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1- GLOSARIO

ALSFRS-R: Amyotrophic lateral sclerosis functional rating scale—revised
CICU: Centro de informacién y coordinacién de urgencias
ECG: Electrocardiograma

ELA: Esclerosis lateral amiotréfica

CVF: Capacidad vital forzada

CIP: Capacidad de insuflacién pulmonar

CMI: Capacidad maxima de insuflacién

FC: Frecuencia cardiaca

FEP: Flujo espiratorio pico

FR: Frecuencia respiratoria

GEP: Gastrostomia endoscépica percutanea

MI-E: Tos asistida mediante in—exsuflacién mecanica
NBS: Subscore bulbar de la escala de Norris

ODI: Indice de desaturaciones >4% por hora

FPT: Flujo pico de tos

PaCO2: Presion de anhidrido carbénico en sangre arterial
Pa02: Presioén de oxigeno en sangre arterial

PEmax: Presiéon maxima espiratoria
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PImax: Presiéon maxima inspiratoria

REM: Movimientos oculares rapidos

SAMU: Servicio de atencién médica urgente

SNIP: Presién de sniff

SOD1: Superoxido dismutasa 1

Sp02: Saturacion de oxigeno

SVB: Soporte vital basico

TA: Tensioén arterial

Tc90: Porcentaje de SpO2 menor de 90% durante el suefio
TES: Conductores—camilleros/Técnicos en transporte sanitario
TNA: Transporte no asistido

UCRI: Unidad de cuidados respiratorios intermedios
UCI: Unidad de cuidados intensivos

UHD: Unidad de hospitalizacién domiciliaria

UPP: Ulceras por presion

VNI: Ventilacién no invasiva
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2 - RESUMEN DE LAS RECOMENDACIONES

« El especialista en Neumologia debe de jugar un papel fundamental
en la atencién de los pacientes con ELA. (IA)

« Todo paciente con ELA tras su diagnostico debe de ser remitido a un
neumologo para evaluacion y seguimiento periddico. (IA)

« Las funciones del neumologo comprenden:

« Evaluacion de la repercusion de la enfermedad en las funcio-
nes del sistema respiratorio

« Diagndstico y tratamiento de las complicaciones respiratorias.

« Indicacioén y supervision de tratamientos mediante ayudas no
invasivas e invasivas a los musculos respiratorios

« Atencion en el ingreso hospitalario derivado de problemas
respiratorios, incluyendo los ingresos para cuidados paliativos
por sintomas respiratorios. Apoyo en ingresos hospitalarios
derivados de otros problemas.

« Informar al paciente, a sus cuidadores si asi lo dispone y al
Comité multidisciplinar de la evolucioén, riesgos previsibles y
tomas de decisiones sobre las ayudas invasivas y no invasivas
a los musculos respiratorios.

« Contribuir a la toma de decisiones en los cuidados generales
de los pacientes.

» No desatender otras posibles patologias pulmonares que pue-
da presentar el paciente
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Valoracion de la situacién respiratoria
de los pacientes con ELA

- Se debe de valorar desde un punto de vista respiratorio a los pacientes en
el momento del diagnoéstico y cada 3 meses. (IA)

- La valoracion de la situacidn respiratoria de los pacientes incluira:

o Escalas ALSFRS- Ry NBS (IA)

« Sintomas y signos sugestivos de hipoventilaciéon (IC)

« CVE, %CVE, CVF supino, PFT, PImax, PEmax +/- SNIP (IC)
o Gasometria arterial (IB)

« Radiografia de térax

— Si el valor de PFT es menor de 4.25 L/s se recomienda remitir al pacien-
te a una unidad/servicio de Neumologia con medios para la medicién de
CM]I, CIP y PFT asistido manual y mecanicamente. (IB)

— Se realizara una pulsioximetria/poligrafia respiratoria nocturna en el mo-
mento del diagndstico y cuando aparezcan cualquiera de los siguientes: (IC)

« Sintomas/signos de hipoventilaciéon

o Aumento bicarbonato (>24 mmol/L)

« Hipercapnia (>45 mmHg)

« CVF<50%

« Diferencia CVF sedestacion/decubito >25%

e PImax o SNIP <60 cmH20

- En la pulsioximetria/poligrafia respiratoria nocturna se debe de recoger
el porcentaje de tiempo con SpO2 menor de 90% (Tc90), SpO2 media,
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SpO2 minima, indice de desaturaciones mayores del 4% por hora (ODI).
(IB)

- Se debe de explicar al paciente en qué consisten las exploraciones que se
le realizan y que se espera de los resultados obtenidos

Ventilacion no invasiva

- Comentar el uso posible de la VNI con el paciente (y sus cuidadores si
procede) de forma precoz y con la adecuada sensibilidad, comentando los
posibles sintomas de deterioro respiratorio e informando de qué se espera
de la VNI como tratamiento

- La VNI se iniciara en la ELA cuando se cumplan al menos uno de los
siguientes criterios:

« PaCO2>45 mmHg (IB)

o Tc90 durante la noche de al menos 5% (IB)

« CVF <50% (IC)

o CVF <80% en presencia de sintomas de hipoventilaciéon (IB)
 PImax y/o SNIP <40 cmH20 (IC)

 PImax y/o SNIP <65 cmH2O en presencia de sintomas de hipoven-
tilacion (IC)

- En los pacientes con afectacion bulbar severa se debera tener en cuenta
que los valores de las pruebas funcionales pueden estar infra estimados
(IB)

- Considerar inicio VNI en aquellos pacientes con una evolucion rapida
(caida de la PImax >10 cmH2O o caida acelerada de la CVF en 3 meses)
(1C)
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Ajuste ventilacién no invasiva

- La adaptacion a la VNI en los pacientes con ELA se realizara progresiva-
mente durante el dia y se finalizard durante el suefio. (IB)

- Se pueden utilizar tanto modos ventilatorios limitados por volumen
como por presion, pero si se usan modos ventilatorios limitados por pre-
sion la monitorizacion a lo largo del tiempo debera ser mas estricta para
ajustar los pardmetros en funcién de la evolucion de la enfermedad (IB)

— Para el ajuste de la VNI en los pacientes con ELA se utilizara la siguiente
monitorizacion: sintomas, tolerancia, pulsioximetria nocturna, analisis del
software del ventilador y gasometria. Es recomendable, aunque no impres-
cindible la utilizacién de la medida continua del CO2 transcutaneo (IB)

- En los pacientes con afectacion bulbar se debera llevar a cabo un control
optimo de las alteraciones bulbares (control secreciones via aérea superior,
control sialorrea, optimizar mascara para evitar fugas debido a la debilidad
de la musculatura facial, control de la afectividad pseudobulbar) que pu-
dieran interferir con la tolerancia a la VNI (TA)

- Se conseguira una VNI efectiva que se define por la presencia de todos
estos criterios:

« Ausencia de sintomas de hipoventilacion (IB)

« PaCO2 < 45 mmHg (IB)

o Tc90 < 5% (IB)

« Presencia de fugas >24 L/m en menos del 20% del registro (IB)

« Presencia de eventos/asincronias en menos del 20% del registro (obli-
gatorio) (IB) o un indice eventos/asincronia (nimero de eventos res-
piratorios y asincronias por hora) menor de 5 (recomendable) (IC)

10
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» Uso de la VNI mas de 4 horas consecutivas durante la noche (IA)

- Si no se alcanza una VNI efectiva se recomienda realizar un ajuste de la
VNI mediante poligrafia/polisomnografia.

- En el seguimiento de los pacientes por parte de Neumologia, en aquellos
pacientes con VNI domiciliaria aparte de las recomendaciones generales
sobre la valoracion periddica se debera incluir el analisis del software del
ventilador. Si no se cumplen los criterios de VNI efectiva se procedera al
reajuste de los parametros. (IB)

- Todo paciente con ELA y VNI domiciliaria que ingrese por causa no
respiratoria debera seguir usando la VNI durante el ingreso hospitalario y
debera ser supervisado por un neumologo experto.

Ventilacion no invasiva diurna

— El aumento de nimero de horas de uso de la VNI en los pacientes con
ELA, uso durante el dia, estd indicada cuando se cumplan los dos siguien-

tes criterios:

« Comprobacion de una VNI nocturna efectiva segtin los criterios des-
critos previamente (IB)

« Presencia en vigilia de cualquiera de los siguientes: sintomas de hipo-
ventilacion, signos de hipoventilacién, hipercapnia (IB)

— Se utilizaran para la VNI diurna mascaras mas sencillas (nasales, olivas
nasales, piezas bucales) que faciliten una mayor integracion social

- Seguramente los pardmetros ventilatorios que se precisen para una VNI
diurna seran diferentes a los empleados durante el descanso nocturno

11
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- El ajuste de los parametros tendra por objetivo todo lo siguiente:

« Resolucion de los sintomas y signos de hipoventilacion (IB)
« PaCO2 <45 mmHg (IB)

« Minima presencia de eventos respiratorios y asincronias paciente/
ventilador (IB)

- Todo aquel paciente que precise mas de 12 horas de VNI al dia se le
prescribiran 2 equipos de ventilacion, con bateria, un pulsioximetro y un
resucitador manual tipo ambu

Manejo secreciones respiratorias

- La valoracion de la capacidad tusigena (CIM, CIP, PFT y PFT asistidos
manual y mecanicamente) debe de formar parte de la valoracion periddica
de la situacion respiratoria de los pacientes con ELA (IB)

- Los pacientes con unos PCF menores de 4.25 L/s deben de ser adiestra-
dos en las técnicas de tos asistida (IB)

- En los pacientes con un PFT menor de 4.25 L/s, con una capacidad vital
mayor de 340 mL, con una CMI o CIP superior a la CVF y con un PFT
asistido manualmente mayor de 4.25 L/s se les debe adiestrar en el uso de
la tos asistida manualmente (IC)

- En aquellos pacientes con un PFT asistido manualmente inefectivo
(<2.8 L/s) se les debe de adiestrar en la tos asistida mecdnicamente me-
diante MI- E (IB)

- Se ajustaran los parametros de la MI- E a fin de conseguir unos PFT
asistidos mecanicamente efectivos (>2.9 L/s). En aquellos pacientes con
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afectacion bulbar el ajuste de los parametros se realizara mediante el apoyo
de una nasofibroscopia o mediante el analisis de las curvas flujo- tiempo o
flujo- volumen generadas (IB)

- Si las secreciones respiratorias son muy espesas puede asociarse a la MI-
E oscilaciones de alta frecuencia (IIB)

- El tratamiento de la sialorrea consiste en la administracion de farmacos
anticolinérgicos, inyeccion de toxina botulinica en las glandulas salivares,
aspiracion convencional con sonda (IB) y radioterapia sobre las glandulas
salivares (IIB).

