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La ELA es una enfermedad del sistema nervioso caracterizada por una
degeneracion progresiva de las neuronas motoras en la corteza cerebral
(neuronas motoras superiores), tronco del encéfalo y médula espinal
(neuronas motoras inferiores).

La consecuencia de esto es una debilidad muscular que avanza hasta la
paralisis, extendiéndose de unas regiones corporales a otras.

Amenaza la autonomia motora, la comunicaciéon oral, la deglucion y la
respiracion.

Provoca una paralisis progresiva de toda la musculatura y conduce al paciente a
una incapacidad con la preservacion de las funciones mentales, la sensibilidad,
la motilidad ocular y el control de esfinteres.



Sin embargo, los avances mas recientes ponen de relieve que la ELA no se limita
a la neurona motora sino que tiene importantes manifestaciones no motoras,
como es el deterioro cognitivo y alteraciones conductuales debidos a la
afectacion de la corteza fronto-temporal (Swinnen 2014).

El paciente necesita cada vez mas ayuda para realizar las actividades de la vida
diaria, volviéndose mas dependiente y habitualmente fallece por insuficiencia
respiratoria en un plazo de 2 a 5 anos, aunque en el 10% de los casos la
supervivencia es superior.
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® Antecedentes

La primera descripcion de un paciente con ELA se remonta a 1830, Sir Charles
Bell, cirujano y anatomista britanico.

1874, Charcot utiliza el término ELA.
En 1933 Brain introdujo el término enfermedad de la neurona motora.

A mediados del siglo XX se publicaron los primeros estudios epidemioldgicos
sobre una enfermedad caracterizada por la combinacion de parkinsonismo,
demencia y ELA en la poblacidon nativa de la isla de Guam, isla con una incidencia
de ELA 50 a 150 veces superior a la del resto del mundo.

Ello despertd el interés entre los investigadores pues permitia estudiar la ELA
desde otra perspectiva.



La primera descripcion de un caso de ELA familiar (ELAf) probablemente se debe
a Aran en su descripcion de la atrofia muscular progresiva (Aran 1850).

En 1993 Rosen y colaboradores identifican mutaciones en el gen que codifica para
la enzima superoxido dismutasa tipo 1, SOD-1, como causantes de un tipo de ELAf
gue representa el 15-20% de los casos familiares. Desde entonces se han descrito
mas de 100 mutaciones en este gen y al menos otros 7 genes y 6 loci
responsables de casos de ELAf.




El diagndstico de ELA se basa en la anamnesis, la exploracion clinica vy
neurofisiologica, la evolucion clinica y la exclusion de otras enfermedades, ya
gue no existe una prueba especifica que confirme el diagnostico de ELA

La gran variabilidad clinica y pronostica entre los pacientes hace dificil pero
necesario un sistema de clasificacion, del que actualmente carecemos, que
incluya criterios diagndsticos para su uso clinico y en investigacion (como son
los criterios de El Escorial).




No existe una prueba concluyente para su diagnéstico...

* La anamnesis y sintomas

e Exploracion neuroldgica completa y signos de afectacion
* Diferentes formas clinicas

e Valoracion cognitiva

e Criterios diagnosticos

e Estudio neurofisiologico

* Pruebas complementarias

* Diagnostico diferencial




SIGNOS Y SINTOMAS NMS

Pérdida de destreza

Pérdida de fuerza muscular
(debilidad)

Espasticidad
Hiperreflexia patoldgica

Reflejos patoldgicos (Babinski,
Hoffman, mentoniano exaltado)

Exaltacion de reflejos en una
extremidad atrofica

Paralisis pseudobulbar (espastica)
Labilidad emocional

SIGNOS Y SINTOMAS NM|

Pérdida de fuerza muscular
(debilidad)

Atrofia muscular

Hiporreflexia

Hipotonia muscular o flaccidez
Fasciculaciones

Calambres musculares

Sindrome bulbar




SINTOMAS DE INICIO EN LA ELA

‘ Disartria (33%)
‘ Debilidad distal extremidad superior — mano — (20%)

‘ Debilidad proximal extremidad superior — hombro- (14%)
‘ Pie caido (12,5%)
‘ Fasciculaciones / calambres (11%)

‘ Marcha espastica (4%)

‘ Insuficiencia respiratoria (4%)




0 SEGUN DISTRIBUCION DE SINTOMAS AL INICIO

* Medular (clasica). Es la forma mas frecuente (2/3 de los pacientes). Se manifiesta
como debilidad indolora en una extremidad. La exploraciéon muestra signos de NMS
y NMI.

