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RESUMEN

La esclerosis lateral amiotréfica es una enfermedad neurodegenerativa que tiene consecuencias
devastadoras para el paciente, comprometiendo; la autonomia, la comunicacion oral, la deglucion y
la respiracion; y a su familia. Aln no existe claridad sobre su etiologia, existen diferentes tipos de
ELA vy su evolucidn es progresiva. La prevalencia mundial varia entre 2 y 11 casos por 100.000
habitantes; el rango de edad de presentacion es de 58 a 63 afios de edad, para los casos esporadicos,
y de 47 a 52 afios para los familiares, con una ligera tendencia del sexo masculino. El diagnéstico de
esta patologia es fundamentalmente clinico, apoyado por estudios neurofisiolégicos. No existe al dia
de hoy un tratamiento curativo y solo un medicamento, el Riluzol, ha demostrado efectividad para
retrasar el uso de ventilacion mecanica y prolongar levemente la supervivencia. El objetivo de este
Trabajo Final de Grado es el de mostrar la importancia, del rol del kinesiélogo en un equipo
interdisciplinario, en la atencion de un paciente con diagnostico temprano de ELA, de presentacion
bulbar, la consideracion de los aspectos éticos y calidad de vida; derechos del paciente; la
planificacion de un plan de tratamiento acorde a las necesidades del mismo; aplicacion de test;
pruebas semiologicas y técnicas terapéuticas utilizadas durante el tratamiento. Destacando los
resultados en algunos casos positivos como demostrd la intervencion en cuanto a la mantencion FVC
y la prevencion de ulceras por presion y en otros negativos, en cuanto a la mantencién de la fuerza

muscular y el rango articular.
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1. TABLA DE ABREVIATURAS

ELA: Esclerosis Lateral Amiotrofica.

AVD: Actividades de la Vida Diaria.

AVDI: Actividades de la Vida Diaria Instrumentales.
CIE: Clasificacion Internacional de Enfermedades.
OMS: Organizacion Mundial de la Salud.

EM: Esclerosis Mdltiple

IMC: indice de Masa Corporal

FC: Frecuencia Cardiaca

TA: Tension Arterial

FR: Frecuencia Respiratoria

SAT: Saturacion de Oxigeno

UTI: Unidad de Terapia Intensiva

LOF: Lago Orofaringeo

SNG: Sonda Nasogaéstrica

EMG: Electro Miografia

RX: Radiografia

PHP: Plan de hidratacion Parenteral

ROM: Rango de movimiento articular (Range of motion)
VNI: Ventilacion No Invasiva

MMSS: Miembros Superiores

DFT: Demencia Fronto Temporal

EMG: Electromiografia

NMI: Neurona Motora Inferior
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LCR: Liquido Céfalo Raquideo

NMS: Neurona Motora Superior

IR: Insuficiencia Respiratoria

CV: Capacidad Vital

VM: Ventilacion Mecanica

MI: Mdsculos Inspiratorios

V1: Volumen Corriente o Tidal

FVC: Capacidad vital forzada

PaO2: Presion Arterial de Oxigeno

PaCO2: Presion Arteria de Anhidrido Carbdnico
02: Oxigeno

CO2: Anhidrido Carbonico

IRA: Insuficiencia Respiratoria Aguda
PEG: Gastrostomia Endoscopica Percutanea

BIPAP: Sistema de Bipresion Positiva
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ALSFRS-R: Escala de Clasificacion Funcional de la Esclerosis Lateral Amiotrofica Revisada (The

Amyotriphic Latera Sclerosis Functional Rating Scale)

POP: Post Operatorio
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2. INTRODUCCION

El presente trabajo final se desarroll6 en el marco de la Licenciatura en Kinesiologia y Fisiatria de la
Universidad Isalud, con el objetivo de analizar e integrar conocimientos adquiridos durante la carrera,
pertinentes al desarrollo de un caso clinico asignado durante la practica profesional supervisada, lo
que posibilito investigar y profundizar acerca de la evidencia cientifica que sustenta los diagndsticos

y tratamientos que se utilizan en la practica, transformandose en insumos para mejorar la misma.

Se realizara la presentacion de un caso clinico tratado en el marco de la materia Practicas
Profesionales Supervisadas, espacio a cargo de las docentes Carmen Luz Catalan y Romina Mutti,
desarrollado entre el 22 de agosto de 2019 hasta el 15 de noviembre de 2019, el cual tuvo como
escenario el Sanatorio Sagrado Corazon, sito en Ciudad autonoma de Buenos Aires sobre la calle
Bartolomé Mitre 1955. Dicho Nosocomio se desempefia como Sanatorio de Alta complejidad
perteneciente a la obra social de los empleados de comercio (OSECAC), el cual cuenta con

equipamiento e infraestructura del mas alto nivel.

Las tutoras a cargo de la practica fueron la Lic. Vanesa Castelo, en el area de sala de cuidados
intermedios y la Lic. Maricel Gallardo en unidad coronaria. La finalidad de dichas préacticas fue
acercar al alumno a la experiencia real de distintos ambitos de desarrollo de los profesionales
Kinesidlogos, la aplicacion de los contenidos tedricos a la atencion diaria de pacientes con diversas

patologias.

El presente caso clinico trata de un paciente con diagnostico reciente de Esclerosis Lateral
Amiotréfica (ELA) o Enfermedad de la neurona motora, esta es una enfermedad neuromuscular
progresiva para la que no existe cura. A pesar de ello, es de vital importancia para los pacientes poder
acceder a tratamientos dirigidos a aliviar los sintomas. El objetivo general del tratamiento es ayudar
a un paciente a mantener la mayor independencia para poder llevar a cabo sus actividades diarias e
instrumentales (AVD / AVDI), y proporcionar herramientas tanto al paciente como a su familia para

hacer frente a las limitaciones que impone la enfermedad.

La rehabilitacion puede ayudar a maximizar la movilidad y la comodidad a través de la prescripcion
de equipo u ortesis, la adaptacion de la actividad, la educacidn del paciente y la familia, y el uso de

ejercicios y apropiadas técnicas de movimiento.
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El propdsito de este trabajo es el de desarrollar el presente caso clinico desde la perspectiva tedrica
en cuanto a la descripcion de la etiologia de la enfermedad, prevalencia, progresion y su presentacion
clinica, haciendo hincapié en el impacto que esta patologia tiene en el individuo a escala personal,
social, econémica y ética; pasando por la exposicion del caso, la terapéutica aplicada y el
planteamiento de un plan de trabajo desde el manejo de las afecciones que se presentan secundarias

a la patologia primaria.

Realizaremos por Gltimo una exposicion de los resultados de la atencion kinésica, los beneficios de
este tipo de atencion en un espacio interdisciplinario y ofreceremos una discusion al respecto de los
puntos méas relevantes sobre este trabajo, en relacion a fomentar la aplicacién de los principios

bioéticos y un tratamiento acorde a las necesidades que el paciente requiera.
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3. MARCO TEORICO

3.1. Definicion de Esclerosis Lateral Amiotrofica

La ELA, junto a sus variantes (esclerosis lateral primaria, atrofia muscular progresiva y paralisis
bulbar progresiva), es la enfermedad de neurona motora mas frecuente del adulto (A. Camacho,
2018). Se trata de una enfermedad debilitante, progresiva, de caracter neurodegenerativo, secundaria
a la afectacién de las neuronas motoras superiores® (localizadas en la corteza motora precentral) e
inferiores? (localizadas en los niicleos motores del tronco y asta anterior de la médula espinal).
Aungue tipicamente aparece de forma esporadica (un caso aislado en una familia), entre un 5 a un
10% de los casos presentan agrupamientos familiares, la mayoria de las veces siguiendo un patron de
herencia autosdmica dominante® (pero también descritas con un patrén autosémico recesivo y ligado
al sexo dominante). Un 5-10% de los casos presenta una demencia asociada, en general del tipo
fronto-temporal, que puede preceder, aparecer simultaneamente o posteriormente al inicio de la ELA.
Pero hasta en mas de un 50% de los casos los pacientes muestran rasgos de disfuncion disejecutiva®

en los estudios neuropsicoldgicos (A. Camacho, 2018).

SegUn la Clasificacion internacional de enfermedades® (CIE-11), de la Organizacion mundial de la
salud® (OMS), la (ELA) es un trastorno progresivo y mortal en el cual se observan signos progresivos
de degeneracion de las motoneuronas inferiores y superiores en una o varias de las cuatro regiones
de la medula espinal, a saber, la bulbar, la cervical, la toracica y la lumbosacra. A veces hay que
realizar estudios electrofisioldgicos para confirmar la degeneracion de las neuronas motoras inferiores
y descartar otras causas. Las técnicas de neuroimagen también pueden servir para descartar otros
trastornos que pudieran explicar las manifestaciones clinicas y las caracteristicas electrofisiologicas.
Las caracteristicas clinicas de la ELA familiar y de la ELA esporadica son parecidas. Del 50 al 60%
de los casos de ELA familiar se deben a mutaciones en los genes C9ORF72 y de la Cu/Zn superdxido-
dismutasa (SOD1) (O.M.S., 2019).

Esta patologia amenaza la autonomia motora, la comunicacion oral, la deglucion y la respiracién, los

sentidos y el intelecto por lo general se mantienen intactos, asi como también los mdsculos de los

! Estas neuronas se encuentran a lo largo de toda la corteza cerebral, sus terminaciones nerviosas forman la via corticoespinal y es de
gran importancia para el inicio de la actividad muscular voluntaria.

2 Estas neuronas estan situadas en el asta anterior de la médula espinal y emiten terminaciones nerviosas que llegan directamente a los
musculos del organismo y provocan su contraccion voluntaria.

3 Este patron se da cuando el alelo alterado es dominante sobre el normal, y basta una sola copia para que se exprese la enfermedad.

4 Alteracion en las funciones ejecutivas.

5 Nomenclador internacional de enfermedades.

6 La OMS es el organismo de la Organizacion de las Naciones Unidas especializado en gestionar politicas de prevencion, promocion
e intervencion a nivel mundial en la salud.
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ojos. El paciente se vera cada vez con mas necesidad de ayuda para realizar las actividades de la vida
diaria (AVD), incrementandose el grado de dependencia. Por lo general el fallecimiento se da por
insuficiencia respiratoria en un plazo de 2 a 5 afios, aunque en el 10% de los casos la supervivencia

es superior (Arpa, y otros, 2009).

3.1.1. Historia

Los primeros datos sobre la enfermedad datan de 1874, cuando el neur6logo francés, el Dr. Jean-
Martin Charcot, publico el primer articulo completo (Fernandez Lerones & De la Fuente Rodriguez ,
2010). Charcot (1825-1893), asimil6 investigaciones y conceptos previos que, sumados a sus
pesquisas, le permitieron reconocer esta enfermedad como una entidad unica. Detallé los hallazgos
clinicos y patolégicos, enfatizd el concepto de desmielinizacion’, determiné la forma de recaida-
remision y expreso que la fibra desmielinizada es capaz de tener conduccion nerviosa. La reconocio
como una enfermedad en 1868 y la denomind Esclerosis® en Placas. Establecio tres sintomas clinicos
caracteristicos de la EM (triada de Charcot): disartria®, ataxia® y temblor. También la presencia de
sintomas atipicos como amiotrofias'! (Torres, 2015). Esta enfermedad también es conocida como la
enfermedad de Lou Gehrig, un beisbolista profesional de los Yankees de New York, el cual fallecio
a causa de la ELA, su esposa Eleanor jugo un papel importante en el establecimiento de centros

formales para el estudio y tratamiento de ELA (Mayadev AS, 2008).