Gastrostomia y soporte ventilatorio

- Todo paciente con ELA en el que esté indicado la realizacion de una
gastrostomia debera de realizarse previamente una valoracion de la situa-
cion respiratoria que como minimo debera de incluir CVE pulsioximetria
nocturna y gasometria arterial (IB)

- Aquellos pacientes que presenten cualquiera de los siguientes criterios
deberan de ser remitidos a un Servicio capacitado para realizar la gastros-
tomia mediante soporte ventilatorio no invasivo por personal cualificado:
(IB)

« CVF menor de 50%
« PaCO2 mayor de 45 mmHg
o Tc90 durante la noche mayor del 5%

» Portador de VNI en domicilio

13
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- En aquellos pacientes que precisen soporte ventilatorio durante la reali-
zacion de la gastrostomia se realizara una monitorizacién continua (SpO2,
FC, FR, TA, ECG) con control por parte de un médico experto en ventila-
cién no invasiva a fin de modificar los parametros ventilatorios a lo largo
del procedimiento para compensar las fugas y proporcionar una ventila-
cion efectiva (IB)

- Se procederd a un manejo 6ptimo de las secreciones respiratorias antes,
durante y después del procedimiento, recomendandose en estos casos el
uso de la tos asistida mediante MI- E y la aspiracién convencional con
sonda de las secreciones de orofaringe durante la realizacion de la gastros-
tomia (IB)

Recomendaciones generales para el manejo de
los problemas respiratorios en Urgencias:

- Mantener al paciente en un area monitorizada y vigilancia estrecha y en
posicion semiincorporada.

- Las exploraciones complementarias basicas a realizar recomendadas son:
» Gasometria arterial

« Radiografia de térax
« Analitica general sanguinea
- La oxigenoterapia aislada como primera opcion terapéutica debe de evitarse.

En caso de emplearse ajustar la FiO, para conseguir una PaO, de 60 mmHgy
siempre con control gasométrico a fin de evitar el aumento de la PaCO,

- Ante sospecha de origen infeccioso del desencadenante iniciar de forma
precoz antibioticoterapia empirica de amplio espectro
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- Constituyen sintomas/signos de alarma:

« Insuficiencia respiratoria con/sin acidosis respiratoria

« Alteracion del nivel de consciencia (somnolencia, letargo, coma)
« Cianosis

« Uso de musculatura respiratoria accesoria

- Ante un fracaso respiratorio inminente que requiera necesidad de intu-
bacién orotraqueal se tendra en cuenta la decision del paciente, expresada
en el momento o previamente en las voluntades anticipadas, y si no consta
o el paciente no puede expresarla por la gravedad de la situacion clinica se
consultara al familiar mas cercano.

- Aunque la ELA es una enfermedad sin tratamiento curativo, los proble-
mas respiratorios si tienen un control adecuado ya sea mediante abordaje
no invasivo o invasivo. En este sentido no se le debe de negar, si el paciente
asi lo solicita, las medidas invasivas para el mantenimiento de la vida du-
rante un episodio agudo si estuviesen indicadas.

Manejo de los episodios respiratorios agudos

- El paciente durante un episodio agudo sera atendido por un neumolo-
go. En aquellos hospitales donde no exista posibilidad de atencién urgente
durante el dia por parte del Servicio de Neumologia y/o no se disponga de
neumologo de guardia, se recomienda que el paciente sea atendido por un
médico intensivista. En este ultimo caso y tras la estabilizacion clinica del
paciente, se recomienda que se valore la posibilidad de trasladar al pacien-
te a un Servicio de Neumologia mas especializado.

15



16

2 - RESUMEN DE LAS RECOMENDACIONES

- Durante un episodio agudo se procedera a ingreso hospitalario cuando
se cumpla cualquiera de los siguientes criterios: (IB)

« Frecuencia respiratoria mayor de 30 rpm

» Uso de musculatura accesoria

o Alteracion nivel de consciencia

« PaO2 menor de 60 mmHg

o Deterioro brusco de sus cifras basales de PaCO2

o Si es portador de VNI en domicilio, necesidad de aumentar el ntime-
ro de horas de uso de la VNI

« Necesidad de tos asistida mecdnicamente de forma intensiva (mds de
4 sesiones a la hora)

« Criterios basados en la afeccion respiratoria causante de la descom-
pensacidon (neumonia, atelectasia, derrame pleural, shock séptico,
necesidad de antibioterapia intravenosa....)

- Durante un episodio agudo se afnadird oxigenoterapia a la VNI cuando
el paciente presente una SpO2 menor de 92% a pesar de una VNI efectiva
(PaCO2 menor 45 mmHg, buena sincronizacién paciente/ventilador con
ausencia de eventos respiratorios, ausencia de uso de musculatura accesoria)

- Durante un episodio agudo se procedera a una monitorizacién continua
del paciente (SpO2, ECG, TA) con controles gasométricos ante cualquier
empeoramiento de la situacion clinica que obligue a modificar significati-
vamente los parametros ventilatorios. Si se dispone, se recomienda duran-
te las primeras horas hasta conseguir la estabilidad clinica la monitoriza-
ciéon continua del CO2 transcutdneo (IB)

- Si a pesar de conseguir una VNI efectiva durante la noche el paciente
presenta durante el dia y en ventilacion espontanea disnea, FR mayor de 30
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rpm, uso de musculatura accesoria, disminucion del nivel de consciencia
o PaCO2 mayor de 45 mmHg se aumentaran el nimero de horas de uso
de la VNI (IB)

- En el contexto de un episodio agudo, durante la VNI diurna se usaran
mascaras diferentes a las usadas durante el suefo para evitar ulceras por
presion. Se recomienda por el dia usar mascaras nasales o piezas bucales.
Hay que recordar que durante el dia se ajustaran los parametros ventila-
torios en funcién del patrén ventilatorio y las fugas dependiendo de la
mascara usada

- Durante un episodio agudo las secreciones respiratorias se manejaran
mediante la tos asistida mecanicamente mediante in- exsuflacion (IB)

- Se aplicara como minimo 1 sesién con MI- E compuesta por 6- 8 ciclos
cada 8 horas, siempre y ademds cuando esté presente cualquiera de los
siguientes criterios: (IB)

« Caida de la SpO2

« Aumento de la presion inspiratoria pico si se utiliza modos ventilato-
rios controlados por volumen, o disminucion del volumen corriente
generado en caso de usar modos ventilatorios limitados por presion.

« Aumento de la sensacion de disnea
« Ruidos toracicos audibles
« Percepcion del paciente de secreciones retenidas

— Puede llegar a ser necesario aplicar sesiones de MI- E cada 5- 10 minu-
tos. Conforme la situacion clinica mejore la frecuencia de las sesiones se
ira disminuyendo

- En ocasiones ante una MI- E inefectiva puede ser necesario aumentar
las presiones de in- exsuflacion; si las secreciones respiratorias son muy

17
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espesas se puede anadir oscilaciones de alta frecuencia a la in- exsuflacion
(IC)

— Si se precisa realizar una fibrobroncoscopia para la extraccion de las se-
creciones por fracaso de la MI- E se recomienda que se realice con soporte
ventilatorio no invasivo (IB)

- Durante un episodio agudo se suministrara un aporte nutricional e hi-
drico adecuado, asi como tratamiento especifico del proceso desencade-
nante y de las complicaciones que surjan (IA)

Indicaciones de la realizacion de una traqueostomia en la ELA

- Fracaso de la VNI en mantener una ventilacion alveolar efectiva (persis-
tencia de sintomas y signos de hipoventilacién, hipercapnia) (IA)

- Fracaso de las técnicas de tos asistida en el manejo de secreciones (PCF
asistidos menores 2.7 L/s, necesidad de fibrobroncoscopias repetidas por
acumulo de secreciones durante las infecciones respiratorias agudas)
(1A)

— Rechazo o mala tolerancia a la VNI o a las técnicas de tos asistida (IA)

— Pacientes que precisen mas de 18 horas/dia de VNI, salvo que se dispon-
ga de la infraestructura y el soporte médico adecuado y el paciente prefiera
seguir con soporte no invasivo (IC)

- En aquellos pacientes con una afectacion bulbar medida con subscore bul-
bar de la escala de Norris mayor de 12 en los que se plantee realizar una tra-
queostomia es recomendable que se considere la valoracion del paciente por
un Servicio mas especializado y con experiencia en el manejo no invasivo de
los problemas respiratorios (IIB)
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Manejo invasivo de los problemas respiratorios
de los pacientes con ELA

- Se recomienda el uso de canulas de traqueostomia sencillas con canula
interna para el manejo invasivo de los problemas respiratorios de los pa-
cientes con ELA en domicilio (IC)

— Si es necesario la utilizacidn de canulas con baldn, éste no deberd hin-
charse a mas de 25 mmHg (IA)

- En el cuidado de la traqueostomia en domicilio y el manejo de secrecio-
nes es necesario un manejo limpio no siendo necesario un entorno estéril
(IC)

- El manejo de las secreciones de los pacientes con ventilacién mecénica
por traqueostomia se realizara mediante in- exsuflacién mecdnica a través
de la canula seguida de aspiracion superficial no siendo recomendable la
instilacion de suero fisiologico a través de la canula de traqueostomia (IB)

- Son indicadores de secreciones retenidas los siguientes: (IB)

« Caida de la SpO,
« Sensacion de secreciones retenidas

« Aumento de la presion inspiratoria pico en los modos ventilatorios
por volumen o disminucién del volumen corriente en los modos por
presion

19






3 - PROLOGO

El National Institute for Health and Care Excellence en la guia Motorneuron
disease assessment and management (NICE Guideline, NG42) de 2016 (1)
establece que el planteamiento de atencion al paciente con ELA deberia

ser “una asistencia integral de los pacientes con ELA, con una integracién
e servicios en una red de asistencia v la gestidon de casos, con el objetivo

d dd t yl tion d 1 objet

principal de disminuir la morbilidad y mejorar la calidad de vida”.