* Bulbar. 20% de los casos. Presentan disartria, disfagia y fasciculaciones linguales. El
inicio puede percibirse como brusco y confundirse con patologia cerebrovascular

* Respiratoria. Presentan disnea u ortopnea. Tiene mal prondstico.

* Hemipléjica. Es poco frecuente. de NMS.

* Flail Arm. (sindrome de Vulpian-Bernart, hombre en barril) Existe una afectacion
predominante de NMI y en extremidades superiores. Se asocia a una supervivencia
prolongada (mediana 4 afios, 17% a los 10 afios).

* Flail Leg. Poco frecuente. Se afectan miembros inferiores de forma asimétrica con
afectacion de NMLI.

* Head drop. Es una forma infrecuente, con afectacion de los extensores del cuello. @




o SEGUN TIPO DE AFECTACION MOTORA

* Afectacion predominante de NMI. Ejemplos: sindromes flail arm vy flail leg, forma
seudopolineuritica.

e Atrofia muscular progresiva. Se considera este diagndstico cuando después de cuatro
afos la enfermedad se limita a la NMI, al menos de forma evidente (supervivencia
mediana 7.3 afios).

* Afectacion predominante de NMS.

* Esclerosis lateral primaria. Se considera este diagndstico cuando la afectacidon se
limita a NMS durante mas de cuatro afos. Presentan una paraparesia o tetraparesia
espastica lentamente progresiva con afectacion bulbar y menor afectacion
respiratoria. Se asocia a la mayor supervivencia (mediana de 13 afios, 71%
supervivencia a los 4 afios).




0 SEGUN AFECTACION NO MOTORA

e Trastorno cognitivo-conductual Es |la manifestacion no motora mas frecuente
en la ELA.

e Afectacion multisistémica. Algunos de estos aspectos tienen poca relevancia
clinica y se hacen evidentes solo en fases avanzadas y en pacientes con
supervivencia prolongada. Nos revelan sin embargo la naturaleza
multisistémica de la ELA.

Pérdida ponderal

Afectacion extrapiramidal

Ataxia cerebelosa

Afectacion sensitiva

Trastornos urinarios

Disfuncidon autondmica

Oftalmoparesia
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El diagnostico de ELA requiere que se cumplan todos los criterios
Ay B. (Brooks 1994).

Al. Signos clinicos, neurofisiolégicos o neuropatoldgicos de afectacion de MNI

A2. Signos clinicos de afectacion de MNS

A3. Progresion de signos o sintomas en una misma region o a otras regiones,
determinada por anamnesis o exploracién

B1. Signos neurofisioldgicos o anatomopatoldgicos compatibles con otro proceso
capaz de producir degeneracion de MNS y/o MNI

B2. Hallazgos en la neuroimagen que puedan explicar los signos clinicos y
electrofisiologicos observados
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CATEGORIAS DIAGNOSTICAS DE EL ESCORIAL

ELA definida

* MNIy MNS en 3 regiones (bulbar, cervical, toracica o lumbar)

ELA probable

e MNIy MNS en 2 regiones con signos de MNS en regiones rostrales a las de MINI

ELA probable apoyada por PC

e MINS en una regioén vy criterios electrofisioldgicos de MNI en 2 regiones

ELA posible

e Posibles signos de MNS y MNI en una misma regidon unicamente o Signos de MNS en
dos regiones o Signos de MINS y MNI con los signos de MNI rostrales a los de MINS @




e Edadavanzada
e Puntuacion baja en la ALSFRS-R

e Latencia corta entre el inicio de los sintomas y el diagndstico




Riluzole. (accién anti excitotoxica inhibiendo procesos relacionados con el
glutamato) Es el Unico farmaco que ha demostrado modificar la historia

natural de la enfermedad.

