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1.- Porque se producen?, Cuales son las consecuencias?

Es importante conocer estas complicaciones y valorarlas correctamente ya que son una de
las principales causas de mortalidad, asi con una tratamiento y manejo adecuados podemos
mejorar tanto la supervivencia como la calidad de vida de los pacientes.

Las complicaciones respiratorias aparecen cuando en la evolucion de la enfermedad se
afectan las motoneuronas que ordenan el movimiento de los musculos respiratorios.

El objetivo de la funcidn respiratoria es obtener todo el oxigeno que nuestro organismo
necesita y eliminar el anhidrido carbénico que es toxico. La musculatura respiratoria es
imprescindible para poder desarrollar una respiracion normal ya que es la que permite la
llegada de aire a nuestros pulmones o inhalacion. Una vez que el aire llega al pulmoén se
produce el intercambio de gases, se capta el oxigeno (O2) que se transporta a la sangre y se
elimina el anhidrido carbonico (CO2) al expulsar el aire (exhalacion).

La inhalacion o entrada de aire al pulmon se produce por la contraccion de la musculatura
respiratoria inspiratoria formada por le diafragma y los musculos intercostales. El diafragma es el
musculo principal, tiene forma de cupula y separa la cavidad toracica de la abdominal, al
contraerse desciende hacia abajo. Los musculos intercostales son los que ocupan el espacio
comprendido entre dos costillas vecinas, al contraerse aumenta el espacio entre las costillas. Asi
la contraccion de ambos musculos ensancha el térax creando una presién negativa que hace
gue el aire con alto contenido en oxigeno entre y llene nuestros pulmones. (Figura 1)

Una vez que nuestros pulmones se han hinchado totalmente, los musculos inspiratorios se
relajan y el aire, ahora con alto contenido en anhidrido carboénico, se expulsa del pulmon.
(Figura 1)

INSPIRACION ESPIRACION

Otra funcién muy importante del sistema respiratorio es la
tos que nos permite expulsar las secreciones (mucosidad)
gque se acumulan en nuestros pulmones o cualquier
cuerpo extrafio que llegue a ellos. Tres grupos
musculares son necesarios para tener una tos normal:

a.- los masculos respiratorios inspiratorios. Son los que
nos permitirdn hacer una inhalacién profunda y llenar al maximo nuestros pulmones.

b.- los musculos orofaringeos de la glotis que al contraerse evitan la salida del aire y asi se
almacena en nuestro pulmon.

c. los musculos espiratorios que al contraerse con fuerza conjuntamente con los musculos
orofaringeos permiten la salida rapida de la gran cantidad de aire que se habia almacenado
en nuestro pulmon y de esta manera expulsar la mucosidad o cuerpos extrafios. (Figura 2)



FIGURA 2: desarrollo de la tos

1.- Inspiracién: contraccién de la musculatura inspiratoria realizando una inspiracion profunda

2.- Compresion: cierre de la glotis almencenando todo el aire a presion

3.- Expulsién: contraccion de la musculatura espiratoria y apertura brusca de la glotis creando un flujo
rapido que permite la expulsion de las secreciones.

Que ocurre cuando se afectan las motoneuronas que
ordenan el movimiento de estos tres grupos
musculares?

Debilidad de la musculatura respiratoria inspiratoria

/
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nepialion o — ExpuRion A medida que esta musculatura se debilita la capacidad
de expandir nuestro torax disminuye y con ello la
cantidad de aire que llega a nuestros pulmones, es decir
disminuye nuestra ventilacién causando hipoventilacion. La primera consecuencia de esta la
hipoventilacion es que no podemos eliminar todo el CO2 que acabara reteniéndose en
nuestro organismo. A medida que va disminuyendo la cantidad de aire que llega al pulmén
disminuira también la cantidad de oxigeno que llega a nuestro organismo.