El IV Plan de Salud 2016- 2020 de la Comunitat Valenciana elaborado
por la Conselleria de Sanidad Universal y Salud Publica (2) apuesta por
una respuesta multidimensional que implica una reorientacion del sistema
de salud hacia la cronicidad y hacia los resultados en salud basado en el
modelo de mejora continua de la Triple Meta, es decir, la mejor atencion
de calidad y seguridad, con la mayor eficiencia para obtener los mejores
resultados. En este sentido, cabe destacar dos objetivos que establece el
Plan de Salud que alumbran el presente documento:

« Potenciar el uso de guias clinicas basadas en la evidencia y las reco-
mendaciones de las guias y protocolos incorporados en la prescrip-
ci6én informatizada.

« Potenciar el trabajo en equipo multidisciplinar y en red, facilitando
espacios de comunicacion entre profesionales donde compartir y di-
fundir el conocimiento y las buenas practicas.

Por otro lado la Guia para la atencién de la esclerosis lateral amiotro-
fica en Espana elaborada por el Ministerio de Sanidad en 2007 (3) esta-
blece en base al Real Decreto 1030/2006, de 15 de septiembre, que trata
sobre la cartera de servicios comunes del Sistema Nacional de Salud y el
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procedimiento para su actualizacidn, que los pacientes con ELA deben de
recibir una atencion sanitaria adecuada, integral y continuada a todos los
usuarios del Sistema Nacional de Salud, en condiciones de igualdad efecti-
va, con independencia de su lugar de residencia. Y en relacion al manejo de
los problemas respiratorios de estos pacientes se refiere a procedimientos
con manejo de alta tecnologia que deben de realizarse en unidades capaci-
tadas. En 2017 la Guia de Abordaje de la Esclerosis Lateral Amiotrofica de
la Estrategia en Enfermedades Neurodegenerativas del Sistema Nacional
de Salud elaborada por el Ministerio de Sanidad (4) reafirma este reco-
mendacion previa del 2007 al establecer, en referente a los problemas res-
piratorios, la importancia de la participacién coordinada de unidades hos-
pitalarias con experiencia asi como imprescindible en el manejo de la ELA
de Servicios/Unidades de neumologia con, al menos, un neumologo, con
experiencia y dedicacidn a pacientes con ELA.

Dada la importancia que tienen en el manejo de los problemas respira-
torios de la ELA y siguiendo el espiritu multidisciplinar de Plan de Salud
se incluye también a los profesionales de atencion primaria y cuidados
intensivos.

Las recomendaciones propuestas en el presente documento han sido
establecidas mediante el sistema GRADE. (5) Muchas de las recomen-
daciones realizadas no alcanzan el nivel de evidencia A ya que debido al
conocimiento que se tiene y la informacion aportada por los estudios ob-
servacionales hacen éticamente discutible plantear estudios randomizados
para valorar determinados procedimientos.



4 - INTRODUCCION A LA RELEVANCIA
DE LAS AYUDAS A LOS MUSCULOS
RESPIRATORIOS EN LA ELA

La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA), es una enfermedad neurodegene-
rativa, de evolucion fatal, que afecta a las células nerviosas encargadas de
controlar los musculos voluntarios generando una debilidad progresiva de
los mismos y posterior paralisis. Se puede afectar tanto la primera moto-
neurona como la segunda condicionando los sintomas acompanantes a la
debilidad muscular. (6)

La incidencia de la enfermedad es de 1,5- 3/100000 habitantes/afo, (7)
y la prevalencia de 5,66/100000 habitantes. (8) Se estima que existen mds
de 3000 personas con ELA en Espaiia. La prevalencia real es desconocida,
pero probablemente sea superior a 6/100.000 habitantes. La incidencia es
mayor en hombres menores de 65 o 70 afos (3:2), pero a partir de los 70
anos no existe diferencia entre géneros. El pico maximo de distribucién
por edad se encuentra entre los 50 a 75 afios, aunque puede presentarse en
pacientes de 20 afos. (8) La mayoria de los casos son esporadicos sin una
causa conocida, pero en un 5- 10% de los pacientes la enfermedad es fa-
miliar y se transmite en forma autosémica dominante (fundamentalmente
secundario a mutaciones de los genes C90rf72, en el 34% de los casos, y en
el gen SOD1, en el 14% de los casos). (9)

En funcién del grupo muscular afecto al inicio de la enfermedad, esta
se puede clasificar en espinal (70— 80%), bulbar (20— 30%) o respiratoria
(2%). Sin embargo, independientemente del tipo de inicio casi todos los
pacientes acabaran desarrollando afectacion bulbar a lo largo del curso
de la enfermedad. Alrededor del 10- 15% de los pacientes desarrollaran
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signos de demencia frontotemporal mientras que un 35% presentaran
cambios cognitivos moderados. (10)

Los problemas derivados de la afectacion de los musculos respiratorios
(inspiratorios, espiratorios y de la via aérea superior), constituyen la prin-
cipal causa de morbimortalidad y condicionan en gran parte el prondstico
de la enfermedad. (11) Esta disfuncion de los musculos respiratorios in-
terfiere sobre tres puntos diana: capacidad de mantener una ventilacién
alveolar efectiva, capacidad de generar un esfuerzo tusigeno efectivo para
eliminar las secreciones respiratorias y la capacidad de proteger a la via
aérea inferior durante la deglucién. (11,12) En este sentido, en ausencia
de actuaciones sobre los problemas respiratorios la supervivencia de los
pacientes es entre 3 y 5 afos tras el diagnostico.

Las ayudas a los musculos respiratorios han mostrado su capacidad de
aumentar la supervivencia, disminuir los sintomas, evitar las hospitaliza-
ciones y mejorar la calidad de vida de los pacientes con ELA. (13,14) Se
entiende por ayudas a los musculos respiratorios a aquellas técnicas que se
aplican bien de forma manual o bien mediante dispositivos mecanicos que
suponen la aplicacion de fuerzas sobre el torax y/o el abdomen, cambios
intermitentes de presion en la via aérea o incrementos de volumen pulmo-
nar cuya finalidad es la de asistir y en algunos casos sustituir la funcién de
los musculos respiratorios. (15,16) Las ayudas no invasivas (no invaden la
via aérea) a los musculos inspiratorios lo constituyen fundamentalmente la
ventilacion no invasiva (VNI) y las ayudas a los musculos espiratorios las
técnicas de tos asistida, tanto manual como mecanica. Estas técnicas son
capaces de proporcionar una mediana de supervivencia desde su instaura-
cién de hasta 18 meses en los pacientes con ELA. (17) Cuando las técnicas
no invasivas fracasan, debido a la severidad de la afectacién bulbar, la al-
ternativa para mantener la vida de estos pacientes es la realizacion de una
traqueostomia que permite una ventilaciéon mecanica adecuada obviando
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la via aérea superior y un acceso directo a las secreciones respiratorias. (13)
La traqueostomia en los pacientes con ELA presenta una supervivencia
durante el primer afio del 79%, similar a la del trasplante pulmonar, (18)
con una mediana de supervivencia de 21 meses. (19)
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5 - PROCEDIMIENTOS PARA EL MANEJO DE
LOS PROBLEMAS RESPIRATORIOS EN LA
ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA

Los problemas respiratorios constituyen la principal causa de morbi- mor-
talidad de los pacientes con ELA. (12) Un 40% de los pacientes sufre un in-
greso hospitalario siendo en mas del 80% de estos a través de los Servicios
de Urgencias. (20) La principal causa de hospitalizacién es la insuficiencia
respiratoria con un aumento de mas del 5% de riesgo de muerte en estos
pacientes. (21) Un estudio reciente ha mostrado que mas de la mitad de
los pacientes con ELA ingresan al menos una vez por insuficiencia respi-
ratoria. Estos ingresos por insuficiencia respiratoria aumentan 3- 5 veces
mas el riesgo de muerte hospitalaria. (20)

La insuficiencia respiratoria ha sido identificada como la principal cau-
sa de muerte en los pacientes con ELA (60— 80%). (21) Por otro lado, mas
del 50% de los pacientes desarrollan hipoventilacion durante el primer
afio, sobre todo los que presentan una evolucién mas acelerada. (22)

Recomendaciones:

« El especialista en Neumologia debe de jugar un papel fundamental
en la atencion de los pacientes con ELA. (IA)

« Todo paciente con ELA tras su diagnostico debe de ser remitido a un
neumologo para evaluacion y seguimiento periddico. (IA)
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« Las funciones del neumologo comprenden:

« Evaluacion de la repercusion de la enfermedad en las funcio-
nes del sistema respiratorio

Diagndstico y tratamiento de las complicaciones respiratorias.

Indicacién y supervision de tratamientos mediante ayudas no
invasivas e invasivas a los musculos respiratorios

Atencion en el ingreso hospitalario derivado de problemas
respiratorios, incluyendo los ingresos para cuidados paliati-
vos por sintomas respiratorios. apoyo en ingresos hospitala-
rios derivados de otros problemas.

Informar al paciente, a sus cuidadores si asi lo dispone y al
Comité multidisciplinar de la evolucion, riesgos previsibles y
tomas de decisiones sobre las ayudas invasivas y no invasivas
a los musculos respiratorios.

« Contribuir a la toma de decisiones en los cuidados generales
de los pacientes.