Cuatro ensayos clinicos aleatorizados han demostrado que aumenta la
supervivencia entre 2 y 3 meses.




TRATAMIENTOS SINTOMATICOS

* Sintomas musculares (calambres, fasciculaciones, espasticidad, debilidad)
(NICE)

* Fatiga

e Labilidad emocional

* Depresion /ansiedad

* Insomnio

* Dolor

 TVP (No existe evidencia que justifique la profilaxis de la TVP con
anticoagulantes)

e Estrenimiento

* Sialorrea




PROPUESTA DE MEJORA:

Si existe sospecha debe activarse el Cédigo ELA, para garantizar la valoracion
por un Neurdlogo en un plazo minimo y el acceso a una Unidad de ELA.

1. Disartria / disfagia progresiva

2. Debilidad progresiva + hiperreflexia (si se dispone de una RNM normal)
3.Debilidad progresiva + atrofia muscular + fasciculaciones objetivadas por
el médico

4. Insuficiencia respiratoria restrictiva de causa desconocida

5. Datos de afectacion de neurona motora difusos en EMG




El diagndstico y tratamiento de la afectacion respiratoria debe ser precoz, dado que las
complicaciones respiratorias son la causa mas frecuente de morbimortalidad.

Estas complicaciones son debidas a l|la debilidad progresiva de los musculos
respiratorios:

e Afectacion de los musculos inspiratorios, esencialmente el diafragma, que
condiciona una insuficiencia ventilatoria con aparicion de disnea y ortopnea.

e La debilidad de los musculos espiratorios que conduce a la disminucidén de la
efectividad de la tos y la afectacion bulbar que esta presente en un 30% de los
casos al inicio de la enfermedad y puede favorecer las infecciones respiratorias por
aspiracion.




SINTOMAS Y SIGNOS DE AFECTACION RESPIRATORIA EN LA ELA

SINTOMAS

SIGNOS

Disnea al hablar o con el ejercicio
Ortopnea

Despertares nocturnos
Somnolencia diurna

Dificultad para eliminar secreciones
Cefalea matutina

Nicturia

Depresion

Dificultad concentracién

Taquipnea

Uso musculos respiratorios accesorios
Movimiento paraddjico del abdomen
Escaso movimiento del torax

Tos débil

Sudoracion

Taquicardia

Pérdida peso

Confusion




VMNI

La evidencia disponible actualmente es consistente y repetidamente muestra que la
VMNI mejora los sintomas respiratorios, los trastornos del sueno, la funcion cognitiva y la
supervivencia.

CRITERIOS DE INICIO

Iniciada de forma precoz puede descargar el trabajo de la musculatura respiratoria y
frenar el deterioro progresivo de la funcién pulmonar.

Ademas, permite la familiarizacion y adaptacion progresiva a la ventilacion y previene el
riesgo de insuficiencia respiratoria aguda inesperada.

La VMNI suele ser prescrita inicialmente para uso nocturno, para aliviar los sintomas de
hipoventilacién alveolar nocturna. A medida que la debilidad muscular progresa, los
pacientes pueden aumentar el uso de la VNI durante el dia para el alivio de la disnea.




La Ventilacion Mecanica Invasiva, es decir, a través de traqueotomia (VMT), se debe
contemplar cuando el tratamiento con VMNI no es eficaz debido a la progresion de la
enfermedad o cuando el paciente no puede cooperar con la VMNI debido a los sintomas
bulbares y dificultad para eliminar las secreciones.

Hay que evitar por todos los medios llegar a la tragueotomia en situaciones de urgencia.
Uno de los puntos clave de mantener los medios de VMNI son precisamente, preparar al

paciente y cuidadores para la decision de realizarla o no.



VM

ELECCION DE RESPIRADORES

e Soporte ventilatorio nocturno, o que tienen un tiempo libre de respirador superior a 6
horas, son los dispositivos de soporte de presion (BIPAP).

e Insuficiencia respiratoria avanzada, alta dependencia del respirador y/o con
ventilacion mecanica a través de tragueotomia, suelen utilizarse los modos
ventilatorios limitados por volumen. En estos casos, utilizamos respiradores que sean
capaces de administrar un volumen predeterminado al paciente, que dispongan de
alarmas y bateria interna y externa.

e Los respiradores portatiles, especialmente disefiados para VMNI, pueden funcionar en
modo presion o volumen y disponen de multiples modos ventilatorios ademas de
proporcionarnos curvas respiratorias que nos permiten monitorizar al paciente y, en
algunos casos, modulo de mezclador de gases que suministra una FIO2 exacta al
enfermo.