3.1.2. Epidemiologia

Es la tercera enfermedad neurodegenerativa en incidencia, luego de la demencia y la enfermedad de
Parkinson (A. Camacho, 2018). En una revision sistematica de la literatura (Chio, y otros, 2013) se
observé una gran variabilidad en las cifras de prevalencia, que van desde 2,0/100.000 habitantes en
China hasta 11,3/100.000 habitantes en Japdn, con cifras intermedias para Europa y Norteamérica.
Similar variabilidad se encontré en las cifras de incidencia. Los autores sefialan que la gran
variabilidad en los datos se puede deber a diferencias en el disefio metodolégico de los estudios, pero
no descartan que se deban a diferencias poblacionales como la edad, los factores ambientales y la

predisposicion genética. En un estudio de paises europeos (Logroscino, y otros, 2010) se encontrd

" Perdida patolégica de la capa de mielina de las fibras nerviosas.

8 Endurecimiento patolégico de un tejido.

® Debilidad de los musculos del habla y el aparato respiratorio.

10 Deterioro en el equilibro y la coordinacion corporal.

1 Atrofia Muscular, disminucion de la masa del misculo y una consecuente disminucion o pérdida de su fuerza.
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mayor incidencia en hombres, con dos picos de edad de presentacion: 58 a 63 afios para los casos
esporédicos y 47 a 52 afios para los familiares; la enfermedad fue muy rara después de los 80 afios.
También se encontrd que la incidencia es mas baja en etnias'? africanas, asiaticas e hispanicas con
respecto a caucasicos® europeos y norteamericanos. En América Latina se han hecho pocos estudios
sobre ELA; se dispone de algunos datos epidemioldgicos de incidencia (casos/100.000
habitantes/afio) y prevalencia (casos/100.000 habitantes), respectivamente, asi: Argentina 3,17 y
8,86; Brasil 0,4 y 0,9 a 1,5; Costa Rica 0,97 y sin datos; Ecuador 0,2 a 0,6 y sin datos y Uruguay 1,37
y 1,9 (Zapata Zapata, Franco Dager, Solano Atehortua, & Ahunca Velasquez, 2016).

En argentina contamos con datos epidemioldgicos, registrados en un estudio multicentro del afio 2017
de la Sociedad Argentina de Neurologia, donde se refleja un estimado de incidencia anual entre 0,31
y 3,2, y su prevalencia entre 0,8 y 8,5 casos por 100.000 habitantes y que la edad promedio de los
pacientes al inicio de los sintomas fue de 60,8 afios. La informacion epidemiologica existente en
nuestro pais es limitada a centros especializados. En comparacion se reflejan valores similares de

incidencia y prevalencia en nuestro pais, arrojado por otros estudios (Perz Akly , y otros, 2017).

Tabla 1: Incidencia y prevalencia mundiales de ELA

Paises Incidencia Prevalencia
(10° habitantes/ano) {10* habitantes/ano)
Europa 2,08 54
EE. UU, 1,75 34
Canada 2,24 5in datos
China 0,46 20
Japdn 1,97 11,3
Argentina 3,17 8,86
Brasil 0.4 09a1,5
Costa Rica 0,97 Sin datos
Ecuador 0,2a0,6 Sin datos
Uruguay 137 19

Fuente: (Zapata Zapata, Franco Dager, Solano Atehortua, & Ahunca Velasquez, 2016)

12 Conjunto de personas que pertenece a una misma raza y, generalmente, a una misma comunidad lingtistica y cultural.
13 personas originarias de Europa que tienen determinados rasgos fisicos, entre los que destaca el color palido de su piel.
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3.1.3. Sintomas, signos y evolucion de la enfermedad.

El inicio de sintomas en la ELA puede variar de una persona a otra. Dependera de la gravedad y la
localizacion de los cambios degenerativos que se produzcan en las motoneuronas del tronco cerebral
y la médula espinal. Sin embargo, el comienzo suele ser focal, en las extremidades superiores o
inferiores (inicio espinal o bulbar). Los sintomas pueden ser de debilidad o dificultad de coordinacion
en alguna de sus extremidades, cambios en el habla, en la deglucion!* o puede iniciarse con la
aparicién de movimientos musculares anormales como espasmos*®, sacudidas, calambres o debilidad,
una anormal pérdida de la masa muscular o de peso corporal. La progresion de la enfermedad es
irregular y no se presenta de igual manera en todos los cuerpos. Por lo general la evolucion es muy
lenta, desarrollandose a lo largo de los afios y teniendo periodos de aparente estabilidad con un grado
variable de incapacidad. La enfermedad suele cursar sin dolor, aunque, la presencia de calambres?®,

la pérdida de la movilidad y funcion muscular acarrean malestar (Brandi de la torre , y otros, 2013).

Los signos clinicos de la degeneracion u afeccion de las motoneuronas inferiores, suelen ser debilidad
muscular, atrofia muscular y fasciculaciones!’, mientras que los signos de la afeccion de las
motoneuronas superiores se caracterizan por Hiperreflexia®, Clonus®®, Espasticidad® y perdida de

los reflejos cutaneos y abdominales.

Se determinan a su vez tres formas clinicas de presentacion de la enfermedad, la comdn, la cual suele
iniciarse de forma asimétrica por una extremidad superior; la pseudopolineuritica de inicio en las
extremidades inferiores de forma asimétrica, que progresa en forma ascendente lentamente y Bulbar,
como es el caso del paciente que presentamos en este caso clinico, de evolucién mas rapida, con
disfasia?! y disfagia??, practicamente desde el principio, ademas de hipersialorrea?® y aumento de

mucosidad (Fernandez Lerones & De la Fuente Rodriguez , 2010).

Existe una relacion entre la demencia fronto-temporal®* (DFT) y ELA, la frecuencia de este tipo de
demencia se presenta en un 5% al 25% de los casos. La aparicion de la DFT puede ser antes 0 después
de las manifestaciones clinicas de degeneracion de Neurona Motora Inferior y Superior. Las

manifestaciones cognitivas se dan en 15 a 50% de casos, se pueden presentar cambios de

14 proceso de ingestion de alimento desde la boca hacia la faringe y después hasta el eséfago

15 Contraccion brusca, involuntaria y persistente de las fibras musculares.

16 Contracciones o espasmos slbitos, involuntarios en uno 0 mas masculos.

7 Contracciones musculares pequefias e involuntarias.

18 Exageracion de los reflejos.

19 Contracciones ritmicas e involuntarias en un musculo o grupo muscular por la extension brusca y pasiva de sus tendones.
20 Alteracion patolégica del tono muscular.

21 Trastorno del lenguaje, falta de coordinacion de las palabras.

22 Trastorno de la deglucion.

23 Exceso de salivacion.

24 Trastorno cerebral, que afecta el I6bulo frontal y temporal, con repercusiones en la personalidad, conducta y el lenguaje.
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personalidad, desarrollo de comportamientos obsesivos y el deterioro del juicio, generalmente el
cambio cognitivo que se presenta en los pacientes con ELA es “sutil”. El déficit cognitivo puede

preceder o seguir el inicio de la disfuncidn de neuronas motoras (Bucheli , y otros, 2012).

La insuficiencia respiratoria (IR) secundaria a la enfermedad de motoneurona suele desarrollarse una
vez diagnosticada la enfermedad como consecuencia de la progresion natural de la misma por
debilidad de los musculos respiratorios 0 de forma aguda desencadenada por una infeccién
respiratoria, siendo excepcional su presentacion como primer sintoma de la enfermedad (Rubio

Nazabal, Alvarez Perez, Fernandez Couto , Lopez Facal, & Rey del Corral, 2006).

Las manifestaciones clinicas de las formas familiares y esporadicas de ELA son idénticas. Las
diferencias descritas entre ambas hacen referencia a la edad de inicio (unos 10 afios antes como media
en los casos familiares), a la incidencia segun el sexo (predominio de varones en las formas
esporadicas e igualdad para ambos sexos en las familiares) y a la extension de las lesiones
microscopicas (anomalias en los cordones posteriores y en otros nicleos medulares) que clinicamente

suelen ser silentes (Arpa , y otros, 2009)

Tabla 2: Signos y sintomas de lesion de las neuronas motoras

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

Debilidad muscular Torpeza y lentitud

Atrofia muscular Espasticidad

Fasciculaciones Hiperreflexia

Calambres musculares Reflejos patolégicos

Hipotonia muscular Labilidad emocional

Arreflexia

Fuente: (Brandi de la torre , y otros, 2013)

3.1.4. Factores de riesgo

Las causas de la ELA aun son desconocidas, sin embargo, los estudios sugieren que tanto los factores
genéticos como los ambientales cumplen un papel en el desarrollo de la enfermedad. Aungue todavia

no esta claro como las mutaciones en el gen?® SOD1 conducen a la degeneracion de la neurona

% particula de material genético que determina la aparicion de los caracteres hereditarios en los seres vivos.
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motora, hay evidencia creciente que el gen juega un papel en la produccion de la proteina SOD1
mutante puede volverse toxica. A partir de aqui, se han identificado méas de una docena de mutaciones
genéticas, y cada uno de estos descubrimientos de genes proporciona nuevas ideas sobre posibles
mecanismos de ELA. El descubrimiento de ciertas mutaciones genéticas. involucrado en ELA sugiere
que los cambios en el procesamiento de las moléculas de ARN pueden conducir a degeneracion de la
neurona motora relacionada con la ELA. Las moléculas de ARN son una de las principales
macromoléculas relacionadas directamente con la sintesis de proteinas especificas, asi como la

regulacion de la actividad del gen. (Health, 2017)

Segun (Ingre, Per M, Fredrik, Freyra , & Fang , 2015) los factores de riesgo no genéticos mas
comunmente examinados para la ELA son, el estilo de vida, incluido el tabaquismo, la ingesta de
antioxidantes?®, el estado fisico, el indice de masa corporal (IMC) y el ejercicio fisico, seguidos de
los factores relacionados con las exposiciones ocupacionales y ambientales, incluidos los campos
electromagnéeticos, metales, pesticidas e infeccion viral. Tambien se discuten los posibles vinculos
entre la ELA y otras afecciones medicas, incluidos traumatismos craneales, enfermedades
metabolicas, cancer y enfermedades inflamatorias. Relacionado al caso que exponemos en este
trabajo, el paciente padece de obesidad morbida, sin embargo, se ha demostrado que un IMC bajo y
una tasa de reduccion de IMC mas alta son indicadores de pronostico independientes para la ELA
después del diagnostico. Sugieren ademas que un indice de masa corporal premorbido bajo se asocia

con un mayor riesgo de mortalidad por ELA y una mayor mortalidad.

3.1.5. Diagnostico

El proceso diagnéstico de ELA es complejo. La variedad de hallazgos clinicos durante el curso
temprano de la enfermedad y la falta en la actualidad de un marcador biolégico o pruebas especificas
para ELA, hacen que el diagnostico adecuado sea dificil. Se han reportado que 10-42% de
diagndsticos de ELA son inicialmente erréneos, lo que produce repercusiones importantes para el
paciente y el médico ya que se retrasa un manejo adecuado de la enfermedad. Se conoce que el tiempo
promedio entre el inicio de los sintomas y el diagndstico correcto es de aproximadamente 12-14 meses
para paises en Europa, mientras que en Argentina y Brasil se reporta entre 16-18 meses. Las
principales causas para el retraso en el diagnostico son el desconocimiento de la enfermedad por parte

del médico tratante, presentacion clinica insidiosa, sintomatologia parecida a otras enfermedades,

26 Molécula que retarda o previene la oxidacion de otras moléculas.
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hallazgos erréneos o interpretacion inadecuada de hallazgos de neuro-imagen y neurofisiolégicos. El
diagndstico inapropiado tiene diversas implicaciones para el paciente y sus familias incluyendo la
dificultad en el establecimiento de terapias farmacoldgicas y sintomaticas apropiadas e

individualizadas (Bucheli , y otros, 2012).

Segun (Vazquez Costa, y otros, 2017), en un estudio realizado a pacientes con ELA en la comunidad
Valenciana, los pacientes tardaron una media de 2.5 meses en realizar la primera consulta médica,
donde el médico de familia es el més consultado, de estos el 38% fue orientado adecuadamente a un
especialista. A su vez la especialidad mas consultada es el Neurdlogo en un 53% de los casos,

seguidos de traumatologia en 26% y Otorrinolaring6logo en el 20% de los casos.