« No desatender otras posibles patologias pulmonares que pue-
da presentar el paciente

VALORACION DE LA SITUACION RESPIRATORIA
DE LOS PACIENTES CON ELA

Los problemas respiratorios que aparecen en la ELA estan producidos por
la debilidad de los musculos respiratorios que dan lugar a una hipoventi-
lacién alveolar progresiva y a una disminucién de la capacidad tusigena o
efectividad de la tos para expulsar las secreciones respiratorias.
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La insuficiencia ventilatoria secundaria a la debilidad de los musculos
inspiratorios suele presentarse en estadios avanzados de la enfermedad,
excepto en las formas de inicio respiratorio, y suele estar precedida, en
fases mas precoces por hipoventilacion alveolar nocturna. (22)

La hipoventilacién se produce inicialmente durante la fase REM del
suefo. En individuos normales durante esta fase se produce una dismi-
nucion general del tono de la musculatura esquelética, de forma que el
diafragma resulta el tnico responsable del mantenimiento de la ventila-
cion alveolar. En los pacientes con ELA, durante esta fase del sueio, el
diafragma, debilitado por la naturaleza del proceso neuromuscular, y sin
la asistencia de la musculatura accesoria respiratoria, es incapaz de mante-
ner por si solo la ventilacién, lo que ocasiona caida de la SpO, y aumento
de la PaCO, durante este periodo de la noche. Durante estos episodios de
desaturacion la aparicion de arousals o microdespertares limita la caida de
la SpO, y el aumento del CO, al cambiar la fase de suefio. Este mecanismo,
tedricamente protector frente a la hipoventilacion, altera la arquitectura
del suefio con una reduccién del tiempo total de suefio y una disminucién
en la eficiencia del sueno. (23)

A medida que la enfermedad progresa y la debilidad de la musculatu-
ra respiratoria se acentua, las alteraciones de la ventilacion se extienden
también a la fase no REM y finalmente la debilidad de la musculatura res-
piratoria es incapaz de mantener una ventilaciéon adecuada en vigilia. (13)

Paralelamente a este proceso se produce una disminucién e incluso
pérdida de la capacidad tusigena. (24) En condiciones normales se pro-
duce una pequena cuantia de moco en el arbol bronquial que mediante
el aclaramiento mucociliar es transportado hasta las vias aéreas superio-
res donde inconscientemente lo deglutimos. En determinadas circuns-
tancias, las infecciones respiratorias, aumenta la cuantia y purulencia de
las secreciones respiratorias y disminuye la efectividad del aclaramiento
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mucociliar, siendo capital la maniobra de la tos para expulsar las secrecio-
nes. En la tos intervienen todos los grupos musculares respiratorios (ins-
piratorios, espiratorios y de la via aérea superior). En la ELA la debilidad
de la musculatura respiratoria que se produce altera todas las fases de la tos
disminuyendo la efectividad de la misma.

Sintomas y signos de hipoventilacién alveolar

La disnea y la ortopnea son sintomas, junto al uso de musculatura acceso-
ria, de aparicion tardia. Por otro lado, la disnea puede ser dificil de valorar
al ser pacientes con movilidad reducida y la ortopnea puede confundirse
con episodios de sofocacion (choking) ocasionados por microaspiraciones
de saliva en pacientes con afectacion de la motoneurona superior a nivel
bulbar. (25)

La alteracion de la arquitectura del suefio secundaria a los microdes-
pertares desencadenados por las desaturaciones nocturnas dan lugar a
despertares nocturnos, sensacion de suefio no reparador, cefalea matutina,
somnolencia diurna, dificultades de concentraciéon o memoria o alteracio-
nes cognitivas. (23)

Pruebas funcionales respiratorias

La debilidad de la musculatura respiratoria se traduce en una reducciéon de
la capacidad vital forzada (CVF) y las presiones inspiratorias y espiratorias
maximas (PImax, PEmax). El valor de la CVF y su % respecto al valor te6-
rico en el momento del diagnoéstico, asi como su caida conforme avanza
la enfermedad son unos de los factores prondsticos mas importantes en
la ELA. (26,27) Sin embargo, debido a la curva sigmoidea que relaciona
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presion y volumen en el sistema respiratorio relajado, con compliance tora-
copulmonar normal la caida dela CVF no se produce hasta que la debilidad
de los musculos respiratorios es significativa. (28) Por otro lado, el porcen-
taje de la CVF respecto a su valor tedrico se correlaciona pobremente con
la presencia de sintomas respiratorios. (29) La CVF medida en decubito
supino en los pacientes con ELA se correlaciona con la fuerza diafragma-
tica y con sintomas relacionados con hipoventilacion; en este sentido una
diferencia de mas del 25% entre la CVF medida en sedestacion y la medida
en decubito supino indica debilidad diafragmatica. (30) La PImax detecta
antes que la CVF la presencia de debilidad diafragmatica.; valores inferio-
res a — 60 cmH2O se relacionan con alteraciones electromiograficas a nivel
diafragmatico y predice la presencia de desaturaciones nocturnas. (31) Sin
embargo, estas medidas pueden resultar dificiles de realizar cuando existe
debilidad de la musculatura orofacial que impedira sujetar y sellar bien la
boquilla debiendo de recurrir en estos casos a la utilizaciéon de una masca-
ra oronasal. La presion de sniff (SNIP), como alternativa a la PImax tam-
bién se correlaciona con alteraciones electromiograficas en el diafragma y
presencia de desaturaciones nocturnas. (32)

En los pacientes con afectacion bulbar pueden estar alteradas las vias
cortico- bulbares generando cierta apraxia que modifique la realizaciéon
de estos test volitivos tendiendo los resultados obtenidos a infra estimar la
fuerza de la musculatura respiratoria. (25)

Estudio capacidad tusigena

La efectividad de la tos depende de la magnitud de los flujos generados
durante la fase expulsiva. (33) Durante esta fase se produce un flujo maxi-
mo de aire que se denomina flujo pico de tos (PFT). Valores inferiores a
2.67 L/s indican una tos inefectiva, (34) mientras que valores inferiores a
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4.25 L/s medidos en situacion clinica estable, aunque supongan unos flujos
efectivos implican un elevado riesgo de volverse inefectivos durante una
infeccién respiratoria aguda. (24) El PFT puede medirse con medidores
portatiles de FEP utilizados por los pacientes asmaticos, aunque estos dis-
positivos tienden a sobreestimar los valores en el rango inferior a 270 L/m.
(35) Por tanto se recomienda la medicién de los PFT mediante un neumo-
tacografo a través de una mascarilla oronasal.

La efectividad de las técnicas de tos asistida, tanto manual como meca-
nica, depende de los PCF generados durante la aplicacion de las mismas.
(36) Dado que la efectividad de la tos asistida manual aumenta al insuflar
los pulmones hasta alcanzar la capacidad méaxima de insuflacién (CMI)
es recomendable medir dicho pardmetro. La CMI es el maximo volumen
de aire que puede ser mantenido tras repetidas insuflaciones, con la glotis
cerrada para después ser expulsado. (16) En aquellos pacientes con afec-
tacion bulbar severa con imposibilidad de cerrar la glotis, esta es sustitui-
da por una valvula unidireccional en el resucitador manual utilizado para
insuflar el aire en los pulmones; en estos casos se denomina capacidad de
insuflacién pulmonar (CIP). (37)

Situacion ventilatoria nocturna

La alteracion respiratoria durante el suefio caracteristica y predominante
de los pacientes con ELA y secundaria a la debilidad de los musculos res-
piratorios son los episodios de hipoventilacién; estos episodios se tradu-
cen en caida de la saturacién de oxigeno (SaO2) y aumento de la PaCO2.
Las desaturaciones por debajo del 90% durante un minuto consecutivo ha
mostrado ser un factor indicativo de hipoventilacién mas sensible que la
CVF o la PImax. (38) Estos aumentos nocturnos transitorios de la PaCO2
originan un aumento de los niveles de bicarbonato e hipercloremia incluso
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con normocapnia diurna. (39) La hipercapnia diurna es un fenémeno tar-
dio en la evolucién de la enfermedad. (40) Por otro lado, el gradiente al-
véolo- arterial de oxigeno suele ser normal si no existe patologia pulmonar

previa.

Valoracion funcional neurolégica

Los pacientes con una evolucién mds rapida de la enfermedad presentan
mas precozmente episodios de hipoventilacion nocturna; por otro lado, la
rapidez en el deterioro funcional neuroldgico es un factor pronéstico en
los pacientes con ELA. La escala Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional
Rating Scale Revised (ALSFRS- R) de la cual existe una version validada al
espaiol es un método rapido, sencillo y util para valorar la situacién fun-
cional de los pacientes ademas de tener factor pronodstico. (41) La severi-
dad de la afectacion bulbar va a condicionar el éxito tanto de la ventilacion
no invasiva como de las técnicas de tos asistida. Diferentes escalas se han
utilizado para su valoracion; entre ellas el subscore bulbar de la escala de
Norris (NBS) es el mas utilizado en los diferentes estudios sobre los pro-
blemas respiratorios en los pacientes con ELA. (42)

Recomendaciones:

o Se debe de valorar desde un punto de vista respiratorio a los pacien-
tes en el momento del diagndstico y cada 3 meses. (IA)

« La valoracion de la situacion respiratoria de los pacientes incluira:
Escalas ALSFRS- R y NBS (IA)

Sintomas y signos sugestivos de hipoventilacion (IC)
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CVE %CVE CVF supino, PFT, PImax, PEmax +/- SNIP (IC)
Gasometria arterial (IB)
Radiografia de térax

« Si el valor de PFT es menor de 4.25 L/s se recomienda remitir al pa-
ciente a una unidad/servicio de Neumologia con medios para la me-
diciéon de CMI, CIP y PFT asistido manual y mecanicamente. (IB)

« Se realizara una pulsioximetria/poligrafia respiratoria nocturna en
el momento del diagnéstico y cuando aparezcan cualquiera de los
siguientes: (IC)

Sintomas/signos de hipoventilaciéon
Aumento bicarbonato (>24 mmmol/L)
Hipercapnia (>45 mmHg)

CVF<50%

Diferencia CVF sedestacion/dectbito >25%
PImax o SNIP <60 cmH20

« En la pulsioximetria/poligrafia respiratoria nocturna se debe de re-
coger el porcentaje de tiempo con SpO2 menor de 90% (Tc90), SpO2
media, SpO2 minima, indice de desaturaciones mayores del 4% por
hora (ODI). (IB)