La hipoventilacién se produce inicialmente siempre durante el suefio. Esto es asi porque
durante el suefio de manera fisiolégica (normal) se produce una relajacion de todos los
musculos incluidos los respiratorios, asi todos normalmente hipoventilamos durante el
suefio. Por tanto la afectacion débil de la musculatura respiratoria puede manifestarse
inicialmente sélo durante la noche cuando los masculos estan mas relajados aunque durante
el dia pueda mantener una ventilacion normal. A medida que la debilidad aumenta se
manifestara tanto durante la noche como durante el dia.

Otra consecuencia de la hipoventilacién es que al llegar menos aire al pulmoén este no se
expande completamente y pueden producirse pequefas retracciones o colapsos de alguna
zona del pulmon a las que no ha llegado suficiente aire lo que se conoce como atelectasias.

La debilidad de la musculatura respiratoria inspiratoria conjuntamente con la debilidad de
musculatura respiratoria espiratoria producen una tos débil o ineficaz. Al llegar poca cantidad
de aire al pulmén y no contraerse con fuerza la musculatura espiratoria, no podemos generar
un flujo de aire suficiente ni con la velocidad necesaria para poder expulsar la mucosidad o
cuerpos extrafios que hayan entrado en nuestro pulmon.

No hay que olvidar que los musculos orofaringeos también sén necesarios para tener una
tos normal. Asi aunque los musculos inspiratorios y los espiratorios no esten debilitados
podemos tener una tos alterada si los musculos orofaringeos de la glotis estan debilitados ya
gue no se podra almacenar toda la cantidad de aire necesaria en nuestro pulmon.

Los musculos orofaringeos también son imprescindibles para defender o aislar al sistema
respiratorio del digestivo. Estos musculos son los responsables de que cuando deglutimos



(paso de los alimentos desde la boca al es6fago), la via respiratoria quede completamente

FIGURA errada® evitando asi gue los alimentos entren en ella (Figura 3).
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pueden producirse también con la saliva. Los atragantamientos o broncoaspiracion es una
de las causas mas frecuentes de infeccidn respiratoria en los pacientes con ELA.

2.- Sintomas

Los sintomas secundarios a la debilidad de la musculatura respiratoria estan muy bien
identificados y son caracteristicos, el problema es que con frecuencia pasan desapercibidos
en el contexto general de la enfermedad. No nos damos cuenta de que los padecemos
porque se confunden o se mezclan con otros sintomas.

Por este motivo y para poder identificar de forma precoz la existencia de complicaciones
respiratorias, es muy importante realzar una valoracion respiratoria de los pacientes con ELA
aunque no refieran ningun sintoma.

Definiremos los sintomas de cada una de las alteraciones descritas en el apartado
anterior. Hipoventilacion

Como ya se ha comentado, la debilidad de la musculatura inspiratoria con hipoventilacion se
manifiesta inicialmente siempre durante el suefio asi los primeros sintomas seran nocturnos.
Podemos notar dificultad para conciliar el suefio (insomnio), despertares frecuentes, suefio
intranquilo o sensacién de no haber dormido bien. También podemos notar dolor de cabeza
(cefalea) al despertanos que es debido al acumulo de CO2 por la hipoventilacion durante la
noche, a medida que nos vamos despertando y empezamos a ventilar mejor esta cefalea ira
desapareciendo. Por ultimo, podemos tener mas suefio durante el dia (somnolencia diurna)
por no haber dormido o descansado bien durante la noche.

Muchos de estos sintomas nocturnos pueden presentarse por otros motivos relacionados
con la enfermedad (calambres, necesidad de cambios posturales nocturnos, ansiedad, dolor
etc) por lo que con frecuencia no se relacionan con las complicaciones respiratorias.