Los criterios diagnosticos y su evolucion, permitieron aumentar el namero de pacientes a los que se
les diagnostica esta enfermedad. En 1994 se crearon los criterios aceptados para ELA, llamados
criterios El Escorial, en 1997 fueron revisados. Para realizar un diagnostico apropiado bajo estos

criterios, se deben tener en cuenta:

e La presencia de:

1. Evidencia de degeneracion de neurona motora inferior (NMI) mediante evidencia clinica,

electrofisioldgica o neuropatolégica.
2. Evidencia de degeneracion de neurona motora superior (NMS) mediante examenes clinicos.

3. Expansion progresiva de sintomas y signos hacia una o mas regiones.

e Laausencia de:

1. Evidencia electrofisiologica o patoldgica de otras enfermedades que puedan explicar la presencia

de signos degenerativos de NMI y NMS.
2. Evidencia mediante neuro-imagenes de otras enfermedades que puedan explicar los sintomas

y signos observados.

Sin embargo se detectaron pacientes que morian por esta enfermedad sin llegar a cumplir con estos

criterios, por lo que en 2008 dada la baja sensibilidad de estos, se modificaron respetando los criterios

11
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anteriores, ampliandolos con el algoritmo de Awaji-Shima, lo que sumo una clasificacion a la
enfermedad como ELA clinicamente posible, Clinicamente Probable, Clinicamente Definida, los
criterios de Awaji-Shima tienen mayor sensibilidad (81 % versus 62 %), e igual especificidad (95 %)

que los anteriores (Zapata Zapata, Franco Dager, Solano Atehortua, & Ahunca Velasquez, 2016)

Los estudios diagnosticos utilizados mas frecuentemente son:

Electromiografia (EMG) es considerada a menudo una extension de la exploracion clinica, la EMG
contribuye al diagnéstico para establecer dafio celular del asta anterior de la medula, proporcionar
evidencia de degeneracion de la neurona motora inferior (NMI), que puede darse incluso antes de la
aparicion de los signos clinicos, demostrar signos activos de denervacion y reinervacion incluyendo
fibrilaciones y fasciculaciones, que caracterizan a la ELA y por ultimo excluir cualquier neuropatia

motora.

Dada la progresividad de la patologia se recomienda realizar las EMG a repeticion entre los 4 y 6
meses desde la prueba inicial. A si mismo a pesar de que las fasciculaciones son un signo destacable
de la ELA, es dificil diferenciarlas de sus manifestaciones complejas o benignas y no son tenidas en
cuenta como signo en el diagnostico basados en los criterios El Escorial que trataremos mas adelante
(Bucheli , y otros, 2012).

Los estudios de laboratorio clinico ayudan a descartar otros trastornos que pueden simular sindromes
de las neuronas motoras, comorbilidades y complicaciones de la enfermedad. Asi como también
estudios del liquido cefalorraquideo (LCR). Por otro lado, las neuroimagenes son utilizadas para
descartar otro tipo de patologias como tumores en el neuroeje, enfermedades cerebrovasculares,
mielopatias, etc., dado que no existe un patron imagenoldgico para la ELA y en estos pacientes
generalmente las neuroimagenes suelen ser normales, sin embargo, a medida que avanza la
enfermedad podemos encontrar hallazgos en las imagenes. Por ultimo los estudios genéticos no son
solicitados de rutina en estos pacientes, sin embargo, se utiliza en cado de ELA familiar u en caso de

inicio juvenil (Zapata Zapata, Franco Dager, Solano Atehortua, & Ahunca Velasquez, 2016).
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Tabla 3: Algoritmo para el diagnéstico de ELA segun criterios de El Escorial Revisado

Sospecha de ELA

Condicitn 1
Evidencia de lesion de la NMI:
-Manifestaciones clinicas
0
=Ilallazgos en la EMG:

o}

»  Evidencia de denervacion o reinervacion

¢ Fasciculaciones en presencia de cambios cronicos
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Evidencia de lesion de la NMS:
—Manifestaciones clinicas

Condicién 2

A 4

Propagacion, progresion y combinacion de las condiciones 1y 2

A4

Se descartan diagnésticos diferenciales por laboratorio, electrodiagnéstico y neuroimagenes™

=Afeccion de un segmento bulbar

mas dos segmentos espinales'”
-Afeccion de tres segmentos
espinales

=Afeccion de dos segmentos
espinales v que la condicion
2 sea rostral a [a condicion 1

=Afeccion de un segmento espinal

-56lo condicion 2 afectando dos o
mads segmentos espinales

=Condicién 1 rostral a la condicion 2

ELA definida

ELA probable

Fuente: (Zapata Zapata, Franco Dager, Solano Atehortua, & Ahunca Velasquez, 2016)

ELA posible
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3.1.6. Insuficiencia respiratoria en ELA

La debilidad de la musculatura respiratoria conduce, en practicamente todos los casos a desarrollar
insuficiencia respiratoria (IR) como consecuencia de la progresion natural de la enfermedad
(debilidad de los musculos respiratorios) o de forma aguda desencadenada por una infeccion
pulmonar o por una neumonia?’ por aspiracion, su presentacion como primer sintoma es mas
infrecuente. Segun (Orient Lopez , Boliart Terre, Guevara Espinoza, & Bernabeu Guitart, 2006) “En
fases iniciales el tratamiento consiste en realizar técnicas fisioterapéuticas y maniobras encaminadas
a suplir en lo posible la incapacidad de los musculos inspiratorios para conseguir distender los
pulmones y torax, y la de los musculos espiratorios para generar flujos efectivos para toser y evitar
los tapones mucosos, las atelectasias?® y otras complicaciones derivadas de la insuficiencia

respiratoria”.

La insuficiencia respiratoria se define como la presencia de una hipoxemia?® arterial (PaO2 menor de
60 mmHg), en reposo, a nivel del mar y respirando aire ambiental, acompafiado o no de hipercapnia®
(PaCO2 mayor de 45 mmHg). Como consecuencia inicial en la insuficiencia respiratoria pueden
presentarse alteraciones en el nivel de oxigeno (O2) y/o de anhidrido carbonico (CO2), podemos
explicar esto porque dentro del sistema respiratorio podemos definir en primer término los pulmones
y su circulacion, que es donde se realiza el intercambio gaseoso, su alteracion produce hipoxemia con
normocapnia® o hipercapnia y en segundo término a la bomba que lo ventila que comprende la pared
toraxica que incluye la pleura y el diafragma asi como los musculos respiratorios y los componentes
del sistema nervioso central y periférico, cuya disfuncion produce hipoventilacion®? que produce
principalmente hipercapnia y en menor grado hipoxemia, describir la insuficiencia respiratoria como

hipoxémica o hipercarbica provee alguna informacion acerca del déficit fisiologico que la produce.
Se la clasifica de varias formas:

Segun criterio clinico evolutivo:
e Insuficiencia respiratoria aguda.

e Insuficiencia respiratoria cronica.

2" Infeccion que inflama los sacos de aire de uno o ambos pulmones, los que pueden llenarse de fluido.
28 Colapso completo o parcial de un pulmén o lébulo de un pulmon.

29 Disminucion anormal de la presion parcial de oxigeno en la sangre arterial.

30 Exceso de didxido de carbono en el torrente sanguineo.

31 Estado de presion arterial normal de dioxido de carbono.

%2 Tipo de respiracion que no satisface las necesidades del cuerpo.
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e Insuficiencia respiratoria cronica reagudizada.

Segun mecanismo fisiopatoldgico subyacente:
e Disminucion de la fraccion inspiratoria de oxigeno (FIO2).
e Hipoventilacion alveolar.
e Alteracion de la difusion.
e Alteracion de la relacion ventilacion perfusion.

e Efecto del shunt derecho izquierdo.

Segun caracteristicas gasométricas:
e Insuficiencia respiratoria TIPO I: Hipoxémica
e Insuficiencia respiratoria TIPO II: Hipercarbica
e Insuficiencia respiratoria TIPO IlI: Perioperatoria

e Insuficiencia respiratoria TIPO IV: Shock o hipoperfusion®

Los signos y sintomas de la IR son inespecificos y pueden variar de un paciente a otro, y pueden
generar tanto compromiso respiratorio como del sistema cardiovascular y el sistema nervioso central,
los pacientes pueden presentar disnea®, sibilancias®®, cianosis®®, tos, alteraciones en la saturacion de
oxigeno, alteraciones del sistema cardiovascular y alteraciones neuroldgicas (Gutierrez Mufioz,
2010).

Es recomendable para estos pacientes realizar pruebas funcionales respiratorias de forma habitual
para conocer el estado de la capacidad vital (CV), ya que los sintomas de IR no son siempre
manifiestos. Los pacientes con ELA pueden presentar hipoventilacién nocturna, manifestandose de
forma clinica con ortopnea®’, insomnio, nerviosismo, cefalea matutina y somnolencia diurna, lo que
es posible comprobar a través del control de la saturacién de oxigeno (SAT) con un oximetro de
pulso. En general, la oxigenoterapia no es recomendable, ya que al disminuir el estimulo del centro
respiratorio puede aumentar la retencion de didxido de carbono y empeorar la situacion. Cada vez se
reconoce de forma mas unanime la idoneidad de la (VNI) con mascarilla nasal y presion positiva

inspiratoria 0 mixta, inspiratoria y espiratoria. Este tipo de asistencia ventilatoria suele utilizarse

33 Inadecuada entrega de oxigeno y nutrientes a los 6rganos vitales en relacién con sus demandas metabolicas.

% Dificultad para respirar.

% Sonido silbante y chillén durante la respiracion, que ocurre cuando el aire se desplaza a través de los conductos respiratorios
estrechos en los pulmones.

% Color azulado o grisaceo de la piel, las uias, los labios o alrededor de los ojos, causado por una deficiencia de oxigenacion en la
sangre.

37 Disnea en posicion de dectbito supino, o dificultad para respirar al estar acostado.
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durante la noche, para favorecer el descanso y corregir la hipoventilacién. El uso de Céanula
endotraqueal y Ventilacion Mecénica (VM), es utilizada en los casos en la que IR se presenta de
forma aguda, u en fases de agudizacidn en etapas avanzadas de la enfermedad, para esto siempre debe
tenerse en cuenta la opinion del paciente y de su entorno (Orient Lopez , Boliart Terre, Guevara
Espinoza, & Bernabeu Guitart, 2006).

3.1.7. Tratamientos ELA

Dentro del tratamiento de la ELA, segun la fase, presentacion y evolucion de la patologia, los
tratamientos son variados, como la utilizacion de farmacos, ventilacion no invasiva (VNI),
Traqueostomia, Gastroctomia. Estas intervenciones, las cuales desarrollaremos en los siguientes
apartados, estan destinadas a aumentar la supervivencia de los pacientes, tratar los efectos de la
insuficiencia respiratoria, suplir la incapacidad de los musculos inspiratorios, asi como tratar la

disfagia y sus coecuecias, para impactar en la calidad de vida del paciente.

3.1.7.A. Ventilacion No Invasiva (VNI) y Ventilacion Invasiva (Traqueostomia) como eleccion

terapéutica

La VNI (presion positiva en la via aérea durante la fase inspiratoria acompafiada o0 no de presion
positiva espiratoria), también en algunas instancias, el soporte ventilatorio es provisto como presion
positiva continua en la via aérea (CPAP), en la cual la presion positiva se mantiene de forma constante
en ambas fases del ciclo respiratorio, es una forma de asistencia respiratoria mecanica, que permite
el soporte ventilatorio sin necesidad de intubacion endotraqueal o traqueotomia. Esta destinada a
pacientes que conservan la actividad del centro respiratorio, y no son capaces de mantener una

ventilacion espontanea que sea adecuada a sus demandas metabdlicas.