« Se debe de explicar al paciente en qué consisten las exploraciones que

se le realizan y que se espera de los resultados obtenidos
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VENTILACION NO INVASIVA. INDICACIONES

Diferentes parametros clinicos y funcionales han sido utilizados para es-
tablecer la indicacién de cuando iniciar la VNI en los pacientes con ELA,
aunque todos tiene sus limitaciones y ningtin estudio ha establecido ade-
cuadamente el momento de iniciar la VNI. La pulsioximetria nocturna
como método para detectar la hipoventilacion por debilidad de los mus-
culos respiratorios se correlaciona con la supervivencia de los pacientes
con ELA, de forma que en los pacientes con una SpO2 media menor a 93%
mostraron una supervivencia de 7 meses frente a aquellos con una SpO2
media mayor de 93% que presentaron una supervivencia de 18 meses. (43)
La presencia de desaturaciones por debajo del 90% mantenidas durante
un minuto consecutivo ha mostrado ser un indicador mas sensible que la
CVF o la PImax de hipoventilacion. (38)

Un valor de la CVF menor al 50% de su valor teérico es un factor
pronostico como predictor de muerte en menos de 6- 9 meses. (44)
Sin embargo, este parametro se correlaciona muy pobremente con los
sintomas de hipoventilacién en la ELA debido a que su caida no se
produce hasta que la pérdida de fuerza de los musculos respiratorios
es llamativa. La PImax y la SNIP son mejores predictores de hiper-
capnia diurna que la CVE, asi como se correlacionan con la presencia
de desaturaciones nocturnas y la supervivencia a 6 meses; (32) valores
inferiores a - 40 cmH2O se asocian con una SpO2 media inferior a 90%
durante la noche. (32)

La VNI precoz ha sido definida con el inicio de la VNI en pacientes
con alteraciones fisiopatoldgicas a nivel respiratorio, pero con minimos
sintomas o en ausencia. (45) Diferentes estudios han valorado la utilidad
de la VNI precoz en la ELA, pero la naturaleza retrospectiva de varios de
ellos, la falta de un criterio homogéneo entre ellos de inicio de la VNI y

35



5 - PROCEDIMIENTOS PARA EL MANEJO DE LOS PROBLEMAS
RESPIRATORIOS EN LA ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA

36

las importantes limitaciones de los mismos impiden recomendarla en el
momento actual. (46— 48)

Ante esto una buena aproximacion para establecer el inicio de la VNI
en la ELA es la indicada por la Guia Motor neuron disease: assessment and
management (NICE Guideline, NG42) de 2016. (1)

Es recomendable comentar con el paciente, y con los cuidadores si pro-
cede, el uso posible de la VNI de forma precoz y con la adecuada sensi-
bilidad. Puede ser: tras el diagndstico, cuando el paciente solicite la in-
formacién, durante la monitorizacion de la funcién pulmonar o ante la
aparicion de sintomas. Asi mismo, comentar los posibles sintomas de dete-
rioro respiratorio e informar de qué se espera de la VNI como opcién: que
mejora sintomas asociados al deterioro respiratorio, que puede prolongar
la supervivencia, pero que no evita la progresion de la enfermedad, que
puede usarse en diferentes periodos. Por otro lado, hay que explicar que
el paciente puede llegar a ser dependiente de la VNI y las decisiones de
prolongar o suspender este tratamiento, siempre asegurando el confort del
paciente.

Recomendaciones:

« Comentar el uso posible de la VNI con el paciente (y sus cuidadores
si procede) de forma precoz y con la adecuada sensibilidad, comen-
tando los posibles sintomas de deterioro respiratorio e informando
de qué se espera de la VNI como tratamiento

« La VNI se iniciard en la ELA cuando se cumplan al menos uno de los
siguientes criterios:

PaCO2>45 mmHg (IB)
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Tc90 durante la noche de al menos 5% (IB)

CVF <50% (IC)

CVF <80% en presencia de sintomas de hipoventilacion (IB)
PImax y/o SNIP <40 cmH20 (IC)

PImax y/o SNIP <65 cmH2O en presencia de sintomas de hi-
poventilacion (IC)

« En los pacientes con afectacion bulbar severa se debera tener en
cuenta que los valores de las pruebas funcionales pueden estar infra
estimados (IB)

« Considerar inicio VNI en aquellos pacientes con una evolucién ra-
pida (caida dela

e PImax >10 cmH2O o caida acelerada de la CVF en 3 meses) (IC)

AJUSTE VENTILACION NO INVASIVA

La VNI prolonga la supervivencia de los pacientes con ELA, incluso en
aquellos con afectacion bulbar severa. (49)

Existen fundamentalmente dos modos ventilatorios utilizados en VNI,
los limitados por volumen y los limitados por presiéon. Ambos modos pro-
porcionan la misma supervivencia a los pacientes con ELA, sin embar-
go, debido a la influencia que genera la pérdida de fuerza secundaria a la
afectacion de motoneurona, en la ecuacién de movimiento de la mecanica
ventilatoria, en los modos por presion habra que ir modificando los para-
metros ventilatorios aumentado la asistencia ventilatoria, con mucha mas
frecuencia. (50)
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La efectividad de la VNI es uno de los factores relacionados con el pro-
nostico de los pacientes con ELA y VNI. (50) En este sentido aquellos pa-
cientes que presentan desaturaciones nocturnas con VNI presentan menor
supervivencia que aquellos que no presentan, y ademds si estas desatura-
ciones se corrigen la supervivencia aumenta. (51) La American Academy of
Sleep Medicine establece que en los pacientes con hipoventilacién crénica

uno de los objetivos de la VNI es conseguir una SpO2 minima durante el
suefio mayor de 90%. (52)

La VNI por definicion es una ventilacion con fugas. Excesivas fugas causan
microarousals, alteran la arquitectura del suefio, disminuyen la efectividad de
la VNI y pueden generar asincronias paciente- ventilador. (53) Los ventila-
dores volumétricos en presencia de fugas, debido a la falta de capacidad para
compensarlas, pueden ver alterada su efectividad; los ventiladores de doble
presion, aunque tienen la capacidad de compensar las fugas, la presencia de
excesivas fugas puede alterar su funcionamiento. Generalmente se consideran
asumibles unas fugas menores a 24 L/min, de forma que la presencia de unas
fugas mayores a 24 L/min en mds del 20% del registro es considerada como
una VNI inefectiva. (54, 55) Por otro lado, la VNI implica una interaccién
entre el ventilador y sus reglajes, el drive neural del paciente y en el caso con-
creto de la ELA, las consecuencias de la afectaciéon bulbar. (56) De esta inte-
raccion pueden surgir eventos respiratorios y asincronias paciente/ventilador
y que pueden interferir con la tolerancia y el éxito de la VNI. Se define evento
respiratorio como aquella modificacion, discontinuidad o inestabilidad de la
ventilacion que tiene consecuencias deletéreas en la SpO2, la PaCO2 y/o el
suefio. (56) La presencia de eventos respiratorios en mas del 20% del tiempo
con VNI durante la noche se correlaciona con una SpO2 media menor y con
mayores valores de PaCO2 diurna; en este sentido recientemente se ha visto
que la presencia durante la VNI en pacientes con ELA de eventos respiratorios

que no generan desaturacion se asocia con una supervivencia menor. (57)
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La VNI en la ELA se inicia durante el suefio que es donde se manifiesta
inicialmente la hipoventilacion. En este sentido, hay que tener en cuenta que
el patrén ventilatorio y el comportamiento de la via aérea superior es total-
mente distinto en vigilia que durante el suefio. Diferentes métodos han sido
utilizados para adaptar la VNI a los pacientes con ELA como la tolerancia
subjetiva, la PaCO2, la pulsioximetria, el andlisis del software del ventilador,
la poligrafia respiratoria y la polisomnografia; (58) sin embargo, los métodos
mas basicos son incapaces de detectar aquellos eventos y asincronia de cuya
correccion depende la supervivencia de los pacientes con ELA y VNI. (57)

Aquellos pacientes que usan mas de 4 horas consecutivas la VNI presentan
una mayor supervivencia. (59,60) La no tolerancia a la VNI en la ELA (<4
horas) se ha asociado en diferentes estudios a la severidad de la afectacion bul-
bar, sin embargo, el control de los sintomas derivados de la afectacion bulbar
(manejo secreciones en via aérea superior, sialorrea, aspiraciones, choking...)
que puedan interferir con la tolerancia a la VNI aumenta considerablemente
la tolerancia. (50,59)

Recomendaciones:

« La adaptacion ala VNI en los pacientes con ELA se realizara progre-
sivamente durante el dia y se finalizara durante el suefo. (IB)

« Se pueden utilizar tanto modos ventilatorios limitados por volumen
como por presion, pero si se usan modos ventilatorios limitados por
presion la monitorizacion a lo largo del tiempo debera ser mas es-
tricta para ajustar los parametros en funcién de la evolucién de la
enfermedad (IB)

« Para el ajuste de la VNI en los pacientes con ELA se utilizara la si-
guiente monitorizacion: sintomas, tolerancia, pulsioximetria noctur-
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na, analisis del software del ventilador y gasometria. Es recomenda-
ble, aunque no imprescindible la utilizaciéon de la medida continua
del CO2 transcutaneo (IB)

« Enlos pacientes con afectacion bulbar se debera llevar a cabo un con-
trol 6ptimo de las alteraciones bulbares (control secreciones via aérea
superior, control sialorrea, optimizar mascara para evitar fugas debi-
do a la debilidad de la musculatura facial, control de la afectividad
pseudobulbar) que pudieran interferir con la tolerancia a la VNI (IA)

« Se conseguird una VNI efectiva que se define por la presencia de to-
dos estos criterios:

Ausencia de sintomas de hipoventilaciéon (IB)
PaCO2 < 45 mmHg (IB)
Tc90 < 5% (IB)

Presencia de fugas >24 L/m en menos del 20% del registro
(IB)

Presencia de eventos/asincronias en menos del 20% del regis-
tro (obligatorio) (IB) o un indice eventos/asincronia (nimero
de eventos respiratorios y asincronias por hora) menor de 5
(recomendable) (IC)

Uso de la VNI mads de 4 horas consecutivas durante la noche
(IA)

« Sino se alcanza una VNI efectiva se recomienda realizar un ajuste de
la VNI mediante poligrafia/polisomnografia.