Mascarilla

Ventajas

Inconvenientes

Nasal

Permite hablar, comer,
expectorar. Menor claustrofobia.
Menor espacio muerto. Facil de
colocar. De eleccibn en el
paciente crdnico

Fugas aéreas por la boca.

Mayor resistencia al flujo de aire.
Presién dorso nariz.

Rinorrea y obstruccién nasal

Control fugas por boca.
Mas efectiva en el paciente
agudo.

Aumenta el espacio muerto.
Claustrofobia.
Imposibilidad

expectorar.
Riesgo de aspiracién.

comer )

Olivas nasales

Se evita la presién en dorso
nariz.

Poco confortables a largo plazo.



Pipeta bucal

Utiles para variar el acceso a la
via aérea en pacientes con >16
horas de VNL

Producen hipersalivacién.

Fugas por nariz.

Deformidades dentales a largo
plazo.

=
Facial Se evita la presién en dorso | Claustrofobia.
nariz Imposibilidad comer 6
07 o ) expectorar.
' A Asegura ventilacién en pacientes Riesgo de aspiracién.
9 con apertura bucal.
Asegura la ventilaciébn en| Aumentan las secreciones y las

pacientes dependientes.
Permite aspirar secreciones.

infecciones.
Pérdida de la voz-.
Alteracién estética.
Siempre intercalar
artificial.

nariz




Diagnostico ELA

Evaluacién sintomas / FVC / PFT
Iniciar orientacion VNI

v
Iniciar VNI
Ajuste parametros e interfaces
Evaluar efectos indeseables
Plantear voluntad traqueo en futuro

v
VNI eficaz / bien tolerada?

Sl
/ NO

‘ Seguir controles ‘

Ortopnead FVC < 50% 6 \{ Pico Flujo Tos < 270 L/min
CaidaFVC > 20% en decubito

v

Fisioterapiarespiratoria
Tos asistida Manual
Tos asistida mecanica (Cough Assist)
Aspirador secreciones
Tratar sialorrea

v

Replanteardeseo traqueotomia

Progresion enfermedad
Dependencia VNI / /

N\

Imposibilidad manejo secreciones — -
Ventilacion Invasiva

por Traqueo

Cuidados Paliativos




Fisioterapia respiratoria

Efectividad de la tos

Tecnicas de Hiperinsuflacion Pulmonar:
Inspirometro

Técnicas De Hiperinsuflacion Pulmonar:
Técnica de “air stacking”

Tos Mecanica Asistida

Téecnicas Manuales de ayuda a la tos




0. Rehabililitacion

Desde el inicio de la enfermedad, los servicios de rehabilitacién deben participar en el
manejo integral de las personas afectadas de ELA. El abordaje rehabilitador en pacientes
con ELA debe ser un proceso progresivo, adaptado a los distintos estadios de la
enfermedad, orientado a objetivos concretos, y que tiene como finalidad fundamental
sustentar la calidad de vida de estos pacientes, mantener el mayor grado de autonomia y
tratar las posibles complicaciones que vayan apareciendo.




Estadios clinico-funcionales

Movilidad conservada
Estadio | Independencia para las actividades basicas de la vida diaria (AVD).

Debilidad de algunos grupos musculares

Deambulacién conservada.

Estadio I Debilidad moderada en grupos musculares pudiendo necesitar algin dispositivo
compensatorio.

Independencia para las AVD (puede precisar mayor tiempo de ejecucion de estas).

Persiste la capacidad ambulatoria,
Estadio |l Necesidad de dispositivo para asistir la marcha

Debilidad severa de algunos grupos musculares.

Puede presentar limitacion funcional moderada y precisar ayuda para algunas AVD
Debilidad moderada-severa en miembros inferiores / moderada en miembros superiores.
Estadio IV Ayuda para las transferencias y para la marcha (solo distancias cortas).