Para programar los parametros correctamente debemos tener en cuenta la presion que deben generar
los masculos inspiratorios (M) para ingresar un determinado volumen corriente (V1) y en relacion
directa con este, la elastancia toraco pulmonar, el flujo aéreo, la resistencia de la via aérea y el auto
PEEP o PEEP intrinseca. Los dispositivos que conectan al paciente con el respirador, pueden ser,
mascaras nasales, mascaras oro-nasales, piezas bucales, Mascara fascial total y casco, todas estas
interfases proveen al paciente de cierto confort, permiten algunas de ellas hablar, expectorar y
previenen ulceras por presion o la posibilidad de variedad en caso de escasa tolerancia a otras

interfases (Diez, y otros, 2005).
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El predictor mas importante para la toma de decision sobre el uso de la VNI es la capacidad vital
forzada (FVC) a <80% del FVC% previsto (Michel, 2017). Sin embargo tomar este valor por si solo
es una medida insuficiente para detectar en etapas tempranas a pacientes con riesgo de IR, por lo que
el seguimiento respiratorio para este tipo de pacientes, rutinariamente debe incluir varias otras
pruebas, como la oximetria de pulso para un inicio oportuno de la Ventilacion no invasiva

(Crezimanno, Romano, Spataro , La Bella, & Marrone , 2018).

El inicio de la insuficiencia respiratoria aguda (IRA), debido a la debilidad del diafragma, tos ineficaz
con acumulacién de secreciones, e incapacidad para manejar secreciones orofaringeas, es un evento
comun en algunas etapas de la ELA y una de las principales causas de muerte. Aunque la VNI
combinada con técnicas de tos asistida puede ser una alternativa méas segura y efectiva a la intubacion
endotraqueal, en el tratamiento de la IRA neuromuscular las personas con ELA en la mayoria de los
casos deben ser excluidas, dada la grave implicancia bulbar con la incapacidad para proteger las vias

respiratorias y pueden requerir traqueostomia (Vianello, y otros, 2011).

La traqueostomia es una forma de ventilacion invasiva, que se realiza a traves de un procedimiento
quirurgico (traqueotomia) en la que se realiza una abertura artificial en la trdquea, que permite colocar
una canula que permite la respiracion y la mantencion de la via aérea permeable y prolongar la
supervivencia durante muchos afios (Bach1993; Cazzoli 1996), Puede prolongar la vida ante el
aumento de la discapacidad y la dependencia y, por lo tanto, la calidad de vida puede no ser sostenida.
Sin embargo, las personas afectadas por ELA son cada vez mas conscientes de esta opcion
(Radunovic, Annane, Rafiq, & Mustafa, 2013) . Puede utilizarse como primera eleccion en pacientes
que asi lo deseen, o en la mayoria de los casos suele proponerse ante la no tolerancia de la ventilacion
no invasiva o el requerimiento de la misma durante la mayor parte del dia y la noche (Quarracino,
Rey, & Rodriguez, 2014).

Experiencias en otros paises:

Segun un estudio prospectivo epidemiologico realizado en Italia en 2 regiones (Piamonte y Valle
d"Agosta), entre los periodos de 1999 — 2004, se revisaron los casos de 1260 pacientes, donde 134
(10.6%) fueron tragueostomizados, a su vez fueron considerados los casos en que la intervencion fue
electiva 0 en base a una emergencia o crisis respiratoria. Las intervenciones se realizaron en mayor

frecuencia en hombres jévenes y con mayor frecuencia en personas casadas, lo que indica que la
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presencia del cuidado de un familiar es una de las principales razones por las que el paciente elije la
traqueostomia. Los factores socioculturales también pueden influir en la eleccion de la traqueostomia,
sobre la creencia que un paciente traqueostomizado se considera una carga mas alta y una subjetiva
baja calidad de vida (Chio, y otros, 2010).

En Argentina no se han encontrado estudios que reflejen las caracteristicas de la poblacion
traqueostomizada con patologia de ELA, ni la incidencia o factores que determinan o no la decision
del paciente y familia de realizar este tipo de intervencion, sin embargo, contar con esta informacién

puede ser de ayuda para el paciente y su familia al momento de decidir por la via area alternativa.

3.1.7.B. Gastrostomia Endoscdpica Percutanea

La disfagia, que representa una de las complicaciones mas graves de la ELA, normalmente se asocia
con afectacion bulbar, y se manifiesta en aproximadamente el 60% de los casos. El tratamiento de la
disfagia depende de la etapa de progresion de la ELA. Por lo tanto, en las etapas iniciales, podemos
intentar optimizar la capacidad de ingesta de alimentos mediante la rehabilitacion de la deglucion. En
etapas mas avanzadas, la consistencia de los alimentos debe adaptarse a la capacidad del paciente
mediante la introduccion de espesantes, la fragmentacion de los alimentos y el uso de alimentos
mezclados y semisolidos. Por altimo, los pacientes con una capacidad de consumo de alimentos
altamente deteriorada deben someterse a procedimientos invasivos, incluida la gastrostomia
endoscopica percutanea (PEG). Esta técnica fue introducida en 1980 por Ponsky y Gauderer, y
actualmente es el método de eleccidn para la nutricion enteral de pacientes que no pueden comer,

pero tienen el tracto digestivo intacto (Carbo Perseguer, y otros, 2019).

Como en otras enfermedades cronicas, la malnutricién es un hallazgo frecuente en los pacientes
afectos. Su prevalencia oscila del 16 al 53%, dependiendo de la forma de presentacion y estadio de
la enfermedad. Ademas de la disfagia, este deterioro nutricional puede deberse a la atrofia y pérdida
de masa muscular, alteraciones del estado de animo que conllevan a una disminucién del apetito y de
la ingesta y un hipercatabolismo® secundario a un incremento del trabajo respiratorio. La PEG esta
considerada hoy en dia, como un procedimiento efectivo y seguro que mejor la supervivencia y la
calidad de vida de estos pacientes. A pesar de las ventajas de un soporte nutricional precoz, la mayoria

de los pacientes y familiares son reacios a su instauracion de forma precoz. Ademas, no existen

38 Alteracion metabdlica, una de las principales que presentan los pacientes criticos.
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criterios consistentes, basados en la evidencia, sobre el momento de su empleo. No obstante, su
colocacion, esta condicionada por la funcién respiratoria, considerando el momento idéneo cuando
la Capacidad Vital Forzada (CVF) se sitta por encima del 50%, ya que un porcentaje menor, indicaria
un mayor deterioro de la de la funcion pulmonar y, por tanto, un mayor riesgo de complicaciones

durante el procedimiento (Prior Sanchez, y otros, 2014).

3.1.7.C. Tratamiento farmacoldgico

El Riluzol (Marca comercial: Rilutek®) fue descubierto a principio de la década de los ochenta por
el laboratorio Rhéne-Poulenc Rorer, es un compuesto farmacoldgico que pertenece a la familia de los
benzotiazoles®, el cual posee un efecto neuro protector a través de un complejo mecanismo de accion
que incluye varios procesos pre y postsinapticos*°, como la inhibicion de la liberacion del glutamato®?,
el bloqueo de los receptores de aminoacidos*? excitatorios en los cuerpos celulares, la inactivacion de
los canales de sodio*® dependientes de voltaje en terminaciones y cuerpos neuronales y la
estimulacion de una via de transduccion de sefial, dependiente de la proteina G** (Martinez, 2007).
Es actualmente el Unico medicamento ampliamente disponible que prolonga la supervivencia de
pacientes con ELA, se ha demostrado en ensayos clinicos que puede aumentar la supervivencia media
de 11 — 8 meses a 14-8 meses (Van Es , y otros, 2017).

Este medicamento fue aprobado en USA para retrasar el progreso de la enfermedad. La dosis indicada
para pacientes con ELA probable o definida (Criterios de Awaji-Shima), con capacidad vital forzada
(FVC) 60% vy sin traqueostomia es de 50 mg dos veces al dia. También se sugiere un beneficio
potencial para aquellos pacientes con sospecha o posible ELA con sintomas de mas de 5 afios, FVC
60% y traqueotomia solo para la prevencion de la aspiracién (Miller , y otros, 2009). Segun (Martinez,
2007) esta dosis, aumenta la sobrevida, entre seis y 24 meses, de los pacientes con ELA que no tienen
insuficiencia respiratoria importante (traqueostomia o ventilacion asistida), efecto evidente en las

formas bulbares y de comienzo en los miembros inferiores.

39 Son moléculas organicas, que presentan propiedades quimicas como inhibidor de la enzima CK-1, para tratar patologias autoinmunes,
oftalmoldgicas, neuroldgicas y psiquiatricas.

40 El terminal presinaptico recibe el impulso del potencial de accion que transcurre a lo largo del axén, postsinaptico es el espacio
donde los neurotransmisores desencadenan la respuesta a través de la interaccion con los receptores que se encuentran en la membrana
postsinaptica.

4 Aminodcidos no esenciales mas abundantes en la naturaleza.

42 Molécula organica, que optimiza el almacenamiento de los nutrientes.

43 Es un metal alcalino blando, untuoso, de color plateado, muy abundante en la naturaleza.

4 Son una familia de proteinas transductores de sefiales desde el receptor al que estan acopladas hasta una 0 mas proteinas efectoras.
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Los efectos secundarios mas frecuentes son la astenia® y las nduseas. También pueden aparecer
elevadas las transaminasas®®, por lo que se recomienda al principio del tratamiento que se realicen
determinaciones analiticas periddicas. También se recomienda asociar al tratamiento con este
farmaco el uso de vitaminas antioxidantes*’ y creatina*. Es importante que el paciente reciba toda la
informacién necesaria sobre el farmaco y lo que se espera del tratamiento con él (Orient Lopez ,

Boliart Terre, Guevara Espinoza, & Bernabeu Guitart, 2006).

3.1.8. Rol del kinesiélogo en pacientes con ELA.

Las consecuencias de la enfermedad determinan graves problemas de adaptacion para el paciente y
sus familiares. Las dificultades progresivas de movilizacion, comunicacion, alimentacion y
respiracion producen una dependencia creciente. La ausencia de un tratamiento curativo no excluye
la posibilidad de mejorar la supervivencia y la calidad de vida de los pacientes y de sus familias

mediante la aplicacion de medidas terapéuticas.

Segun (Guell, Anton, Rojas Garcia, Puy, & Pradas , 2013), la manera ideal de afrontar la enfermedad
es a traves de equipos interdisciplinarios hospitalarios con el apoyo externo de equipos de medicina
primaria y de asociaciones de pacientes y familias. En lineas generales estos equipos pretenden
ofrecer una asistencia global y conjunta de los distintos profesionales que intervienen en el cuidado
de los pacientes con ELA. Existen diversos modelos asistenciales. En general, los equipos integran
los neurdlogos y neumologos, enfermeros, fisioterapeutas y trabajadores sociales. Los objetivos
fundamentales de estos equipos son: a) optimizar el tratamiento y el seguimiento; b) reducir los
desplazamientos; c) mejorar la comunicacion entre los diversos especialistas del equipo, con el
enriquecimiento mutuo que ello supone, facilitando las decisiones rapidas, y d) mejorar la calidad de

vida y la supervivencia de los pacientes.

El objetivo principal del kinesi6logo/fisioterapeuta es mantener la independencia con movilidad
funcional y actividades de la vida diaria. Las metas secundarias incluyen evaluar necesidades de
equipo y modificaciones, educar al paciente y familia, prescribiendo ejercicio apropiado, previniendo

complicaciones de inmovilidad y eliminando o previniendo el dolor (Lewis & Rushanan, 2007).