 En el seguimiento de los pacientes por parte de Neumologia, en
aquellos pacientes con VNI domiciliaria aparte de las recomendacio-
nes generales sobre la valoracion periddica se deberd incluir el anali-
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sis del software del ventilador. Si no se cumplen los criterios de VNI
efectiva se procederad al reajuste de los parametros. (IB)

« Todo paciente con ELA y VNI domiciliaria que ingrese por causa no
respiratoria debera seguir usando la VNI durante el ingreso hospita-

lario y debera ser supervisado por un neumologo experto.

VENTILACION NO INVASIVA DIURNA

La ELA es una enfermedad progresiva de tal forma que la debilidad de los
musculos respiratorios ira progresando conforme avance la enfermedad y
la hipoventilacion que inicialmente aparece durante las horas de suefio se
extendera a la vigilia apareciendo una insuficiencia ventilatoria. En estos
casos el uso de VNI durante el dia, incluso durante las 24 horas del dia, es
capaz de mantener la situacién ventilatoria y prolongar la supervivencia.
(13, 50)

Recomendaciones:

« El aumento de nimero de horas de uso de la VNI en los pacientes
con ELA, uso durante el dia, estd indicada cuando se cumplan los dos
siguientes criterios:

Comprobacion de una VNI nocturna efectiva segun los crite-
rios descritos previamente (IB)

Presencia en vigilia de cualquiera de los siguientes: sintomas
de hipoventilacion, signos de hipoventilacién, hipercapnia
(IB)
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o Se utilizardn para la VNI diurna mdscaras mas sencillas (nasales,
olivas nasales, piezas bucales) que faciliten una mayor integracién
social

« Seguramente los pardmetros ventilatorios que se precisen para una
VNI diurna serdn diferentes a los empleados durante el descanso
nocturno

« El ajuste de los pardmetros tendra por objetivo todo lo siguiente:
Resolucion de los sintomas y signos de hipoventilacion (IB)
PaCO2 <45 mmHg (IB)

Minima presencia de eventos respiratorios y asincronias pa-
ciente/ventilador (IB)

« Todo aquel paciente que precise mas de 12 horas de VNI al dia se le
prescribiran 2 equipos de ventilacién, con bateria, un pulsioximetro

y un resucitador manual tipo ambu

MANEJO DE LAS SECRECIONES

Tos asistida

En aquellas situaciones en que la cuantia y purulencia de las secreciones
respiratorias supera la capacidad del aclaramiento mucociliar para elimi-
narlas, la maniobra de la tos es capital para expulsar dichas secreciones. En
dicha maniobra intervienen tanto los musculos inspiratorios, los espirato-
rios y los de la via aérea superior generando unos flujos de aire maximos o
PFT durante la fase expulsiva de la tos de cuya magnitud depende la efec-
tividad de la tos, esto es, la capacidad de expulsar las secreciones mediante
un esfuerzo tusigeno. Valores de PCF inferiores a 2.67 L/s indican una tos
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inefectiva, (34,36) mientras que valores inferiores a 4.25 L/s medidos en
situacion clinica estables, aunque aparentemente efectivos, suponen un
riesgo de que la tos se vuelva inefectiva durante las infecciones respirato-
rias agudas. (24) La debilidad de los musculos respiratorios producida por
la ELA da lugar a una afectacion de todas las fases de la maniobra de la tos
dando lugar a una disminucién de la efectividad de la misma.

Cuando la tos es inefectiva las técnicas de tos asistida, manual y meca-
nica, han mostrado su utilidad en los pacientes con ELA en el manejo de
las secreciones siendo capaces de generar unos PFT efectivos. (36) La tos
asistida manual consiste en la insuflacion pasiva de los pulmones hasta
alcanzar la CMI o la CIP en los casos de afectacion bulbar severa, seguida
de una compresion toracica, abdominal o toracoabdominal durante la fase
expulsiva de la tos. (61) La efectividad de la tos asistida manual depende
de la colaboracion del paciente, el grado de afectacion de la musculatura
respiratoria, la alteracion de la compliance toracopulmonar y la severidad
de la afectacion bulbar. (16) Para conseguir unos PCF asistidos manual-
mente se requiere un valor de CMI o CIP superior a la CVF asi como una
capacidad vital minima de 340 mL (sensibilidad 94%, especificidad 88%).
(62) Cuando los PCF asistidos manualmente son superiores a 5 L/s, la tos
asistida mecanicamente no aporta mayores ventajas. (63) Cuando la tos
asistida manualmente no es capaz de generar unos PFT efectivos (>2.8 L/s)
la mejor alternativa es la tos asistida mediante in- exsuflacién mecanica
(MI- E). (16,36)

La MI- E consiste en la insuflacion de aire en los pulmones a presion
positiva mediante un dispositivo mecdnico y a través de una mascara, se-
guido en un periodo inferior a 0.5 segundos de la aplicacién de una pre-
sion negativa (exsuflacion) por dicho dispositivo. El cambio brusco de pre-
sién positiva a presidon negativa en tan poco tiempo simula la maniobra de
la tos generando unos PCF efectivos (>2.9L/s); si durante la exsuflacion se
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realiza una compresion toracica, abdominal o toracoabdominal la efectivi-
dad de la técnica aumenta. La MI- E no precisa de colaboracion por parte
del paciente y su efectividad viene limitada por la severidad de la afecta-
cion bulbar. Durante la insuflacién se puede producir una aduccion de las
cuerdas vocales, sobre todo en los pacientes con afectacion de la motoneu-
rona superior a nivel bulbar y utilizando presiones elevadas, y una aduc-
cién de los repliegues aritenoepigloticos en general en todos los pacientes
con afectacion bulbar. (64) Durante la exsuflacion en aquellos pacientes
con afectaciéon de la motoneurona inferior a nivel bulbar el colapso de la
hipofaringe que se produce puede ser muy acusado. (64,65) Estas dos cir-
cunstancias hacen fracasar la MIE; en este sentido se propone el ajuste de
los parametros de la MI- E bien por nasofibroscopia o mediante el analisis
de las curvas (flujo- tiempo o flujo- volumen) generadas para minimi-
zar el efecto de la afectacion bulbar y conseguir una técnica efectiva. (61)
Durante las infecciones respiratorias, el aumento de las resistencias de la
via aérea y la disminucion de la compliance que se produce puede obligar
a ajustar los parametros para conseguir una técnica efectiva. (66) La aso-
ciacion de oscilaciones de alta frecuencia a la MI- E aunque no aumentan
los PFT generados puede ser util para movilizar las secreciones espesas.

Manejo de la sialorrea

Las alteraciones de la deglucion y la debilidad de la musculatura orofa-
ringea secundaria a la afectacion bulbar generan un exceso de saliva en
los pacientes con ELA. La sialorrea es causa de aspiraciones, episodios de
sofocacion o choking, repercute en la tolerancia y la efectividad de la VNI
y genera malestar e interferencia en la vida social. (1)

Para el tratamiento de la misma se recomienda como primer escalén
el empleo de farmacos con accién anticolinérgica, buscando el efecto
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secundario de sequedad de mucosas, como la amitriptilina, bromuro de
ipratropio, glicopirrolato, hyoscina, escopolamina, atropina en gotas o so-
luciones con belladona. Otra alternativa es la inyeccién de toxina botulini-
ca en las glandulas parétidas y sublinguales. La utilizacion de sistemas de
aspiracion con sonda constituye un apoyo al tratamiento farmacoldgico.
En los casos refractarios se ha propuesto la aplicacion de radioterapia so-
bre las glandulas salivares, 7- 7.5 Gy bilateralmente y en una sola dosis.
(1,67)

Recomendaciones:

« La valoracion de la capacidad tusigena (CIM, CIP, PFT y PFT asisti-
dos manual y mecanicamente) debe de formar parte de la valoracién
periddica de la situacion respiratoria de los pacientes con ELA (IB)

« Los pacientes con unos PCF menores de 4.25 L/s deben de ser adies-
trados en las técnicas de tos asistida (IB)

« En los pacientes con un PFT menor de 4.25 L/s, con una capacidad
vital mayor de 340 mL, con una CMI o CIP superior ala CVF y con
un PFT asistido manualmente mayor de 4.25 L/s se les debe adiestrar
en el uso de la tos asistida manualmente (IC)

En aquellos pacientes con un PFT asistido manualmente inefectivo
(<2.8 L/s) se les debe de adiestrar en la tos asistida mecanicamente
mediante MI- E (IB)

Se ajustaran los parametros de la MI- E a fin de conseguir unos PFT
asistidos mecanicamente efectivos (>2.9 L/s). En aquellos pacientes
con afectacion bulbar el ajuste de los parametros se realizara median-
te el apoyo de una nasofibroscopia o mediante el andlisis de las cur-
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vas flujo- tiempo o flujo— volumen generadas (IB)

« Si las secreciones respiratorias son muy espesas puede asociarse a la
MI- E oscilaciones de alta frecuencia (IIB)

« El tratamiento de la sialorrea consiste en la administracién de farma-
cos anticolinérgicos, inyeccion de toxina botulinica en las glandulas
salivares, aspiracion convencional con sonda (IB) y radioterapia so-
bre las glandulas salivares (IIB).