Silla de ruedas para distancias medias-largas y exteriores.

Necesita ayuda para las AVD.

Debilidad severa con importante deterioro de la movilidad y de la resistencia.
Estadio V Puede presentar dificultad para el control de cabeza y tronco.

Silla de ruedas para todo tipo de desplazamientos.

Dependiente total para las AVD.

Puede existir dolor en articulaciones inmovilizadas.

Desarrollo de debilidad de musculatura respiratoria

Paciente encamado.

Estadio VI Méaxima asistencia para las actividades de la vida diaria (AVD).

Agravamiento progresivo de la debilidad respiratoria.




Tratamiento

Valorar, seguir, tratar y/o compensar los déficits musculares y funcionales y sintomas
asociados en los distintos estadios de la enfermedad descritos previamente.
Prevenir y tratar las posibles complicaciones

Prevenir la fatiga muscular por sobreuso y la atrofia muscular por desuso y
establecer un programa de ejercicio fisico que conlleve un ahorro energético para el
paciente

Mantener el mejor nivel funcional y autonomia posibles segun el nivel de
dependencia apoyandose en la adaptacion de ortesis, ayudas a la marcha y
recomendacion de ayudas técnicas.

Orientar al paciente y sus familiares en la adaptacion de su entorno.




Fisioterapio

Debe ser individualizada para cada paciente, dependiendo del estadio en que se
encuentre la enfermedad.

Aunque un programa fisico no puede mejorar la fuerza de los musculos ya debilitados, los
ejercicios de fortalecimiento sin o con baja resistencia, y los ejercicios aerdbicos a niveles
submaximos, como la natacion, el caminar y montar en bicicleta, pueden ser
componentes importantes de un plan de tratamiento en estadios iniciales.

Posteriormente, es recomendable la seleccion de un programa de ejercicios adecuado al
nivel funcional del paciente, basado en sus necesidades, y capacidades.

El programa de ejercicios debe reunir objetivos claros que deben incluir:
* mantenimiento del rango de movimiento de las articulaciones.
e prevencion de contracturas.
* reduccion de la rigidez y de la sensacion de disconfort con ejercicios de
estiramientos




Terapia ocupacional

Tiene como objetivo mantener y/o compensar la funcion deteriorada y preservar la
maxima autonomia del paciente. En su aproximacion al paciente con ELA debera incluir la
evaluacion del cuidado personal, vestido y bafio, tareas del hogar, compras, preparacion
de la comida, alimentacion y habilidad para mantener su puesto de trabajo y actividades
habituales.

Debido a que es una enfermedad con un perfil progresivo, aunque los pacientes se
puedan beneficiar de ciertas ayudas técnicas como adaptaciones al cubierto, al vestido,
etc, cuando presentan dificultad para la manipulacidon, estas ayudas técnicas suelen
presentar una utilidad corta en el tiempo y por ello, su reevaluacidon es necesaria para
realizar ajustes progresivos .




g

La hipofonia, la disartria y la anartria son sintomas frecuentes.

Tendra como objetivo favorecer la inteligibilidad del habla y lenguaje, y mejorar la
capacidad de comunicacion del paciente. Aunque no existe suficiente evidencia para
hacer recomendaciones sobre las diferentes terapias logopédicas.

A medida que la enfermedad progresa, la inclusiéon de medidas compensadoras pasa a
ser el nucleo de la terapia. En este momento, puede que sean necesarios los sistemas
amplificadores de la voz, o sistemas alternativos de comunicacion que permitan al
paciente expresarse de forma eficaz.




Debido a que el paciente con ELA tiene un deterioro progresivo, las revisiones nos
serviran para evaluar la necesidad de ortesis y ayudas técnicas.




La disfagia es uno de los sintomas mas frecuentes e invalidantes que pueden presentarse
en la Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA). Es origen de complicaciones como desnutricion,
deshidratacion y neumonia aspirativa. Es causa importante del deterioro de la calidad de
vida de estos pacientes, por lo que su deteccidn precoz es especialmente necesaria.