4 Fatiga u debilidad generalizada, falta de energia y motivacion o cansancio.

4 Enzimas Metabdlicas. Su aumento puede sugerir patologias Hepaticas.

47 Compuesto quimico que elimina radicales libres, previenen la oxidacion celular.
4 Compuesto quimico derivado de los aminoacidos, presente en los musculos.
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El compromiso de la funcionalidad de acuerdo a las fases de la ELA:

Desde este punto de vista la ELA puede diferenciarse en tres fases clinicas con diferentes estadios,
en los cuales el tratamiento aplicado y los objetivos perseguidos varian en funcién de la situacién

clinica del paciente, la tolerancia de este al tratamiento y la prevision evolutiva.

Primera Fase: Paciente Independiente en sus AVD, donde se diferencias a su vez tres estadios
distintos, un primer estadio donde el enfermo solo presentara una debilidad leve y/o sensacién de
torpeza. Un segundo Estadio, el paciente puede deambular, aunque presenta una debilidad moderada
y puede tener dificultad o ser dependiente para realizar determinadas actividades y un tercer estadio
en el que tendra capacidad de deambulacién solamente en distancias cortas y sera mas dependiente

para las actividades basicas de la vida diaria.

Segunda Fase: Paciente parcialmente dependiente en sus AVD, donde la debilidad muscular es
moderada o grave y requiere el uso de silla de ruedas y se deben evaluar el uso de ayudas técnicas

como camas ortopédicas, etc.

Tercera Fase: Totalmente dependiente en sus AVD, el afectado necesita movilizaciones pasivas para
evitar la estructuracion de las deformidades articulares. También se pone de manifiesto clinicamente
la disfagia neurogena®®, inicialmente abordable modificando la textura de los alimentos y utilizando
espesantes para la ingesta de liquidos, pero que posteriormente acaba con la alimentacion por sonda
nasogastrica o por gastrostomia. También se manifiestan los trastornos del lenguaje (disartria), que
se intentan mejorar utilizando elevadores del paladar, amplificadores de voz y sistemas de
comunicacion alternativa en las ultimas fases. Asimismo, debe plantearse la necesidad de realizar
asistencia ventilatoria no invasiva con mascarilla nasal o, si es necesario, la practica de una
traqueostomia para soporte ventilatorio mecanico, dada la aparicion de la IR como sintoma primario
de la debilidad de los musculos respiratorios. Se debe considerar si la situacién del paciente y el
entorno familiar permiten la estancia en el domicilio o si debe plantearse el ingreso en un centro

adecuado (Orient Lopez , Boliart Terre, Guevara Espinoza, & Bernabeu Guitart, 2006).

El rol del kinesidlogo en la atencidn de estos pacientes es abarcativo, en la prevencion de la fatiga®®,
brindandole herramientas de conservacion de energia, adaptaciones simples como estar sentado en
vez de parado para completar una actividad, tomar pausas de descanso Yy utilizar herramientas u
adaptaciones pueden aumentar la funcion. El estiramiento y trabajo de ROM articular pueden ser

realmente Utiles en pacientes que presentan espasticidad. El uso de ayudas marchas u sillas de ruedas,

4 Trastorno de la deglucion que aparece en contexto de una lesion o patologia que afecte el sistema nervioso.
%0 Sensacion de cansancio extremos, que limita la capacidad de realizar actividades diarias.
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es comln y el kinesidlogo debe participar en la prescripcién de estos dispositivos. También debe
participar en la prescripcion de ortesis, refuerzos o soportes dada la debilidad en las extremidades
inferiores, superiores y en los musculos extensores de la columna cervical, el uso de estos dispositivos
puede prevenir caidas o tropiezos y disminuir el gasto energético, 0 mantener la cabeza erguida para
que el paciente pueda interactuar con otros, ver television, leer o utilizar algin dispositivo de
asistencia. El fisioterapeuta tiene también un rol, ayudando al paciente y su familia en las
modificaciones adecuadas para realizar en el hogar para hacerlo mas accesible y maximizar su

independencia (Lewis & Rushanan, 2007).

La fuerza debe ser un enfoque clave para el kinesidlogo/fisioterapeuta. El entrenamiento y el
fortalecimiento de los musculos respiratorios pueden, de hecho, demostrar seguridad y eficacia
similares, asi como servir como un medio viable para mantener la funcion y disminuir la declinacion
respiratoria. EI manejo de los sintomas respiratorios de la ELA ha sido reconocido como un medio
practico para mejorar el funcionamiento del paciente, asi como el uso de dispositivos mecanicos no
invasivos para mejorar la ventilacion como el sistema de bipresion positiva (BIPAP) y dispositivos
de asistencia para la tos. Las intervenciones también incluyen entrenamiento muscular inspiratorio,
entrenamiento de reclutamiento de volumen pulmonar, tos asistida manualmente y entrenamiento de

respiracion diafragmatica (Macpherson & Bassile, 2016).

3.1.9. Dolor

Aunque el dolor no es un sintoma primario de esta patologia, si a menudo suele estar presente en
pacientes con ELA. Puede ser causado por calambres musculares o por complicaciones a nivel de las
articulaciones causadas por la debilidad muscular o espasticidad. El dolor también puede relacionarse
como resultado de la inmovilidad, técnicas incorrectas de transferencias aplicadas por los cuidadores
o familia y radiculopatias® a medida que los musculos de la columna se debilitan. Existen diversas
maneras en que los fisioterapeutas pueden ayudar a disminuir, modular o prevenir el dolor en esta
poblacion, brindando informacion sobre la importancia del estiramiento diario, técnicas apropiadas
de transferencia, el apoyo y el posicionamiento adecuado. El estiramiento y el trabajo de ROM
articular, son especialmente importantes sobre la modulacién del dolor ya que trabajan sobre los
nociceptores®?. Ademas de modalidades como calor, masajes, y TENS pueden utilizarse para aliviar
el dolor (Lewis & Rushanan, 2007).

51 pérdida o disminucién de la funcién sensitiva o motora de una raiz nerviosa.
52 Terminales nerviosas que procesan y codifican los estimulos potencialmente dafinos contra los tejidos.
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3.1.10. La ELA y sus impactos: individual, social, econémico y ético.

Los avances biomédicos y de rehabilitacion han logrado alargar la media de vida de las personas con
ELA, sin embargo, la progresion de la enfermedad requiere que las medidas terapéuticas
implementadas sean cada vez mas invasivas y complejas. Esto trae dilemas asociados al impacto en
la calidad de vida del paciente y su nucleo cercano, asi como también desde la perspectiva de sus
derechos.

La ELA es un modelo arquetipico de una enfermedad que causa altos niveles de discapacidad y
dependencia. Estos pacientes progresan rapidamente de la funcién normal a la dependencia completa.
Los enfermos de ELA experimentaran algun tipo de discapacidad desde el inicio de la enfermedad,
que aumentara progresivamente con el curso de la misma. El impacto de la progresion de la
enfermedad en la capacidad funcional es tal que la herramienta principal para medir el progreso de la
enfermedad y evaluar la efectividad del tratamiento es una escala que evalla la discapacidad, La
escala de clasificacion funcional de la esclerosis lateral amiotrofica (ALSFRS-R) que se presentara

en el apartado siguiente (A. Camacho, 2018).

La discapacidad es definida por (Clasificacion Internacional del Funcionamiento, de la Discapacidad
y de la Salud: CIF., 2001) como el funcionamiento de un individuo en un dominio especifico, como
unarelacion compleja o interaccién entre la condicion de salud y los factores contextuales (ej. factores
ambientales y personales). Existe una interaccion dinamica entre estos elementos: las intervenciones
en un elemento tienen el potencial de modificar uno o0 méas de los otros elementos. Estas interacciones
son especificas y no siempre se dan en una relacion reciproca predecible. La interaccidn funciona en
dos direcciones; la presencia de la discapacidad puede incluso modificar a la propia condicion de
salud. Puede resultar razonable inferir una limitacion en la capacidad por causa de uno o mas déficits,

0 una restriccion en el desempefio/realizacion por una o mas limitaciones.

El trabajo con personas con discapacidad debe priorizar en la calidad de vida, la OMS define la
calidad de vida como la percepcion individual de su posicién en la vida en el contexto de la cultura 'y
los sistemas de valores en los que vive y en relacion con sus objetivos, expectativas, estandares y
preocupaciones. Es un concepto de amplio alcance afectado de manera compleja por la salud fisica,
el estado psicoldgico, las creencias personales, las relaciones sociales y la relacion de la persona con

las caracteristicas sobresalientes de su entorno (WHOQOL, 1997).
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En contextos médicos, a menudo el impacto de los factores fisicos sobre la calidad de vida aumenta,
por la atencion focalizada en la problemética del cuerpo. En la ELA se podrian esperar encontrar
niveles de calidad de vida muy bajos, considerando la relevancia de los sintomas fisicos y la gravedad
del curso. Sin embargo, la investigacion ha indicado una baja correlacion entre sintomas fisicos y
Calidad de Vida en la ELA. En particular, se evidencia la posibilidad, para algunos pacientes, de
mantener una calidad de vida elevada no obstante la patologia (Pagnini, y otros, 2011). Segln otro
articulo (Gallardo, Arantzamendi, & Caravajal, 2017), los aspectos que los pacientes con ELA
consideran relevantes para su calidad de vida relacionada con la salud, se agrupan en 3 areas
tematicas, las necesidades emocionales, sociales y fisicas de los pacientes; la presencia del cuidador
ya que su presencia es considerada relevante en la calidad de vida y los tipos de afrontamientos méas
utilizados entre estos pacientes, como la distraccion, el reforzamiento positivo, hacer planes, el

humor, el soporte emocional y la aceptacion.

Todo esto en funcion de la dimension individual, sin embargo, la discapacidad y la dependencia
asociadas con las enfermedades neuromusculares tienen un impacto social, economico y en el sistema
de salud. La cronicidad y debilidad natural de esta enfermedad resulta en una carga a las familias y
sobre el estado, Camacho, Esteban & Paradas (2018) en un “Informe de la Fundacion Del Cerebro
sobre el impacto social de la esclerosis lateral amiotrofica y las enfermedades neuromusculares” han
recopilado diversos articulos que abordan este tema. Un estudio realizado en Irlanda estimo el costo
mensual de manejar la ELA desde el diagndstico hasta la muerte a $1795.21 Euros por paciente; El
21% de estos costos se atribuyeron al uso de unidades multidisciplinarias, el 72% a la atencion basada
en la comunidad y el 7% a ayudas y dispositivos. Los costos mas altos se asociaron con pacientes con
progresion rapida de la enfermedad y aquellos sometidos a gastrostomia o que recibieron ventilacion
mecanica no invasiva. Los costos asociados con la atencion informal y la pérdida de productividad
no se analizaron en el estudio. Un estudio realizado en Canadéa estimé los costos directos anuales por
paciente de la gestion de la ELA en $ 32.337, de los cuales $ 19.574 fueron pagados de su bolsillo
por los pacientes o sus familias. Los costos directos méas significativos se relacionaron con las
adaptaciones domiciliarias, las ayudas de movilidad, los gastos médicos y los trabajadores privados
de apoyo personal. El estudio también estimo los costos indirectos asociados con la disminucion de
los ingresos en $ 56 821 por afio. Un estudio similar realizado en los Estados Unidos estimo los costos
totales durante el curso de la enfermedad en $ 1 433 992 por paciente; EI 85% fue pagado por
compaiiias de seguros, el 9% por familias y el 6% por organizaciones benéficas. Los costos mas altos
se asociaron con la necesidad de cuidadores en el hogar ($ 669 150), ventilacion mecénica ($ 212

430) y atencion hospitalaria ($ 114 558) .48 Un estudio realizado en los Paises Bajos comparé los
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costos mensuales de atencion para un grupo de pacientes atendidos en unidades multidisciplinarias
especificas y un grupo de pacientes que reciben atencion general. Curiosamente, se encontr6 que las
diferencias entre los grupos eran insignificantes (costo mensual de euros $1336 para unidades
multidisciplinarias versus Euros $1271 para atencion general) (A. Camacho, 2018). A partir de estas
consideraciones es fundamental destacar el rol que cumple la cobertura en salud para proteger
financieramente a las personas y familias de pacientes con ELA y la necesidad de contar con
dispositivos que incluyan el trabajo y apoyo a los cuidadores/familiares de las personas dependientes.