GASTROSTOMIA Y SOPORTE RESPIRATORIO

Como consecuencia de la afectacién bulbar progresiva los pacientes con
ELA desarrollan alteracion de la ingesta (afectacion de la masticacion y
de la deglucion) provocando malnutricién, pérdida de peso y deshidrata-
cidn, asi como riesgo de aspiracion durante la ingesta. (25) La afectacion
de la deglucion con sus consecuencias es un factor independiente de mal
prondstico en la ELA. (68) Inicialmente estas alteraciones en la ingesta se
manejan mediante modificaciones en la consistencia y textura de los ali-
mentos. Sin embargo, cuando la afectacion bulbar progresa estas medidas
resultan inefectivas siendo necesaria para una correcta alimentacion la co-
locacién de una sonda de gastrostomia. (69) La gastrostomia estabiliza el
peso y probablemente prolonga la supervivencia de los pacientes con ELA.
La técnica de gastrostomia mas utilizada es por via endoscépica, conocida
como gastrostomia endoscdpica percutanea (GEP).

Las guias de practica clinica de las diferentes sociedades cientificas re-
comiendan la realizaciéon de la PEG cuando los pacientes presenten una
CVF mayor de 50% ya que por debajo de dicho punto de corte existe riesgo
de complicaciones respiratorias. (69,70) Estas complicaciones derivan del
aumento de secreciones respiratorias durante el procedimiento, la postura
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de decubito supino que compromete la funcion del diafragma y el efecto
sobre el centro respiratorio de la sedacion utilizada durante la realizacion
de la técnica. (71- 73) En este sentido la mortalidad durante el procedi-
miento puede alcanzar hasta un 2% y durante los siguientes 30 dias entre
6y 26%. (74) Sin embargo, un adecuado manejo de las secreciones res-
piratorias mediante MI- E previo al procedimiento y posteriormente, asi
como el soporte ventilatorio no invasivo via nasal durante la realizacion de
la técnica permite realizarla sin complicaciones respiratorias en aquellos
pacientes con afectacion severa a nivel respiratorio. (75)

En aquellos pacientes con afectacion respiratoria severa (CVF <50%)
se ha propuesto como alternativa a la GEP la insercion del tubo de gas-
trostomia via radioldgica a pesar de las limitaciones de dicha técnica (tu-
bos de menor calibre, limitaciones en la fijacion de dichos tubos). (72) Sin
embargo, la realizacion de la gastrostomia via radioldgica no esta exenta
de potenciales complicaciones respiratorias derivadas de las secreciones
respiratorias, fundamentalmente a nivel de la via aérea superior, la postura
de decubito supino y la distension gastrica. (72)

Recomendaciones

« Todo paciente con ELA en el que esté indicado la realizacién de una
gastrostomia deberd de realizarse previamente una valoracion de la
situacion respiratoria que como minimo debera de incluir CVE, pul-
sioximetria nocturna y gasometria arterial (IB)

« Aquellos pacientes que presenten cualquiera de los siguientes crite-
rios deberan de ser remitidos a un Servicio capacitado para realizar
la gastrostomia mediante soporte ventilatorio no invasivo por perso-
nal cualificado: (IB)
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CVF menor de 50%

PaCO2 mayor de 45 mmHg

Tc90 durante la noche mayor del 5%
Portador de VNI en domicilio

« En aquellos pacientes que precisen soporte ventilatorio durante la
realizacion de la gastrostomia se realizara una monitorizacion con-
tinua (SpO2, FC, FR, TA, ECG) con control por parte de un médico
experto en ventilacion no invasiva a fin de modificar los parametros
ventilatorios a lo largo del procedimiento para compensar las fugas y
proporcionar una ventilacion efectiva (IB)

Se procedera a un manejo 6ptimo de las secreciones respiratorias an-
tes, durante y después del procedimiento, recomendandose en estos
casos el uso de la tos asistida mediante MI- E y la aspiracién conven-
cional con sonda de las secreciones de orofaringe durante la realiza-
cién de la gastrostomia (IB)

ATENCION EN URGENCIAS

Los problemas respiratorios constituyen la principal causa de atencion en
urgencias de los pacientes con ELA. (20) Las causas respiratorias por las
que solicitan atencion urgente estos pacientes son por presentar problemas
respiratorios que han aparecido de forma progresiva en el contexto evolu-
tivo de su enfermedad (alteraciones de la ventilacién y/o presencia de una
tos inefectiva) o de forma aguda en el contexto de una infeccién respira-
toria, de una atelectasia, de un episodio de aspiraciéon broncopulmonar,
de un episodio de laringoespasmo o de una enfermedad tromboembédlica.
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Tal y como expresa la Guia del Ministerio para la atencién de los pa-
cientes con ELA, (3) es fundamental que, salvando las excepciones de la
gravedad, los problemas agudos respiratorios sean resueltos por un neu-
mologo con experiencia. En aquellas situaciones en las que no se disponga
de neumologo, desde este documento se recomienda que se contacte con
el médico intensivista

Recomendaciones generales para el manejo
de los problemas respiratorios en Urgencias:

« Mantener al paciente en un drea monitorizada y vigilancia estrecha y
en posicién semiincorporada.

« Las exploraciones complementarias basicas a realizar recomendadas son:
« Gasometria arterial
+ Radiografia de térax
« Analitica general sanguinea

« La oxigenoterapia aislada como primera opcidn terapéutica debe de
evitarse. En caso de emplearse ajustar la FiO2 para conseguir una
PaO2 de 60 mmHg y siempre con control gasométrico a fin de evitar
el aumento de la PaCO2

« Ante sospecha de origen infeccioso del desencadenante iniciar de
forma precoz antibioticoterapia empirica de amplio espectro

« Constituyen sintomas/signos de alarma:
« Insuficiencia respiratoria con/sin acidosis respiratoria

« Alteracion del nivel de consciencia (somnolencia, letargo, coma)
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Cianosis
Uso de musculatura respiratoria accesoria

+ Ante un fracaso respiratorio inminente que requiera necesidad de
intubacion orotraqueal se tendra en cuenta la decision del paciente,
expresada en el momento o previamente en las voluntades anticipa-
das, y si no consta o el paciente no puede expresarla por la gravedad
de la situacion clinica se consultara al familiar mas cercano.

+ Aunque la ELA es una enfermedad sin tratamiento curativo, los pro-
blemas respiratorios si tienen un control adecuado ya sea mediante
abordaje no invasivo o invasivo. En este sentido no se le debe de ne-
gar, si el paciente asi lo solicita, las medidas invasivas para el manteni-
miento de la vida durante un episodio agudo si estuviesen indicadas.

MANEJO DE LOS EPISODIOS
RESPIRATORIOS AGUDOS

El curso natural de la ELA puede verse salpicado por episodios respirato-
rios agudos, generalmente desencadenados por infecciones respiratorias,
durante los cuales se puede producir un empeoramiento brusco e inespe-
rado de la debilidad de los musculos respiratorios. (11,20,76) Junto a la
debilidad muscular producida por la infeccién, el aumento en la cuantia 'y
purulencia de las secreciones y la inflamacién bronquial dan lugar a un au-
mento en la resistencia de la via aérea y una disminucion de la compliance
pulmonar que se traduce en alteraciones en la ventilacién/perfusion con
hipoxemia y un disbalance entre la fuerza generada por los musculos res-
piratorios para mantener la ventilacion alveolar y la carga que deben de
vencer. (77,78) El resultado es un fracaso respiratorio agudo. La combina-
cién durante estos episodios de la VNI junto a las técnicas de tos asistida,
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asociado al tratamiento médico especifico del proceso, puede evitar la ne-
cesidad de intubacion, de realizacion de técnicas invasivas para la extrac-
cién de secreciones y disminucion de la mortalidad. (79)

El factor que va a determinar el éxito del manejo no invasivo de los
episodios respiratorios agudos en los pacientes con ELA es la severidad de
la afectacion bulbar de forma que aquellos pacientes con una puntuacién
inferior a 12 en el subscore bulbar de la escala de Norris presentan mas
riesgo de fracaso no invasivo. (79)

Recomendaciones:

« El paciente durante un episodio agudo sera atendido por un neumo-
logo. En aquellos hospitales donde no exista posibilidad de atencién
urgente durante el dia por parte del Servicio de Neumologia y/o no
se disponga de neumologo de guardia, se recomienda que el paciente
sea atendido por un médico intensivista. En este ultimo caso y tras
la estabilizacion clinica del paciente, se recomienda que se valore la
posibilidad de trasladar al paciente a un Servicio de Neumologia mas
especializado.

« Durante un episodio agudo se procedera a ingreso hospitalario cuan-
do se cumpla cualquiera de los siguientes criterios: (IB)

Frecuencia respiratoria mayor de 30 rpm
Uso de musculatura accesoria
Alteracién nivel de consciencia

PaO2 menor de 60 mmHg

Deterioro brusco de sus cifras basales de PaCO2
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Si es portador de VNI en domicilio, necesidad de aumentar el
nuamero de horas de uso de la VNI

Necesidad de tos asistida mecdnicamente de forma intensiva
(mas de 4 sesiones a la hora)

Criterios basados en la afeccion respiratoria causante de la
descompensacion (neumonia, atelectasia, derrame pleural,
shock séptico, necesidad de antibioterapia intravenosa....)

« Durante un episodio agudo se afiadira oxigenoterapia a la VNI cuan-
do el paciente presente una SpO2 menor de 92% a pesar de una VNI
efectiva (PaCO2 menor 45 mmHg, buena sincronizacién paciente/
ventilador con ausencia de eventos respiratorios, ausencia de uso de

musculatura accesoria)

« Durante un episodio agudo se procedera a una monitorizacién
continua del paciente (SpO2, ECG, TA) con controles gasométricos
ante cualquier empeoramiento de la situacién clinica que obligue
a modificar significativamente los parametros ventilatorios. Si se
dispone, se recomienda durante las primeras horas hasta conseguir
la estabilidad clinica la monitorizacién continua del CO2 transcu-
taneo (IB)

Sia pesar de conseguir una VNI efectiva durante la noche el paciente
presenta durante el dia y en ventilacion espontanea disnea, FR mayor
de 30 rpm, uso de musculatura accesoria, disminucién del nivel de
consciencia o PaCO2 mayor de 45 mmHg se aumentaran el nimero
de horas de uso de la VNI (IB)

« En el contexto de un episodio agudo, durante la VNI diurna se usa-
ran mascaras diferentes a las usadas durante el suefio para evitar al-
ceras por presion. Se recomienda por el dia usar mascaras nasales o
piezas bucales. Hay que recordar que durante el dia se ajustaran los
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parametros ventilatorios en funcién del patrén ventilatorio y las fu-
gas dependiendo de la méscara usada

« Durante un episodio agudo las secreciones respiratorias se maneja-
ran mediante la tos asistida mecanicamente mediante in- exsufla-
cion (IB)

« Se aplicara como minimo 1 sesién con MI- E compuesta por 6- 8 ci-
clos cada 8 horas y siempre y ademas cuando esté presente cualquiera
de los siguientes criterios: (IB)

Caida de la SpO2

Aumento de la presidn inspiratoria pico si se utiliza modos
ventilatorios controlados por volumen, o disminucién del vo-
lumen corriente generado en caso de usar modos ventilatorios
limitados por presion.

