hospital
General.

Cano Teuler, Milagros. FE en Neurologia. Dept. de Valéncia - Hospital General.

Chumillas Lujan, Maria José. FE en Neurofisiologia Clinica. Dept. de Valéncia - La Fe.

Diaz Marin, Carmina. FE en Neurologia. Dept. d’Alacant - Hospital General.

Lorente Gomez, Laura. FE en Neurologia. Dept. Elx - Hospital General.

Parra Escorihuela, Silvia. FE en Neurofisiologia Clinica. Dept. de Castell6.

Jerez Garcia, Pedro Tomas. FE en Neurofisiologia Clinica. Dept. d’Alacant - Hospital General.
Vazquez Costa, Juan Francisco. FE en Neurologia. Dept. de Valéncia - La Fe.

Vilar Ventura, Rosa M?. FE en Neurologia. Dept. de Castell6.

Respiratori

Belenguer Muncharaz, Alberto. FE en Medicina Intensiva. Dept. de Castelld.
Bueso Fabra, Maria Josefina. FE en Pneumologia. Dept. de Castello.
Candela Blanes, Alfredo. FE en Pneumologia. Dept. d’Alacant - Hospital General.

Domeénech Clar, Rosalia. FE en Pneumologia. UHD. Dept. de Valéncia - La Fe.

Ferreres Franco, José. FE en Medicina Intensiva. Dept. de Valéncia — Clinic - Malva-rosa.
Garcia Pachon, Eduardo. FE en Pneumologia. Dept. d’Elx - Hospital General.

Gomez Merino, Elia. FE en Pneumologia. Dept. d’Alacant - Sant Joan d’Alacant.

Ledn Fabregas, Montse. FE en Pneumologia. Dept. de Valéncia - La Fe.
Lluch Bisbal, Amparo. FE en Pneumologia. Consorci Dept. de Valéncia - Hospital General.
Servera Pieras, Emilio. FE en Pneumologia. Dept. de Valéncia - Clinic - Malva-rosa.

Zafra Pires, M? Jesus. Infermera. Servei de Pneumologia. Dept. de Valéncia - Clinic - Malva-
rosa.

Rehabilitacié
Banuls, Francesc. Terapeuta ocupacional. Universitat Catolica

Cortés Fabregat, Aleixandre. FE en Medicina Fisica i Rehabilitacié. Dept. de Valéncia - Arnau
de Vilanova - Lliria.
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Susana Cortés Diaz. FE en Medicina Fisica i Rehabilitacié. Dept. d’Elx - Hospital General.

Chiralt Bailach, Barbara. Treballadora social. ADELA CV.

Marimén Hoyos, Vicente. FE en Medicina Fisica i Rehabilitacié. Dept. d’Alacant - Hospital
General.

Manez Afidn, Inma. FE en Medicina Fisica i Rehabilitacié. Dept. de Valéncia - La Fe.
Lopez Pifol, Carlos. Cap de seccio. Direccié General de Farmacia i Productes Sanitaris.
Puchades Julia, Jorge. Logopeda. Dept. de la Ribera.

Roda Alcayde, Cristina. FE en Medicina Fisica i Rehabilitaci6. Dept. de Valéncia - La Fe.
Morell Mas, M? Teresa. Fisioterapeuta. Dept. de Valéncia - Arnau de Vilanova - Lliria.
Nutricié

Abad Gonzalez, Angel Luis. FE en Endocrinologia i Nutricio. Dept. d’Alacant - Hospital
General.

Argente Pla, Maria. FE en Endocrinologia i Nutrici6. Dept. de Valéncia - La Fe.
Artero Fullana, Ana. FE en Endocrinologia i Nutricio. Dept. de Valéncia - Hospital General.

Ballesta Sanchez, M? Carmen. Adjunta especialista en dietética. Dept. d’Alacant - Sant Joan
d’Alacant.

Calatayud Campos, M? José. FE en Medicina Fisica i Rehabilitacié. Dept. de Valéncia - La Fe.
Chiva Martinez, Maria. Nutricionista. Dept. de Castell6.

Civera Andrés, Miguel. FE en Endocrinologia i Nutricio. Dept. de Valéncia - Clinic - Malva-
rosa.

Garcia Malpartida, Katherine. FE en Endocrinologia i Nutrici6. Dept. de Valéncia - La Fe.

Marti Bonmati, Ezequiel. FE en Farmacia Hospitalaria. Consorci Dept. de Valéncia - Hospital
General.

Rubio Puchol, Olalla. FE en Endocrinologia i Nutricio. Dept. de Castelld.
Salom Vendrell, Christian. FE en Endocrinologia i Nutricié. Dept. de Valéncia - Doctor Peset.
Veses Martin, Silvia. FE en Endocrinologia i Nutricié. Dept. de Valéncia - Doctor Peset.

Villaplana Garcia, Maria. FE en Endocrinologia i Nutrici6. Dept. de Valéncia - Clinic - Malva-
rosa.

Suport psicologic i social

Agut Gago, Olga. Treballadora social. Dept. de Valéncia - Doctor Peset.
Andrés Navarro, Guadalupe. Treballadora social. Dept. de Valéncia - La Fe.
Casan Tarrega, Veroénica. Psicologa. Consorci Hospital Provincial de Castell6.