En pacientes con tratamientos cronicos e invasivos es fundamental una reflexion permanente sobre
el rol de los profesionales de la salud y sus competencias mas alla de las incumbencias. La empatia,
la comunicacion y escucha activa son de vital relevancia para poner en el centro del tratamiento a la
persona (Mezzich & Perales, 2016). Estas son las bases para lograr garantizar los derechos de los
pacientes. En la Argentina tenemos una Ley Nacional 26.529 y sus modificaciones que tienen como
ejes centrales de los derechos del paciente el respeto por la dignidad de la persona humana; la
informacion sanitaria y la autonomia de la voluntad (Ministerio de Justicia y Derechos Humanos,
2009). Es decir que “El paciente tiene derecho a aceptar o rechazar determinadas terapias o

2

procedimientos médicos o biologicos, con o sin expresion de causa...” “Tiene el derecho a
manifestar su voluntad en cuanto al rechazo de procedimientos quirurgicos, de reanimacion artificial
o al retiro de medidas de soporte vital...” En todos los casos la negativa o el rechazo de los
procedimientos mencionados no significara la interrupcion de aquellas medidas y acciones para el
adecuado control y alivio del sufrimiento del paciente” (Ley Derechos del paciente en su relacion
con los profesionales e instituciones de la salud, 2012); (El Senado y Camara de Diputados de la

Nacion Argentina, 2012, Mayo, 24).

3.1.11. Escalas de validacién o diagnostico en el abordaje médico — kinésico

La escala de clasificacion funcional de la esclerosis lateral amiotréfica (ALSFRS) es una escala
validada basada en cuestionarios que mide la funcion fisica en la realizacion de actividades de la vida
diaria (AVD) de pacientes con ELA. Ha sido utilizado en ensayos clinicos, asi como en la préactica
clinica por su facilidad de uso y su correlaciébn con ambas medidas objetivas del estado de la
enfermedad y los niveles de discapacidad. Los componentes de la escala se agrupan en cuatro factores
0 dominios que abarcan tareas motoras gruesas, tareas de motricidad fina, funcién bulbar y funcién

respiratoria. Sin embargo, los componentes de la escala no estan igualmente ponderados. Donde tres
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preguntas evaltan habilidades motoras y bulbares, solo una pregunta califica la capacidad de

respiracion. Sin embargo, en su posterior revision ALSFRS-R, se desarroll6 un nuevo instrumento

basado en cuestionarios para evaluar aspectos de dificultades respiratorias en ELA. Se integro

informacion sobre disnea subjetiva, ortopnea y documentacién de la necesidad de asistencia

ventilatoria mecanica ha sido agregado a la escala original. EI ALSFRS-R conserva propiedades de

la ALSFRS original e incorporacion de una evaluacion mas extensa de la funcion respiratoria tiene

amplié alcance de la escala y aument6 su aplicabilidad general como instrumento de calificacion sin

afectar su rendimiento y validez (Cederbaum, y otros, 1999) .

Tabla 4: Escala ALSFRS-R

Escala funcional de la ELA revisada (ALSFRS-R)

1. Lenguaje 4

Procesos del habla normales.

Trastornos del habla detectables.

Habla inteligible con repeticiones

Habla complementada con comunicacion no verbal.

6. Vestidn e
higiene

Nommal.

Capaz de autocuidado con eficiencia di ia

| Requiere ayuda intermitente o méiodos sustimtos.

| Requiere ayuda de cuidador para autocuidido

Dependencia intal

2. Salivacidn 4

Pérdida del habla il
Normal.

Aungue leve, definitivo exceso de saliva en la boca, puede haber sialorrea
noctuma minima.

Exceso de saliva moderado, puede haber sialorrea minima

Exceso marcado de saliva con algo de sialorrea.

7. Valtearse en la

cama y ajostar las
cobijas

Normal.

Algo lento y torpe, no necesita ayuda.

Puede volizarse solo o ajustar las sdbanas con dificuliad.

| Puede comenzar a voliearse sin terminar, no puede ajustar sibanis

Dependencia total.

3. Deglucidn 4

Sialorrea marcada, requiere pafivelo constantemente

Hibitos alimenticios normales.

Problemas alimenticios tempranos, ahogamicnios ocasionales.

Requiere cambios en la consistencia de la dieta,

8. Caminar

Normal.

Dificultad temprana para la deambulacidn.

Puede caminar con ayuda.

| Sélo movimienta funcional no ambalatorio

Necesita alimentacion a través de tubos suplementarios

NPO (Nil Per Os) Alimentacion exclusivamente enteral o parenteral.

4. Escritura

Normal

Un poco lenta v wrpe, todas las palabras son legibles.

No todas las palabras son legibles

Capaz de sostener una pluma. pero no de escribir.

Incapaz de sostener una pluma

5o Conado de |4

Normal.

comida y uso de [ 3

Algo lentn v torpe, no necesita ayuda

utensilios
(pacientes sin

Puede cortar la mayoria de las comidas, lemto v torpe, requiere algo de ayuda,

gastrostomia)

La comida I'(‘qlli(‘l'(‘ ser cortada por alguien mis, min puede alimentarse
lentamente.

5b. Corado de |4

Necesita ser alimentado.
Normal.

comida y uso de [3
utensilios
(pacientes con

Torpe, puede mancjar todos los utensilios.

Requiere algo de ayuda con ciemres y broches

1| No hay movimiento voluntario de piemas.
9. Subir escaleras 4 | Normal.
3 | Lento.
2 | Maoderadamente inestible o fatiga
1 | Requiere ayuda
| No puede
10.Disnea 4 | Ninguna.
3 | Ocurre cuando camina,
2 | Ocurre con uno o mids: comer, baflarse y vestirse
1| Oicurre en descanso ya sea sentado o acostado,
U | Dificultad significativa, se considera SOpOIe mecanico.
11.0rtopnea % | Minguna.

Un pocoe de dificultad al dormir, disnea diuma, no siempre requiere de dos
almohadas,

Requiere de almohadas extra para donmir (52)

| Sdlo puede dormir sentado

gastrostomia) 1

| |r|

Fuente: https://sites.google.com/site/vicortega2/home/que-es-la-ela/escala

Aporta poca ayuda para el coidador
Incapaz de realizar ningin aspecto de la tarea

0 Incapaz de dormir.
12 linsuficiencia 4 | Ninguna.
respiratoria 3 | Uso intermitente de BiP AP
2 | Uso continuo de BiPAP por las noches.
1 | Uso continuo de BiIPAP dia y noche.
[1]

Ventilaciin mecinica invasiva por medio de intubacidn/raquenstomia,

El método de valoracion muscular de Kendall se basa en la prueba de un musculo especifico y

requiere realizaciones musculares selectivas por parte del paciente. La musculatura se prueban

isométricamente- el segmento alineado esta en la direccion de las fibras musculares en una posicion

de amplitud media y pide al paciente que mantenga el movimiento contra resistencia (Granero, 2010).
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*UNIVERSIDAD

UWISALUD

e Normal 100%: Se puede sostener en contra de la gravedad y de una resistencia méaxima
(definida como una resistencia suficiente para desplazar el peso del cuerpo proximal a la parte
examinada).

e Bueno 80%-90%: El musculo completa el arco del movimiento contra la gravedad mediana
resistencia, varias veces sin presentar fatiga; pero se cansa facilmente no hace el movimiento
completo si se le opone el maximo de resistencia.

e 70%: Se puede sostener contra gravedad y una resistencia leve.

e 60%: (Mediano mas) EI musculo completa el arco del movimiento contra la gravedad y
minima resistencia.

e 50%: (Mediano) EI musculo completa el arco del movimiento contra la gravedad; pero se
cansa facilmente después de ejecutar de 3 a 6 movimientos.

e 40%: Es la liberacion gradual de la posicion de prueba: capacidad para completar el rango de
movimiento con eliminacién de fuerza de gravedad.

e 30%: Capacidad para moverse a través de un arco moderado del rango de movimiento con
eliminacion de fuerza de gravedad: puede moverse en la posicién de prueba con ayuda
moderada.

e 20% Pobre: Capacidad para moverse a través de un arco minimo del rango de movimiento
con eliminacion de la fuerza de gravedad: puede moverse en la posicion de prueba con
asistencia maxima.

e 5% vestigios: Se palpa la contraccion sin haber movimiento aparente, y se puede observar o
palpar el musculo.

e 0%: No se palpa la contraccion del musculo.

La técnica de Kendall mantiene al paciente en la misma posicion anti gravitatoria y usa ayuda para
determinar en qué grados el paciente es incapaz de conseguir moverse contra gravedad (Kendall,
1939).
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3.2. Presentacion del caso clinico.

Presentamos el caso de un paciente Masculino de 49 afios, que ingresa a la guardia por dolor
abdominal y vémitos incoercibles, con diagnostico de hernia umbilical y en proceso de diagnostico
por sospecha de Esclerosis Lateral Amiotrofica. El paciente evoluciona durante el transcurso de la
internacidn, con insuficiencia respiratoria, alteraciones en la deglucién, y el habla y pérdida de control
muscular. Se le realizaron 3 intervenciones quirdrgicas durante su estancia. En un momento de la
internacion debido a reiterados episodios de disnea, se le sugiri6 al paciente y familiar la realizacién
de la via aérea alternativa, traqueostomia, por caida de la CVF (40% en sedestacion), quienes
expresaron no querer otras maniobras invasivas. Decision respetada y amparada bajo la ley 26.529
derechos del paciente del 2009 (articulo 2°, inciso €), y su modificacion ley 26.742 del 2012 (articulo
1°).

3.2.1. Anamnesis Paciente: datos extraidos de la historia clinica

e Sexo: Masculino

o Edad: 49 afios

e Fecha de nacimiento: 1970

e Altura; cm: 176 cm

e Peso; Kg: 125 kg

e Fecha de Ingreso: 10/08/2019 13:02hs

e Motivo de Ingreso: Dolor abdominal, vomitos incoercibles
e Fechade Ingreso a UTI: 10/08/2019

e Motivo de Ingreso: Postquirdrgico de hernio plastia umbilical por hernia atascada.

3.2.2. Enfermedad actual: datos extraidos de la historia clinica

Paciente que ingresa por guardia, por cuadro de aprox. 48hs de evolucién caracterizado por vomitos
abundantes de contenido fecaloide, evaluado inicialmente en el Hospital Posadas, con ecografia que

reporta hernia umbilical cuya solucion de continuidad es de 31mm aproximadamente.
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3.2.3. Antecedentes personales: datos extraidos de la historia clinica

e Obesidad Morbida peso actual 125kg

e Sedentarismo

e Hernia umbilical

e Constipacion

e Sospecha de ELA de origen bulbar, en estudio por debilidad generalizada, trastornos
deglutorios, disartria, 2 meses de evolucidn.

e Niega otros antecedentes.

3.2.4. Medicacion

No se registrd medicacion en la historia clinica.

3.2.5. Antecedentes familiares

No se registraron antecedentes familiares en la historia clinica.

3.2.6 Evaluacion Kinefisiatrica

3.2.6.A. Expectativas del paciente o familia

El paciente se encontraba acompafiado de su esposa, quien era la que lo asistia y acompafiaba las 24
horas. El apego y la dependencia a ella era de manera total, siendo esta quien decidia sobre las
intervenciones o no que se le realizarian.