El sintoma principal de la hipoventilacion diurna es el ahogo (disnea) o sensacion de falta de aire
al hacer esfuerzos. Al llegar menos aire a nuestro pulmén no somos capaces de aumentar



la respiracion para hacer esfuerzos. Este sintoma también pasa desapercibido con frecuencia si
los pacientes tienen una movilidad reducida, ya que al no hacer esfuerzos no lo perciben. Otras
veces puede confundirse con la fatiga o cansancio propia de la enfermedad o la debilidad
muscular. En ocasiones podemos percibir la debilidad de la musculatura inspiratoria como la
sensacion de no poder llenar bien el pulmén o la incapacidad de hacer una inspiracion profunda.
A medida que los musculos inspiratorios se van debilitando, cambia el patron respiratorio a una
respiracion mas rapida y superficial, es decir, se respira un mayor niumero de veces pero con
menos cantidad de aire en cada respiracion. Otra consecuencia es que, al pasar menos cantidad
de aire a través de las cuerdas vocales, la voz serd mas débil o floja. Este sintoma es distinto de
los trastornos del habla, los pacientes pueden hablar y vocalizar correctamente solo que la voz
es mas floja (bajo tono de voz) con incapacidad de gritar.

Finalmente, un sintoma muy caracteristico que indica debilidad del diafragma, es la disnea al
adoptar la posicion de decubito supino (acostarse boca arriba) que se conoce como
ortopnea o intolerancia al decubito. Se produce porque en esa posicion los organos
abdominales empujan al diafragma debilitado hacia arriba disminuyendo todavia mas la
capacidad de ventilar. Es importante estar atento a este sintoma y consultar con nuestro
equipo médico si se produce.

La tos débil o ineficaz es otro sintoma que se produce como consecuencia de la debilidad de
la musculatura inspiratoria y la espiratoria.

En la Tabla 1 se muestra un resumen de los sintomas respiratorios nocturnos y diurnos.

SINTOMAS NOCTURNOS SINTOMAS DIURNOS

Insomnio Disnea de esfuerzo

Suefio intranquilo Ortopnea

Despertares frecuentes Incapacidad de inspiracion profunda
Cefalea matutina Bajo tono de voz

Somnolencia diurna Tos ineficaz o débil

Finalmente, los sintomas secundarios a la afectacion de la musculatura orofaringea
(musculatura bulbar) con frecuencia pueden confundirse con sintomas respiratorios ya que con
los pequefios atragantamientos los pacientes tienen sensacion de ahogo-asfixia. Algunas veces
los pacientes pueden notar la sensacion de mucosidad en la garganta provocada por la
retencion de saliva o restos alimentarios secundaria a una mala deglucion. Es importante
intentar diferenciar estos sintomas secundarios a la afectacion bulbar de los sintomas
respiratorios ya que el tratamiento y las medidas que debemos adoptar son diferentes.



3.- Diagnostico

Como ya se ha comentado, es importante intentar diagnosticar de forma precoz la existencia
de debilidad de la musculatura respiratoria ya que asi, podremos tratarlas adecuadamente y
prevenir complicaciones. Asi se aconseja realizar una valoracion respiratoria desde el inicio
de la enfermedad y repetirla en cada una de las visitas consecutivas, aunque el paciente no
refiera ningun sintoma respiratorio. Idealmente, el seguimiento se realizard en unidades
multidisciplinares formadas por los diferentes especialistas (nheurélogos, neumdlogos,
dietistas, fisioterapeutas etc) implicados en el cuidado de los pacientes.

El diagnostico de la afectacion de musculatura respiratoria se basa en cuatro aspectos clave:
1.- El interrogatorio clinico y la exploracion fisica

2.- Las pruebas respiratorias de funcion pulmonar

3.- Las exploraciones nocturnas durante el suefio

4.- El andlisis de una muestra de sangre arterial (gasometria arterial)

1.- El interrogatorio clinico y la exploracion fisica

Durante la visita, se debe interrogar sobre la presencia de los sintomas que se han comentado
en el apartado anterior, con especial atencidn a sintomas caracteristicos como la ortopnea.