La presencia de disfagia en el momento del diagndstico inicial de ELA alcanza el 30%,
apareciendo hasta en un 80% de casos en la evolucion de la enfermedad.




EVALUACION INICIAL DE LA DISFAGIA OROFARINGEA

Es importante realizar un rapido y eficaz despistaje de la disfagia mediante el uso de un test
de screening. No existen test disefiados especificamente para la ELA por lo que es
necesaria la aplicacidon de otros test validados para otras enfermedades neuroldgicas como
el ictus.

En la ELA, la sialorrea se produce fundamentalmente por la disminucion en la capacidad de
tragar y contener sus propias secreciones (no por exceso de la saliva) en relacion a la
debilidad y/o espasticidad de la lengua, disfuncion motora del area orofacial y alteracién

del sello labial.

Alrededor de la mitad de los pacientes con ELA describen un grado significativo de sialorrea
en algun momento de la evolucidn de la enfermedad, siendo un 20% de un nivel severo.

@



Soporte nutricional

En la ELA, es frecuente la malnutricion por factores que incluyen una ingesta caldrica
inadecuada, la presencia de disfagia (mas o menos precoz segun el inicio sea bulbar o
no), incremento en el gasto energético o, incluso, factores psicoldgicos.

La desnutricion es un factor predictivo independiente de mortalidad, que contribuye a
afectar la masa y funcion muscular, diafragma incluido. De esta forma puede incrementar
la insuficiencia respiratoria y alterar la respuesta inmunitaria con mayor propension a
sufrir infecciones por lo que la valoracion periddica del estado de nutricidn, asi como la
deteccion precoz de la disfagia. El tratamiento y prevencion de la desnutricion es uno de
los pilares del tratamiento de |la ELA, como parte del abordaje multidisciplinar.




Valoraciéon nutricional

Cribado Nutricional
Monitorizacion del peso

|

Evaluapién Nutn'_cional Evaluacién de la Disfagia
Evaluacion de la ingesta

ST O\

Normal _ Malnutricién Disfagia Leve Disfagia Severa
Disminucion de la ingesta

I / Dieta oral modificada Nutricion Enteral

Vigilancia Espesantes = | Valorar PEG

.

periodica " | Valorar suplementos nutricionales

F 3
v

Cribado de Disfagia




Gastrostomia

Cuando no es posible alimentar al paciente por via oral, para mantener un correcto
estado nutricional, es necesario plantearse la nutriciéon enteral o nutricion por sonda.
La sonda nasogastrica no debe utilizarse por sus inconvenientes. Es preferible, en los
pacientes con ELA, utilizar un tipo de sonda colocada directamente en estdmago,
conocido como gastrostomia.

Actualmente se recomienda una insercion temprana de la sonda cuando se presenten
signos de malnutricidon o disfagia. Una insercion tardia aumentaria los riegos, por el
avance de la insuficiencia respiratoria y la malnutricién.

El momento ideal para el procedimiento se encuentra en el punto de equilibrio

entre los beneficios de la técnica, y los minimos riesgos de su realizacion.




TECNICAS

La gastrostomia se puede realizar por cirugia o por técnicas menos invasivas con
anestesia local y/o sedacion. Hay tres métodos de colocar una gastrostomia:

e Quirdrgica (QG) laparotomia

e Percutanea con endoscopia (PEG)

e Percutanea con control radiolégico(PRG). Es rdpida y simple




Autonomia
motora

Afectacion

o Sialorrea
cognitiva

Afectacion

Disfagi
psicoldgica Istagla

Alteracion de Afectacion
comunicacion respiratoria
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impairment (an evidence-based review)
J Neurol Neurosurg Psychiatry 2015;86:496-501

Multidisciplinary ALS care improves
quality of life in patients with ALS

A multidisciplinary clinic approach improves survival
in ALS: a comparative study of ALS in Ireland and
Northern Ireland .