Las expectativas estaban basadas en lograr una autonomia tal que le permitiera a ella poder volver a
trabajar y realizar sus tareas como empleada administrativa, ya que era el Unico ingreso fijo en el

hogar que compartian.
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3.2.6.B. Exploracion Fisica

La exploracion fisica fue realizada por la Lic. en Kkinesiologia a cargo de la sala de cuidados
moderados de la clinica Sagrado Corazon de Jesus, junto a mi, en mi paso por la rotacion en el
servicio, en el marco de las Practicas profesionales Supervisadas |

e Signos vitales: FC 115, TA 160/90, SAT 98%, FR30.

e Palpacién: Abdomen Blando

e Auscultacion: Roncus diseminados, murmullo vesicular disminuido en ambos campos
pulmonares.

e Percusion: No se realizo

e Manejo de secreciones: Mal manejo de LOF, requiere aspiracion de secreciones.

e Tos: Productiva, persistente e inefectiva.

e Inspeccion visual: Paciente obeso, uso de musculos accesorios y esfuerzo espiratorio, FR 30/min.

e Monitoreo Hemodindmico: (vias centrales o periféricas)

e Monitoreo Ventilatorio: Canula de bajo flujo 2L.

e Hidratacion: PHP (Plan Hidratacion Parenteral).

e Plan de alimentacion: SNG (no alimentacion oral).

e Sensorio: Vigil, consciente, orientado, obedece ordenes simples, lenguaje disartria y
disprosodia®.

e Valoracién Muscular: Escala de Kendall / 30%.

3.2.6.C. Estudios de apoyo diagnostico

e Radiografia de torax: se visualizan hallazgos radiologicos correspondientes a infiltrado por

aspiracion, atelectasia y elevacion del arco diafragmatico que corresponde con debilidad de
neurona motora inferior y afeccion de los ases corticoespinales (ver anexos).

e EMG: se realiza Electromiografia de 4 extremidades se detecta compromiso.

e RMN: se realiza Resonancia Magnética Nuclear de encéfalo, se constata compromiso crénico con
actividad denervatoria en topografia de motoneurona inferior y metamera bulbo protuberancial.

e Espirometria: se constata caida de FVC 40% en sedestacion.

53 Alteracion en la pronunciacion y la entonacion de las palabras.
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3.2.7. Interconsultas: datos extraidos de la HC

Luego del traslado del paciente a la sala de cuidados intermedios, se realiza una evaluacion clinica y
kinefisiatrica y se solicita interconsulta con Neurologia, quienes constatan, que el paciente cursa con
debilidad asimétrica, con signos de compromiso de moto neurona superior e inferior, con alteraciones
en la deglucion y mal manejo de secreciones en via aérea superior, infeccion respiratoria de origen
probablemente aspirativo, se le sugiere realizar EMG de 4 extremidades y RMN de encéfalo sospecha
de enfermedad de neurona motora.

Se sugiere a paciente y familiar la realizacion de la via aérea alternativa por caida de la FVC 40% en
sedestacion. Se realiza interconsulta con neumonologia, para evaluacién de traqueotomia.

11 dias después de la primer interconsulta Neurologia realiza EMG, se constata compromiso cronico
con actividad denervatoria en topografia de moto neurona inferior y metamera bulbo protuberancial

(confirmacion ELA).

3.2.8. Diagnostico Kinésico

e Viaaérea no permeable (LOF).
e Debilidad muscular asociada a ELA.

e Alteraciones en la deglucion, anormal ascenso del velo del paladar, infectivo sellado labial y

sialorrea (ver anexos).

e Dificultades AVD: Alimentacion, Higiene personal, Desplazamientos y transferencias, Vestuario.

3.2.9. Evaluacién y exploracion fisica

La evaluacion Kinésica se realizd junto a la Lic. en kinesiologia a cargo de la sala de cuidados
moderados de la clinica Sagrado Corazon de Jesus, en mi paso por la rotacion en el servicio, en el

marco de las Practicas Supervisadas I.

Se evalUa al paciente en reposo, en decubito supino, se encuentra asimetrias en cintura escapular, se
evidencia disartria, disprosodia. Presenta tos productiva, persistente e inefectiva; se realiza test de

deglucidn, se evidencian alteraciones en la deglucién, anormal ascenso del velo del paladar, infectivo
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sellado labial, sialorrea y chin down®*, Brinda poca ayuda al cuidador al utilizar utensilios para su
alimentacion, necesita ayuda para el vestido e higiene, asi como para realizar transferencias. Se realiza
test con escala de Kendall, resultado 30%, puede moverse a través de un arco moderado del rango de
movimiento con eliminacion de fuerza de gravedad, se evidencia hipotonia en miembros superiores

e inferiores.

Se evalua al paciente en sedestacion, falta de control cefalico, chin down, antepulsion de hombros,
asimetria en cintura escapular, control de tronco moderado, pobres reacciones de balance, necesita de
la colocacién de soporte posterior para mantener la postura por tiempos prolongado, puede realizar

movimientos activos contra resistencia leve de pie, tobillo y rodilla.

Se evalua al paciente en bipedestacion, necesita de ayuda marcha (andador) y ayuda del cuidador,
deambulacion pobre solo hasta el bafio, marcha sin patrones de despegue, oscilacion y apoyo, ni

transferencia de peso, fatiga y disnea

3.2.10. Objetivos

Objetivo Largo Plazo:

e Alcanzar la maxima capacidad funcional en las AVD y AVDI, con las adaptaciones necesarias,
estableciendo estrategias para mantener el mayor nivel funcional posible e influir en una adecuada

calidad de vida.

Objetivos Corto Plazo:

e Mantener vias respiratorias permeables, para prevenir neumonia por aspiracion.
e Prevenir ulceras por presion.

e Mantener ROM articular.

e Prevenir pérdida de fuerza muscular.

e Evitar complicaciones secundarias.

e Monitorear funcion respiratoria y ajuste de VNI.

o Evaluar Deglucion, funcion fisica y el dolor.

% Posicion con la barbilla hacia abajo que adoptan los pacientes con disfagia.
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3.2.11. Planificacion del tratamiento kinésico

Colocacion de VNI modo S/T BPAP (13 cmH20 IPAP/ 10 cmH20 EPAP /16 FR, A/A satura
94%, en plan de uso nocturno, se busca mejorar apneas de suefio y disminucion de FVC.

Realizar aspiracion de secreciones LOF: A través de sistema cerrado de aspiracién, por boca con
sonda con control de regulacion tipo CH14, y a través de canula traqueostomia con aspiracion
subglética, para prevenir LOF y micro aspiraciones que puedan derivar en complicaciones

respiratorias.

Evitar ulceras por presion: Utilizacion de colchon anti escaras con motor compresor secuencial,
uso de triangulos para rotacion, colocacion de almohadas o proteccién con gasa y venda en
eminencias 0seas, posicionamiento y cambios de decubito dorsal a lateral cada 2 horas, utilizar
distintos dispositivos como toallas, sabanas, etc. para mantener y favorecer la alineacion

biomecanica.

Movilizaciones y ejercicios: se busca mantener el nivel funcional, de las articulaciones y el tono
muscular presente, haciendo hincapié en la musculatura respiratoria y en la utilizacién de ayudas
marcha para promover el movimiento y los cambios posicionales.

- Ejercicios con incentivador (Burbujeo).

- Expansion costal.

- Movilizacion MMSS.

- Flexo extension de pies.

- Flexo extension de rodilla.

- Sentado al borde de la cama con rodilla en extensidn realiza flexo extension de pie.

- Bipedestacion.

- Caminata con ayuda marcha (andador), 15 pasos (distancia ida y vuelta desde la cama al bafio).

Entrenar al cuidador, en cuidados posicion, alineacién, cambios de decubito, sefiales de alerta,

adaptacion y herramientas Gtiles para mejorar la calidad de vida.
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3.3.12. Terapéutica elegida

La utilizacion de la VNI, busca como resultado disminuir los eventos y alteraciones en el suefio que
presentaba el paciente durante la noche, asi como mejorar la disminucion de la FVC, esto se relaciona
directamente con el gasto energético que provoca la utilizacion de la musculatura respiratoria y
musculos accesorios en los eventos de disnea que presentaba el paciente.

La aspiracion de secreciones y la prevencion del LOF, permiten la prevencion del acumulo de
secreciones y la higiene bronquial, en un cuerpo que presentara limitaciones en la compliance
pulmonar, por lo que la expectoracion y eliminacion a través de mecanismos como la tos se vera
limitada, con esta técnica también se previenen posibles micro aspiraciones que puedan devenir en
una complicacion respiratoria.

Mediante las técnicas de incentivacion, expansion costal, respiracion diafragmatica, se busca trabajar
la musculatura respiratoria, manteniendo la funcionalidad y produciendo a la vez un mecanismo de
higiene bronquial.

La utilizacion de movilizacion y ejercicios para este tipo de pacientes, busca trabajar reacciones de
balance, equilibrio estatico, incentivar la marcha, adecuar y facilitar a través del uso de adaptaciones
y herramientas que permitan impactar en estas actividades. Este tipo de terapéutica impacta sobre la
mantencion del nivel funcional, funcion muscular, mantener el ROM articular la mayor cantidad de
tiempo posible, mejorar la percepcion del paciente sobre su esquema corporal, su entorno y su
percepcion sobre calidad de vida y salud. Asi mismo los cambios de decubito tienen como fin la

prevencion de ulceras por presion, debido a las largas instancias de internacion y sedestacion.

3.3.13. Evolucion

Dada la caracteristica cronica y progresiva de la Esclerosis Lateral Amiotrofica, el paciente
evoluciona con Hipotonia, perdida de funcion. requirié 2 intervenciones quirdrgicas para la
colocacion de una via aérea alternativa donde se le coloco una canula traqueostomia con aspiracion
subglética y la colocacion de un botdn gastrico tras una cirugia gastrostomia endoscopica percutanea.
Al momento de finalizar las practicas, se evaluaba la derivacion del mismo a un centro de atencién

de tercer nivel.
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3.3.14. Descripcion de la Internacion

El paciente ingresa por guardia el dia 10/08/2019, por cuadro de 48hs de evolucidn caracterizado
por vomitos continuos y hernia umbilical, (FC 80, TA 145/95, FR17, SAT 95%, 0.21) se realiza
valoracion por cirugia general, se le realiza procedimiento quirurgico, hernio plastia umbilical por
hernia atascada, colocacion de malla supra aponeurotica, ingresa a UTI para tratamiento y control
(FC 115, TA 160/90, SAT 98%, 0.21, FR18).

14/08 pasa a sala de cuidados moderados, se le coloca canula de bajo flujo, mal manejo de LOF,
SNG, con requerimiento de aspiracion de secreciones.

15/08 se realiza interconsulta con Neurologia, paciente que cursa con debilidad asimétrica, con
signos de compromiso de moto neurona superior e inferior, con alteraciones en la deglucion y mal
manejo de secreciones en via aerea superior, infeccion respiratoria de origen probablemente
aspirativo, se le sugiere realizar EMG de 4 extremidades y RMN de encéfalo sospecha de
enfermedad de neurona motora.

20/08 paciente continua con mal manejo de secreciones, micro aspiraciones (se sugiere evaluar
traqueotomia), sialorrea y chin down.

21/08 se realiza consulta con neumonologia, para evaluacién de traqueotomia, paciente se niega
y se evalla el uso BPAP domiciliario.

26/08 Neurologia realiza EMG confirmacion ELA. Se sugiere a paciente y familiar la realizacion
de la via aérea alternativa por caida de la CVF 40% en sedestacion, quienes expresan no querer
otras maniobras invasivas. Continua con kinesiologia y manejo multidisciplinario, manejo de
secreciones LOF, y plan de ejercicios y movilizaciones en lecho y sedestacion al costado de la
cama.

13/09 paciente ingresa a UTI por post operatorio de traqueostomia percutanea.

21/09 Se le realiza intervencion quirurgica de gastrostomia endoscopica percutanea (botdn
gastrico).

25/09 el paciente cursa 12° dia de internacion en UTI, POP de traqueotomia percutaneo y

gastrostomia en plan de derivacidn a centro de tercer nivel.
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4. RESULTADOS DE LA ATENCION KINESICA

Los resultados de la atencién kinésica fueron positivos, en cuanto a la mejora de la capacidad vital
forzada y el mantenimiento de la funcion respiratoria, mediante la utilizacion de ventilacion no
invasiva, aspiracion de secreciones, prevencion de lago oro faringeo, incentivacién y expansion

costal, asi como ejercitacion de la respiracion diafragmatica.