En la exploracién fisica se valorara el patron respiratorio, el tono de la voz, y el uso de
musculatura accesoria. En ocasiones cuando los mausculos inspiratorios estan muy
debilitados, se usan otros musculos como los supraclaviculares o los del cuello para intentar
aumentar la ventilacion. Asi al explorar al paciente se puede observar que con cada
respiracion se contraen estos musculos accesorios. Otro aspecto importante de la
exploracion es la auscultacion respiratoria en la que se pide al paciente que respire hondo y
se puede valorar con el fonendoscopio si la ventilacion es correcta o esta disminuida.

2.- Las pruebas respiratorias de funcién pulmonar

Las pruebas funcionales respiratorias son unas exploraciones no invasiva e indoloras con la
gue se intenta valorar o medir la fuerza de los musculos respiratorios y la eficacia de la tos.

Existen varios tipos de exploraciones pero las que se realizan con mas frecuencia en la
valoracion de los pacientes con ELA son cuatro:

a.- Espirometria

esta prueba mide la cantidad de aire que se moviliza en cada respiracion. Para realizarla se
necesita conocer la edad, peso y talla del paciente porque los resultados de la prueba se
comparan con los valores de normalidad de acuerdo al peso, edad y talla.

La prueba se realiza con el paciente sentado y se le pedira que respire a través de un tubo
desechable que esta conectado a un aparato (espirometro) que realiza la medicion. Para la



medicién se pide al paciente que tome todo el aire que pueda y después lo expulse a través
del tubo. La prueba no finaliza hasta que el paciente ha expulsado completamente todo el
aire y se le puede pedir que lo expulse fuerte y rapido (espirometria forzada) o de manera
lenta (espirometria lenta o slow). Generalmente se colocan unas pinzas en la nariz para
ocluirla y evitar que se escape aire por esa via.

La espirometria puede realizarse también en la posicion de decubito supino (tumbado hacia
arriba). Si los valores que se miden en la posicion de decubito son muy inferiores a los que
se miden en la posicion sentado significa que el diafragma esta debilitado. La espirometria
en decubito es una exploracion importante aunque no siempre puede realizarse en los
pacientes con ELA por la dificultad de acostar a los pacientes con movilidad limitada.

Los pacientes con afectacion bulbar o con debilidad de la musculatura facial pueden tener
dificultades para poder realizar correctamente la espirometria, al no poder sujetar
adecuadamente el tubo o no poder coordinar bien la expulsién del aire.

b.- Medicion de las presiones inspiratorias y espiratorias maximas (PIM, PEM)

PIM: en esta exploracion se pedira al paciente que intente tomar aire hondo respirando en
un tubo desechable contra una resistencia. Con ello se intenta medir la fuerza de la
musculatura respiratoria inspiratoria.

PEM: en esta exploracion se pedira al paciente que, tras una inspiracion profunda, intente
soplar fuerte expulsando el aire a través de un tubo desechable contra una resistencia. Con
ello se intenta medir la fuerza de la musculatura respiratoria espiratoria

c.- Presién nasal de esnifado (PNS)

Para realizar esta exploracién se coloca un pequefio tubo en una de las fosas nasales del
paciente ocluyendo la otra fosa y se le pedira que realice una inspiracion nasal profunda.
Con esta exploracibn se intenta medira la fuerza de la musculatura inspiratoria,
principalmente del diafragma ya que al “esnifar” o inhalar profundamente a través de la nariz
se realiza la contraccion de este musculo.

La prueba que se realiza con més frecuencia en la valoracion respiratoria de los pacientes
con ELA es la espirometria ya que es la prueba mas sencilla de realizar y la que esta mas
disponible en todos los centros de salud.

d.- Valoracion de la fuerza de la tos

Esta exploracion se realiza para valorar si el paciente tiene una tos con fuerza suficiente
para eliminar las secreciones o no. Se intenta medir el flujo de aire que el paciente realiza
durante la tos usando el “peak-flow” o medidor de flujo que nos sirve para medir la velocidad
del flujo de aireen litros por minuto (L/min). Para la exploracion se coloca el medidor de flujo
conectado a mascara nasobucal (que cubre la nariz y la boca del paciente). Para valorar la
capacidad tusigena, se adapta la mascara al paciente y le pediremos que tosa todo lo fuerte
que pueda después de tomar aire hondo.