Cuesta Alcaniz, Manuela. Psicologa. ADELA CV.
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Diaz Cordobés, José Luis. Psicoleg. Servei de Pneumologia. Dept. de Valéncia - Clinic -
Malva-rosa.

Chiralt Bailach, Barbara. Treballadora social. ADELA CV
Munoz Pérez, Pilar. Infermera gestora de casos. Dept. d’Alacant - Hospital General.
Navarro Fernandez, Inmaculada. Treballadora social. Dept. de Castell6.

Olcina Cuesta, Isabel. Direccio General de Diversitat Funcional. Conselleria d’lgualtat i
Politiques Inclusives.

Torres Mora, Pasquala. Treballadora social. Dept. d’Alacant - Hospital General.

Cures pal-liatives i atencié en el domicili

Andrés Checa, Daniel. Infermer. Dept. de Valéncia - Arnau de Vilanova - Lliria.
Cuesta Alcaniz, Manuela. Psicologa. ADELA CV.

Domenech Clar, Rosalia. UHD. Dept. de Valéncia - La Fe.

Forcada Bagan, Susana. UHD. Dept. de Castell6.

Garcia Florencio, Serafina. Infermera gestora de casos. Dept. de Valéncia - Arnau de
Vilanova - Lliria.

Martinez Simarro, Amparo. Psicologa. Dept. de Valéncia - La Fe. Fundacié la Caixa.
San Inocencio Cuenca, David. UHD. Dept. d’Alacant - Hospital General.

Serrano Moragues, Ana. Infermera gestora de casos. Dept. Valéncia - Arnau de Vilanova -
Lliria.

Todera, Pablo. UHD. Dept. d’Alacant - Sant Joan d’Alacant.

Valdés Menor, Teresa. Infermera. UHD. Dept. d’Alacant - Hospital General.
e EQUIP COORDINADOR, DIRECCIO GENERAL D’ASSISTENCIA SANITARIA

Alba Moratilla, Nieves
Cuevas Cuerda, Dolores
Lorente Pomar, Ana Belén
Patén Esteban, Maria Luisa
Saiz Ramiro, Eloy

Soler Leyva, Pepa
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e HIHAN COL-LABORAT

Albelda Puig, Carmen. Direccié General de Farmacia i Productes Sanitaris. CSUSP.

Belda Torrent, Vicente José. Direccié General d’Investigacio, Innovacio, Tecnologia i Qualitat.
CSUSP.

Gallud Romero, Juan. Direccié General d’Assisténcia Sanitaria. CSUSP.

Gil Benito, Antonio. Direccié General d’Assisténcia Sanitaria. CSUSP.

Grau Rubio, Maria Antonia. Direccié General de Farmacia i Productes Sanitaris. CSUSP.
Frades Begofia, Garcia. Direccio General d’Assisténcia Sanitaria. CSUSP.

Sanchez Cuesta, Purificacion. Direccid General d’Assisténcia Sanitaria. CSUSP.

Soler Saiz, Carmen. Centre de Salut Sexual i Reproductiva de I'hospital Dr. Peset. CSUSP.
e REVISORS EXTERNS

Sociedad de Enfermeria Comunitaria.

Sociedad Espariola de Salud Publica y Administracién Sanitaria.
Societat Valenciana d’Endocrinologia, Diabetis i Nutricié.
Societat Valenciana d’Hospital a Domicili.

Societat Valenciana de Medicina Fisica i Rehabilitaci6.

Societat Valenciana de Medicina Pal-liativa.

Asociacion Valenciana de ELA (ADELA CV).

Vicepresidéncia i Conselleria d’lgualtat i Politiques inclusives: Pilar Lazaro Estrada, Natividad
Rosado Malo, Pilar Arocas Pérez.

Coordinacié técnica de I'Estratégia de malalties neurodegeneratives de I'SNS. Ministeri de
Sanitat, Consum i Benestar Social.

De Miguel Montoya, Isabel. Professora de I’'Escola Universitaria d’Infermeria La Fe.
Ferrer Ferrandis, Esperanza. Directora de I'Escola Universitaria d’Infermeria La Fe.
Fluixa Carrascosa, Carlos. Director de Gesti6 Sanitaria. CSUSP.

Peris Sanchez, Ricardo. FE Pneumologia. Dept. de Gandia.

Ruiz Miralles, M? Luisa. Infermera gestora de casos. Dept. d’Alacant - Hospital General.

Santonja Llavata, José Miguel. FE Neurologia. Dept. de Valéncia — Clinic - Malva-rosa.
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Aquest document ha sigut avaluat per la Comissio de Valoracié de Documents d’Actuacio

Clinica de la Conselleria de Sanitat Universal i Salut Publica, d’acord amb els criteris que es
poden consultar en http://www.san.gva.es/web/calidad/criterios-de-interconsulta.

La comissio esta composta per:

M? José Avilés Martinez. Direccié General d’Investigacio, Innovacio, Tecnologia i Qualitat.
Pedro Chinesta Tejera. Subsecretaria. Conselleria de Sanitat Universal i Salut Publica.
Carmen Gonzalez Monte. Institut Médic Valencia.

Jorge Navarro Soriano (col-laborador). Direccié General d’Investigacio, Innovacié, Tecnologia
i Qualitat.

Pablo Rodriguez Martinez. Direccié General d’Assisténcia Sanitaria.
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