La utilizacion de traslados y cambios de decubito, la utilizacion de distintos materiales para
proteccion de eminencias 0seas, asi como la interaccion con la cuidadora, la capacitacion y el
reforzamiento de medidas de prevencién y alertas han demostrado ser beneficiosas, en cuanto a la

prevencion de la formacion de ulceras por presion.

Debido a la progresion y cronicidad de la esclerosis lateral amiotrdfica, particularmente las de tipo
bulbar, la instalacion de la hipotonia y la perdida de funcion, acompafiado de las instancias de
internacion en unidad de terapia intensiva, post cirugias (traqueostomia y gastrostomia), la utilizacion
de movilizaciones y ejercicios, no fueron satisfactorias en cuanto a la mantencién del rango articular,
la preservacion de la marcha con adaptacion, la mantencion de la sedestacion, ni en la pérdida de

fuerza muscular.
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5. BENEFICIOS DEL ABORDAJE INTERDICIPLINAR

El abordaje interdisciplinario ha demostrado ser beneficioso para pacientes con tratamientos cronicos
e invasivos, debido a las maltiples complicaciones secundarias a la afeccién primaria que padecen en
el trascurso de la enfermedad, como expusimos anteriormente la manera ideal de afrontar la
enfermedad es a través de equipos interdisciplinarios hospitalarios con el apoyo externo de equipos
de medicina primaria y de asociaciones de pacientes y familias. Estos equipos pretenden ofrecer una
asistencia global y conjunta de los distintos profesionales que intervienen en el cuidado de los
pacientes con ELA. Los objetivos fundamentales de estos son: Optimizar el tratamiento y el
seguimiento; Reducir los desplazamientos; Mejorar la comunicacion entre los diversos especialistas
del equipo, Facilitar las decisiones rapidas, y Mejorar la calidad de vida y la supervivencia de los

pacientes.

La evolucidn intrahospitalaria de un paciente con ELA, se ve afectada por diversas complicaciones
que repercuten no solo en sus capacidades funcionales, sino en su independencia y en la interaccion
con su entorno y su propia percepcion de autonomia. Es fundamental una reflexion permanente sobre
el papel de los profesionales de la salud y sus competencias mas alla de las incumbencias, la mirada
biopsicosocial, en este tipo de pacientes es altamente beneficiosa si se comprende dentro de la
atencion medica brindada, las necesidades emocionales, sociales y fisicas del paciente, la empatia, la
comunicacion, la presencia de su entorno y cuidador, el reforzamiento positivo, la escucha activa
realizar planes, el humor, el soporte emocional y la aceptacion; seran vitales para colocar en el centro

de la escena a la persona y garantizar sus derechos.
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6. CONSIDERACIONES ETICAS

El presente trabajo, respecto a los aspectos éticos, salvaguarda en primer lugar, la propiedad
intelectual de los autores, respecto a las teorias y conocimientos diversos, citandolos apropiadamente

(normas APA) y precisando las fuentes bibliograficas en donde se encuentra lo referenciado.

En cuanto a la exposicidn del caso clinico, el presente trabajo se encuentra bajo la normativa ética y
marco legal de la ley 26.529, Derechos del Paciente en su Relacion con los Profesionales e

instituciones de Salud, en cuanto a derechos del paciente, historia clinica y consentimiento informado.
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7. DISCUSION

En el recorrido de este trabajo final integrador, hemos expuesto la importancia del rol del kinesiélogo
en la atencién de pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrofica, y la importancia de este profesional,
como parte de un equipo multidisciplinario en la atencion de pacientes en una sala de cuidados
moderados. La interaccion entre los diferentes profesionales y areas, permitieron en este caso no solo
la pronta atencién del paciente sino la confirmacion de una patologia, de la que se sospechaba, pero

aun los estudios realizados en otros centros de atencidn no habian podido dar certeza de ello.

Durante toda la intervencion que se realiz6 con este paciente, nos hemos encontrado con diferentes
dificultades y situaciones, que son inherentes a la velocidad con la que se produce el deterioro a nivel
del sistema nervioso y sus consecuencias a nivel muscular, respiratorio y se vera afectada por ello la
independencia del mismo, producto del avance en ocasiones con cambios visibles en dias, que
presenta esta patologia y en especial el del tipo bulbar. Esto debe ser un punto importante de reflexion
y plantearnos un criterio amplio de accion, asi como de toma de decisiones que se adapten
rapidamente a lo que el paciente necesite.

El desafio de fomentar la aplicacion de los principios bioéticos y la participacién de la persona
afectada o su tutor, cuidadores y familia en su proceso de acuerdo con los principios, valores y
contenidos de la Ley 26.529, serd otro de los desafios que se presentaran. Todos estos puntos
componen como factores independientes pero que se entrelazan cuando debemos considerar la
calidad de vida de la persona. Un momento destacable en este sentido fue cuando luego de reiterados
episodios de disnea y ante la confirmacion por parte de neurologia de la afeccion y el compromiso de
la musculatura respiratoria, se le aconsejo al paciente y familia que se realizara una intervencion para
la colocacion de una via aérea alternativa, ofrecimiento que fue rechazado por estos, pese a que esto

afectara directamente en la calidad de vida del paciente.

La importancia de una correcta evaluacion, y el planteo de objetivos claros, nos acercara a resultados
positivos en cuanto a la efectividad de estos y las intervenciones. Sin embargo, esta clase de
patologias, que presenta una variabilidad casi multisistémica, no permite mantener por mucho tiempo
los logros alcanzados con la terapéutica y es necesario reevaluar una y otra vez para adaptar nuestros

objetivos a la realidad clinica del paciente.

En relacion con esto (Steinberg and Augustine, 1997; Hallett y otros, 1998; Johansson, 2000),

plantean que es posible sacar el maximo partido de la neuro-plasticidad para promover la neuro-
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recuperacion usando estimulos aferentes aplicados por los fisioterapeutas. Es decir que el uso de
técnicas como el concepto de neurodesarrollo Bobath pueden ser beneficiosas, ya que esta técnica
creada por el Dr. Karell Bobath y su esposa la terapeuta Berta Bobath, tiene como fin Gltimo conseguir
la méxima funcionalidad que pueda desarrollar el paciente dependiendo del estadio en que se
encuentre la enfermedad, con este concepto se valora y se trata a la persona de forma global. A través
de la valoracion del paciente se identifican las alteraciones neuroldgicas y se planifica el tratamiento
en base a unos objetivos. Como en la esclerosis lateral amiotrofica existe debilidad, el método Bobath
estimula el tono anormal mediante la utilizaciéon de posturas que lo predispone, Yy, por otro lado,
facilita las reacciones automaticas deseadas. En caso de espasticidad en la ELA, puede trabajarse con

sus técnicas de inhibiciéon del tono muscular.

Si bien las intervenciones multidisciplinarias abarcaron distintas areas, tomamos en consideracion la
falta de prescripcion y derivacion a Fonoaudiologia y Terapia Ocupacional, como disciplinas con un
rol preponderante dentro de la atencion de estos pacientes y el impacto de estas terapias en su calidad
de vida. Como describe (Lewis & Rushanan, 2007), los terapeutas ocupacionales son importantes
para prescribir el equipo apropiado para mantener la independencia, como pinzas alcanza objetos,
bastones para vestirse, calzadores largos para colocarse los zapatos, esponjas con mango largo para
higiene, ganchos para botones, asientos de ducha y asientos 3 en 1, los cuales son efectivos para
minimizar el gasto energético y mejor la funciones de autocuidado y AVD en estos pacientes con
déficits funcionales. Del mismo modo las recomendaciones de equipo para autoalimentacion, como
pufios universales, utensilios con mangos de mayor diametro, etc. que pueden mejorar inclusive el

rendimiento motor de personas con un uso limitado de las manos.

Asi mismo (Tavares Pontes, Orsini, RG de Freitas, De Souza Antonioli, & Nascimento, 2010)
destacan el beneficio de una terapia fonoaudioldgica, en pacientes con alteraciones en la fonacion y
disfagia, entrenando a los pacientes en estrategias de adaptacion para hablar mas alto, desarrollar
estrategias de contestar preguntas de manera afirmativa o negativa con sus 0jos o por otro medio no
verbal y en etapas muy desarrolladas de la enfermedad la utilizacién de dispositivos y sistemas

computarizados para la comunicacion.

Por altimo, la derivacion de este paciente a un establecimiento de rehabilitacién especializado,
tomando en consideracién que este cuenta con una via aérea alternativa y boton gastrico, podra
incrementar las posibilidades de supervivencia e impactar en la calidad de vida, a través del acceso a

un centro de mayor complejidad y de atencion de pacientes con patologias neurolégicas.
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8. CONCLUSION

El desarrollo de este trabajo nos demuestra claramente el papel preponderante que tiene el kinesidlogo
y la terapia fisica, con respecto a la atencion de este tipo de pacientes, y el lugar de importancia que
ocupa dentro de un equipo interdisciplinario. Sin embargo, como hemos visto no siempre, este rol
esta mediado por sus incumbencias en el campo de la Kinesiologia, sino que estara supeditada su
atencion y la posibilidad o no de cumplir con sus objetivos, a los factores que rodean a un individuo
en su totalidad. Es decir que debemos entender al paciente como un mundo, como un todo complejo,
desarrollar una mirada holistica, comprender todos los factores que influyen sobre él y su patologia

y desarrollar un criterio de atencidn acorde a las necesidades que presente el paciente.

La esclerosis lateral Amiotrofica es una enfermedad devastadora que presenta consecuencias, fisicas
y emocionales para el paciente y su familia, el entorno y el cuidador son de gran importancia, debido
a la creciente dependencia, que deviene de las complicaciones secundarias que derivan de la patologia
principal. Las afecciones motrices, respiratorias, son algunos de los aspectos mas relevantes de esta
patologia, sin embargo, los costos a nivel econémico, la discapacidad y la perdida de autonomia, son

los puntos mas relevantes sobre los que los pacientes perciben su calidad de vida.

El foco del Kinesidlogo por ello, debe estar centrado en la atencion del paciente, en el seguimiento
del declinamiento respiratorio, la prescripcion de oxigenoterapia y utilizacion de dispositivos de
ventilacion, la mantencion de la fuerza muscular y rango articular, en la prescripcién de ayuda
marchas y ortesis, en las adaptaciones para el hogar, el uso de test y evaluaciones y reevaluaciones
para un completo seguimiento del deterioro corporal; asi como también en las necesidades de estos

pacientes en cuanto a los factores contextuales, que impactaran directamente en su calidad de vida.

La importancia como alumno de contar con experiencias reales, en la atencidén de una paciente que
requiere del cuidado de distintos aspectos, a nivel interdisciplinario, nos permite poner en préactica no
solo los conocimientos adquiridos, sino el desarrollo de un criterio, de una mirada enfocada en la
patologia y en la persona, reconocer al humano, individualizarlo, y comprender la
multidimensionalidad que rodea a este, nos permitira, aplicar de manera correcta técnicas u
terapéuticas, sino que ademas nos permitira reflexionar sobre el trabajo realizado. Entender a que nos
referimos con calidad de vida y no entender este concepto solo desde la perspectiva de salud,

enriquece el trabajo y el impacto que queremos generar desde nuestro lugar.
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10. ANEXOS

Radiografia de
torax, al ingreso del
paciente a UTI

RX torax del, se
visualiza infiltrado
por aspiracion y
elevacion del arco
diafragmatico que
corresponde con
debilidad de la
neurona motora
inferior y afeccion
de los ases
corticoespinales y
atelectasia.

RX torax del, se
visualiza tubo
correspondiente a
TQT y elevacién del
arco diafragmatico
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