En todas las exploraciones funcionales respiratorias se realizaran tres maniobras y se
escogera la mejor de las tres.

3.- Las exploraciones nocturnas durante el suefio

La valoracién de la funcién respiratoria nocturna es esencial, ya que como se ha comentado
los primeros trastornos se manifiestan durante el suefio.

La prueba que se usa con mas frecuencia es la pulsioximetria nocturna con la que se puede
medir de manera no invasiva los niveles de oxigeno durante el suefio. La prueba es sencilla,
indolora y puede realizarse en el domicilio del paciente. Se realiza con aparato
(pulsioximetro) que tiene un fotodetector con forma de pinza que se colocara en el dedo del
paciente mientras duerme.

Con la pulsioximetria se mide la saturacion (SaO2) de oxigeno en la sangre y la frecuencia
cardiaca del paciente. Si se producen alteraciones importantes de la ventilacion durante la
noche pueden detectarse descensos en la SaO2 .

Aunque es la prueba mas utilizada por sus mdltiples ventajas, también hay que considerar
que tiene algunos inconvenientes.

- No se mide el nivel de CO2 que es lo que se altera inicialmente en la hipoventilacion

- Se mide la Sa02 que es una medicién indirecta del nivel exacto de oxigeno (02) en la
sangre. Aunque para la mayoria de valores existe una muy buena correlacion entre la
Sa02y el 02, en algunos valores intermedios no es asi

- Algunas circunstancias pueden alterar los resultados de la prueba y hacer dificil su
interpretacion como en la anemia, las alteraciones del ritmo cardiaco, las alteraciones
de la perfusion vascular en los dedos (vasoconstriccion, frio) o el movimiento.

A pesar de estos detalles, su sencillez y comodidad hacen que sea la prueba mas utilizada
en las visitas de control. Si se presentan dudas o se requiere un estudio nocturno mas
completo pueden realizarse otras exploraciones:

- La capnografia nocturna: es una prueba que permite la determinacion no invasiva del

nivel de CO2 en sangre. Se realiza con un aparato (capnografo) que dispone de un
fotosensor al que se le aflade unas gotas de un liquido con electrolitos y se fija a la
piel del paciente de manera indolora. El sistema calienta ligeramente la piel
provocando una hiperemia que facilita la medicién del nivel de CO2 en sangre. La
medicion puede realizarse de forma continua durante toda la noche y asi se podra
valorar de manera fiable la existencia de hipoventilacién nocturna.
El inconveniente de esta exploracion es que es mas compleja que la pulsioximetria
por lo no se realiza en domicilio y habitualmente requiere ingreso hospitalario. Asi no
se usa como exploracion en las visitas de seguimiento si no cunado existe una
alteracion o sospecha clinica que requiere confirmacion.

- Poligrafia respiratoria 0 polisomnografia nocturna. Esta es una exploracion que nos
permite valorar de manera global la respiracidon durante el suefio. La poligrafia
respiratoria que es mas sencilla, puede realizarse en el domicilio del paciente pero la



prueba mas completa (polisomnografia) requiere ingreso y realizacion en el hospital.
En esta exploracion se colocan unos sensores cerebrales, unas bandas a nivel del
térax y el abdomen, un sensor de flujo a nivel de la nariz y la boca y los sensores de
pulsioximetria y capnografia. De este modo con los sensores cerebrales se puede
valorar si el paciente esta dormido y en que fase del suefio se encuentra, con las
bandas los movimientos del abdomen y del térax valorando los movimientos durante
cada respiracion, con los sensores de flujo se valora la cantidad de aire movilizada en
cada respiracion y con la pulsioximetria y la capnografia los niveles de 02 y CO2 en
sangre durante toda la noche. De este modo, se puede valorar de forma precisa la
existencia de trastornos respiratorios durante el suefio, no solo la hipoventilacion si no
también otros trastornos como las apneas obstructivas.