J Neurol Neurosurg Psychiatry 2015;86:496-501




La Guia Asistencial y el desarrollo de Unidad de
Referencia para atencidon a las personas afectadas
por Esclerosis Lateral Amiotrofica, ELA, se
enmarcan en el Plan de Atencion a Personas
Afectadas por Enfermedades Raras, en respuesta
al encargo de la mejora continua de la calidad, y
para dar respuesta a las necesidades y demandas
expresadas por pacientes de ELA, sus familiares y
cuidadores, asi como a las necesidades detectadas
por las/los profesionales implicados en la atencién
de estas personas.
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Compromiso de los profesionales
Abordaje integral del paciente

Una sola hoja de evolucion
Realizacion de pruebas funcionales
Sesiones clinicas mensuales con actas
Seguimiento semanal de incidencias
Implicacion de las UGC

Contacto directo con otras UGC
Mejora en la atencidn

Apoyo a las cuidadoras

Busqueda de areas de mejora
Referentes en otras unidades
Visibilidad

Encuestas de calidad

Cartas de condolencia
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Gestion de Casos es una modalidad de atencidn, llevada a cabo por Enfermeras de
Practica Avanzada (EPA), dirigida a personas con elevada complejidad clinica y necesidad
de cuidados de alta intensidad

El elemento nuclear es el trabajo interdisciplinar y en equipo, centrado en la persona,
con una perspectiva de atencion biopsicosocial, que pone énfasis en su bienestar y
calidad de vida, utiliza |a toma de decisiones compartida entre profesionales y pacientes,
y fomenta la auto responsabilidad, la autonomia y el autocuidado

Garantiza la continuidad de la atencion en las transiciones entre profesionales,
intervenciones, niveles asistenciales y sectores implicados.

Mejora en la accesibilidad



Intervenciones Directas con el paciente y la familia
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Seguimiento y consulta telefonica a demanda.

Acompaiamiento a lo largo del proceso de |la enfermedad. Es
importante que se sientan acogidos y acompafiados.

Soporte y consejo al paciente y a la familia, buscando Ila
autogestion y el autocontrol.

Ensefianza sobre el proceso de la enfermedad y el manejo del
Régimen Terapeutico.

Apoyo psicoemocional.

Evaluar y prevenir el riesgo de cansancio en el rol del cuidador. La
atencion al cuidador por la EGC incluye intervenciones como:

escucha activa, presencia, educacién sanitaria, ensefianza del
proceso de la enfermedad, apoyo emocional, apoyo en |la toma de
decisiones, aumentar el afrontamiento e informar sobre las
asociaciones de pacientes.




Intervenciones de Gestion/Coordinacion.

Ello implica mantener la comunicacion con los pacientes, cuidadores y los diferentes
profesionales, servicios y niveles asistenciales que intervienen en el proceso. El apoyo
para transitar por el sistema es muy importante en las personas con ELA ya que
precisan de multiples proveedores por lo que contar con un profesional como punto fijo
de referencia durante el curso de su proceso ha demostrado ser un elemento clave para
garantizar la continuidad

La frecuencia del seguimiento dependera del nivel de complejidad, de la etapa de la
enfermedad y de las necesidades de la persona/familia, puede hacerse en la Consulta, a
través del teléfono o recurriendo a las TIC s y el objetivo es introducir los cambios
necesarios en el plan establecido para dar respuesta a la necesidad del momento vy
futuras.
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Seguimiento domiciliario

e Seguimiento y coordinacion adecuados entre ambos niveles asistenciales,
llevado a cabo por las EGC tanto del hospital (EGCh) como de atencion
primaria (ECGc), podra evitar ingresos y frecuentaciones innecesarios.

e En el domicilio, el paciente continda en el circuito, pudiendo entrar en
comunicacion con la Unidad Multidisciplinar a través de la EGCh y con AP a
través de la ECGc por contacto directo a los teléfonos corporativos.

e Cuando la situacion del paciente, por lo avanzado de la enfermedad,
desaconseje el traslado al hospital para su seguimiento en la Consulta
Interdisciplinar, se solicitara el apoyo del equipo de soporte domiciliario de
Cuidados Paliativos.
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DERIVACION DESDE LAS
CONSULTAS EXTERNAS DE NRL
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CIRCUITO DE URGENCIAS

Liamada familiar/Servicio de Urgencias
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GRACIAS POR SU ATENCION

Pilar Zamorano Imbernén
Enfermera Gestora de Casos
MAarigp.zamorano.sspa@juntadeandalucia.es
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