Es una exploracion muy especifica y que aporta mucha informacién pero también hay
que considerar que es compleja, de elevado coste, baja disponibilidad y requiere
ingreso por lo que no se realiza de rutina en las visitas de control.

4.- El analisis de una muestra de sangre arterial (gasometria arterial)

Es una prueba invasiva ya que se realiza obteniendo una muestra de sangre arterial
mediante la puncién de una arteria. En esta muestra se analiza de forma directa y con
exactitud los niveles de O2 y CO2 disueltos en la sangre. No es una medicioén indirecta como
la pulsioximetria o capnografia sino que nos permite valorar con exactitud los niveles de O2 y
CO2. Aunque tiene el inconveniente de que aporta una medicion de un momento puntual
pero no nos permite monitorizar un periodo de tiempo como las pruebas no invasivas. Asi las
pruebas no invasivas se usan generalmente para valorar la situacion durante la noche
mientras que la gasometria se usa para valorar la situacién diurna o durante un momento
concreto.

La puncion se realiza habitualmente en la arteria radial a nivel de la mufieca previa
colocacién de anestesia local para evitar el dolor de la puncion.

Existen otras exploraciones complementarias que pueden tener alguna utilidad en la
valoracion respiratoria de los pacientes con ELA en situaciones concretas por lo que no se
usan de rutina. Entre estas exploraciones destacan:

- Laradiografia de torax: nos permite valorar la existencia de atelectasias o si se sospecha
infeccidn respiratoria. Es una exploracion sencilla, de bajo coste y que puede realizarse
en cualquier centro sanitario pero tiene el inconveniente de causar radiacion.

- La ecografia de diafragma. Es una exploraciéon no invasiva y que no causa radiacion
que nos permite valorar la funcién y movilidad de la musculatura respiratoria y el
diafragma. Es una técnica que se ha empezado a utilizar recientemente por lo que no
se dispone de mucha experiencia y solo se realiza en centros muy especializados. Su
principal indicacion esta en los pacientes con afectacion bulbar que no pueden
realizar correctamente las pruebas de funcién pulmonar.



- La electromiografia de diafragma. Consiste en la puncion directa del diafragma
mediante un electrodo que medira la actividad eléctrica del musculo y permite valorar
su funcionalidad. Tiene el inconveniente de ser invasiva y algo dolorosa y solo se
realiza en centros muy especializados y deben se realizadas por neurofisiologos
altamente cualificados. Asi solo se indica en casos muy concretos.

4.- Existe alguna medida preventiva?

No disponemos de ninguna medida que nos permite mejorar la funcién de los musculos
respiratorios mas alla del tratamiento médico que se indica para la enfermedad, pero si
podemos aplicar una serie de medidas para favorecer la funcion de los musculos
respiratorios y prevenir situaciones que pueden empeorar la funcién respiratoria.

Evitar el tabaco.
La vacunacién de la gripe en periodo invernal.
La vacunacion frente al neumococo como prevencion de neumonias graves.

Fisioterapia respiratoria dirigida a mantener la funcion de los musculos respiratorios y la tos
eficaz evitando la retencion de secreciones.

Las medidas preventivas de la broncoaspiracion que se produce cuando pequefas
cantidades de alimentos o saliva entran en las vias respiratorias. Como ya se ha comentado,
la broncoaspiracion puede producirse con facilidad en los pacientes con afectacién bulbar
que presentan debilidad de la musculatura orofaringea.

La broncoaspiracion es la causa mas frecuente de infeccidn respiratoria en los pacientes con
ELA y a su vez estas infecciones son la causa mas frecuente de complicaciones agudas que
pueden empeorar de forma brusca y grave la situacion respiratoria de los pacientes. Asi
estas medidas son muy importantes para la prevencién de complicaciones respiratorias y
son se basan en dos aspectos:

- Evitar el acumulo de saliva (sialorrea) mediante tratamiento farmacologico o la
aplicacion de toxina botulinica en las glandulas salivales

- Medidas dietéticas para facilitar la deglucion como la dieta con modificacion de
texturas (pastosa) y la ingesta de liquidos con espesantes. En casos de alteracion
severa de la deglucién puede ser necesaria la ingesta a través de sonda gastrica.



Conclusiones

Las complicaciones respiratorias se producen en la evolucion de la enfermedad cuando se
afectan las motoneuronas responsables del movimiento de los musculos respiratorios
inspiratorios y espiratorios. Es importante valorar precozmente la posible afectacion de estos
musculos ya las complicaciones respiratorias son una de las principales causas de muerte
en la ELA. Por ello es aconsejable realizar un seguimiento y valoracion respiratoria por parte
de los especialistas en neumologia desde el inicio de la enfermedad para tratar estas
complicaciones de forma temprana y adecuada. La exploracion funcional respiratoria
(espirometria) es la mas usada para valorar la fuerza de los musculos respiratorios.

Es importante considerar también la afectacién de la musculatura bulbar ya que también
influye en el desarrollo de complicaciones respiratorias tanto por la probabilidad de generar
infecciones respiratorias como porque son una de las causas de la tos poco efectiva.

Puntos Clave

1. En cada visita deben comprobarse los sintomas o signos de insuficiencia respiratoria
(incluidos los sintomas de hipoventilacién nocturna).

2.La FVC es la prueba méas disponible y practica para la vigilancia de la funcion
respiratoria de forma regular. La caida superior al 20% con el decubito es un indicador de
debilidad del diafragma

3. La fisioterapia respiratoria y ayuda a la tos (manual o mecanica) deben iniciarse
precozmente. La determinacion del Pico flujo de la Tos (PFT) es de gran utilidad para
prevenir situaciones de insuficiencia respiratoria.

4. Al aparecer sintomas o signos de insuficiencia respiratoria deben consensuarse con el
paciente y el cuidador todas las opciones de tratamiento como la Ventilacion No Invasiva
(VNI), cdbmo manejar las infecciones respiratorias y los farmacos mas adecuados para
paliar sintomas como la disnea.

5. En el caso de afectacion bulbar severa o afectacion cognitiva importante, se debe
discutir cuidadosamente los pros y contras de iniciar VNI con los cuidadores y, si se
considera indicado, ofrecer un tiempo de prueba estrechamente supervisado.

6. El paciente debe ser informado sobre la naturaleza temporal de la ventilacion no
invasiva e ir planificando la actitud a seguir a medida que vaya aumentando la
dependencia de la VNI.

7. Debemos asegurarnos de que el paciente comprende que la ventilacion por traqueotomia

(VT) puede prolongar la supervivencia durante muchos meses y puede mejorar la calidad de



vida del paciente, pero tiene un impacto importante sobre los cuidadores, y sélo puede

emprenderse después de una discusion completa de los pros y contras con el paciente y
los cuidadores.

8. La tragueotomia de urgencia debe evitarse mediante un planteamiento progresivo de los

temas relacionados con el final de la vida, el cuidado paliativo y las instrucciones previas
del paciente.

9. El paciente y cuidadores deben disponer de un plan detallado sobre como actuar en
situaciones de urgencias, disponer del material y dispositivos necesarios (aspirador de

secreciones, Cough AssistR, AmbuR, etc). Asegurar un servicio técnico 24h y acceso
telefonico a la EGC

10. La estrecha colaboracion con el equipo de Cuidados Paliativos a medida que la
enfermedad avanza evitara situaciones de riesgo o asistencia a urgencias. El apoyo
emocional y la posibilidad de plantear medidas paliativas y retirada de la ventilacién en el

momento adecuado aporta enorme tranquilidad y dignifica el proceso de la muerte.