Aumento de la sensacion de disnea
Ruidos toracicos audibles
Percepcion del paciente de secreciones retenidas

« Puede llegar a ser necesario aplicar sesiones de MI- E cada 5- 10
minutos. Conforme la situacion clinica mejore la frecuencia de las
sesiones se ira disminuyendo

« En ocasiones ante una MI- E inefectiva puede ser necesario aumen-
tar las presiones de in- exsuflacion; si las secreciones respiratorias
son muy espesas se puede afiadir oscilaciones de alta frecuencia a la
in- exsuflacién (IC)

o Si se precisa realizar una fibrobroncoscopia para la extraccion de las
secreciones por fracaso de la MI- E se recomienda que se realice con
soporte ventilatorio no invasivo (IB) - Durante un episodio agudo
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se suministrara un aporte nutricional e hidrico adecuado, asi como
tratamiento especifico del proceso desencadenante y de las compli-
caciones que surjan (IA)

MANEJO INVASIVO DE LOS PROBLEMAS
RESPIRATORIOS

El manejo no invasivo de los problemas respiratorios de la ELA, VNI y
técnicas de tos asistida, ha mostrado aumentar la supervivencia, aliviar
los sintomas, mejorar la calidad de vida y evitar las hospitalizaciones en
estos pacientes. (13,14,17) Asi mismo durante los episodios respiratorios
agudos, las ayudas a los musculos respiratorios evitan la necesidad de in-
tubacion y posterior traqueostomia. (79) Sin embargo, la efectividad de
estos procedimientos esta limitada por la gravedad de la afectacion bulbar.
Cuando la afectacion bulbar, medida con el subscore bulbar de la escala de
Norris, es inferior a 12 el riesgo de fracaso del manejo no invasivo durante
un episodio agudo es muy elevado. (79) Cuando la afectacién bulbar es
muy severa y el manejo no invasivo fracasa, la realizacién de una traqueos-
tomia para ventilacién mecanica y acceso directo a las secreciones es la
alternativa en aquellos pacientes que deseen mantener la vida. (80)

Indicaciones de la realizacion
de una traqueostomia en la ELA:

o Fracaso dela VNI en mantener una ventilacion alveolar efectiva (per-
sistencia de sintomas y signos de hipoventilacion, hipercapnia) (IA)

« Fracaso de las técnicas de tos asistida en el manejo de secreciones
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(PCEF asistidos menores 2.7 L/s, necesidad de fibrobroncoscopias re-
petidas por acumulo de secreciones durante las infecciones respira-
torias agudas) (IA)

o Rechazo o mala tolerancia a la VNI o a las técnicas de tos asistida
(IA)

« Pacientes que precisen mds de 18 horas/dia de VNI, salvo que se dis-
ponga de la infraestructura y el soporte médico adecuado y el pacien-
te prefiera seguir con soporte no invasivo (IC)

« En aquellos pacientes con una afectacion bulbar medida con subs-
core bulbar de la escala de Norris mayor de 12 en los que se plantee
realizar una traqueostomia es recomendable que se considere la va-
loracién del paciente por un Servicio mas especializado y con expe-
riencia en el manejo no invasivo de los problemas respiratorios (IIB)

En algunos centros todavia se realizan mds de la mitad de traqueoto-
mias tras una intubacidn urgente en la que el paciente ain no se ha plan-
teado su decision. (81) Se debe ofrecer la posibilidad, cuando se cumplan
las indicaciones, de la realizacion de una traqueostomia de forma reglada,
intentando evitar las situaciones urgentes y tomando las desde la serenidad
previa de una situacidn estable explicando con veracidad a la vez que con
delicadeza la historia natural de esta enfermedad. En ocasiones los enfer-
mos no aceptan la situacion de dependencia completa y de sindrome tipo
cautiverio que van ligadas a las fases de enfermedad mads avanzadas y deci-
den no hacerse la traqueotomia. Se les debe explicar que existen farmacos
tales como opidceos y benzodiacepinas que pueden aliviar la situacion de
disnea intensa y asfixia que conlleva el fallo respiratorio. (1) También se
les debe indicar que en caso de que reciban ventilaciéon mecanica a través
de traqueotomia y no se adapten a su nueva situacion, tienen derecho a
solicitar la desconexion de la ventilacién mecanica, no se puede interpre-
tar este hecho como una actitud suicidio asistido sino como una decisién
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razonable segun el principio de autonomia que asiste a los pacientes a
aceptar o no determinados tratamientos. Existen recomendaciones recien-
tes de como realizar de la forma mas adecuada la desconexiéon de estos
pacientes. (82,83) En la comunidad valenciana existe un elaborado sistema
de Voluntades Anticipadas que deberian adoptar todos los enfermos con

ELA. Es mas probable que los pacientes acepten la realizacion de la tra-
queotomia si previamente han llevado tratamiento de soporte ventilatorio
con VNI. También existen diferencias entre paises en el porcentaje de pa-
cientes con ELA alos que se les hace traqueotomia, se cree que es debido a
diferencias culturales y organizativas de los respectivos sistemas sanitarios.
Asi, entre los paises desarrollados, Japdn tiene un alto porcentaje de enfer-
mos con ELA ventilados invasivamente frente a un nimero mucho menor
en el Reino Unido. (84) Otro problema anadido en la toma de decisiones
es el alto grado de depresiones y demencia asociadas a la enfermedad. (85)

VENTILACION MECANICA POR TRAQUEOSTOMIA

La realizaciéon de una traqueostomia en un paciente con ELA tiene un do-

ble objetivo, el proporcionar una ventilacion alveolar adecuada aplicando
el ventilador a través de una canula de traqueostomia y el tener un acceso
directo a las secreciones respiratorias.

Las canulas de traqueostomia pueden ser con y sin balén y a su vez
con y sin fenestra. Tanto en unas como en otras lo recomendable es que
dispongan de canula interna que se pueda extraer facilmente para limpiar
y evitar la necesidad de retirar toda la canula en caso de obstruccién por
un tapédn mucoso.

Si las caracteristicas toracopulmonares y el grado de afectacion bulbar
lo permiten, la recomendacién para la ventilaciéon de larga duracién en
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domicilio es el uso de canulas sin balon para evitar lesiones sobre la muco-
sa traqueal.(86) La ventilacion sin balon es una ventilacion por definiciéon
con fugas teniendo en cuenta que si se utiliza un modo ventilatorio por
presion las fugas excesivas pueden interferir con el ciclado y si se utiliza un
modo por volumen se debera de ajustar los parametros ventilatorios a fin
de compensar las fugas.

En aquellos casos en que la ventilacion a través de una canula sin balon
resulte inefectiva o las fugas aéreas hacia la via aérea superior generen gran
disconfort en el paciente, las diferentes alternativas que se proponen son:
cambio a una canula de mayor diametro, ventilacién a través de canula
con balén deshinchado o como ultimo recurso ventilacién con canula con
baldn parcial o totalmente hinchado.(87) Cuando se utiliza cdnulas con
baldn, este no debe de estar hinchado mas de 25 mmHg para evitar lesio-
nes sobre la traquea.

Las canulas fenestradas estan indicadas en aquellos pacientes con ven-
tilacion mecanica a tiempo parcial; en estos casos durante los periodos li-
bres de ventilacion se colocard la cdnula interna fenestrada, se deshinchara
el balén si lo lleva, y se colocara un tapén o un filtro a boca de canula. Las
enfermedades neuromusculares son una patologia de pared con drgano, el
pulmon, tedricamente sano, por lo que se debe conseguir una ventilacion
adecuada con FiO, de 0.21.

Tras la realizacion de la traqueostomia, el primer cambio de canula no
se debe de realizar hasta pasados 7- 10 dias, tiempo necesario para la ma-
duracién del estoma. (88) En los pacientes con ventilacion mecénica por
traqueostomia en domicilio no existen datos objetivos relativos a la perio-
dicidad del cambio de las canulas. No obstante, con el objetivo de reducir el
riesgo de infeccion de la via aérea, disminuir el riesgo de formacion de granu-
lomas y disminuir el riesgo de oclusion por secreciones adheridas a la canu-
la, la experiencia clinica sugiere cambiarlas cada 3 meses aproximadamente.
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El control adecuado de las secreciones respiratorias es pieza clave en
el manejo del paciente con ventilaciéon mecdnica invasiva en domicilio. El
manejo convencional constituye la aspiracién con sonda a través de la ca-
nula; sin embargo, debido a la disposicién anatémica del arbol bronquial
y al calibre de las sondas, en el 90— 95% de los casos sélo se accede a las
secreciones proximales del drbol bronquial derecho. La combinacién de
los dispositivos de in- exsuflaciéon mecanica junto con la aspiracion su-
perficial con sonda permite un manejo éptimo de las secreciones en estos
pacientes. (61)

Las normativas actuales no recomiendan la aspiracion de forma rutina-
ria sino cuando el paciente presente secreciones retenidas. Asi mismo las
diferentes sociedades cientificas no recomiendan la instilacion directa de
suero fisioldgico a través de la canula de traqueostomia. (89)

Son signos que indican la necesidad de aspiracion: caida de la SpO,,
aumento de la presidn inspiratoria pico (cuando se utiliza un modo ven-
tilatorio volumétrico), caida de los volumenes corrientes generados por el
ventilador (cuando se utiliza un modo presiométrico), presencia de ruidos
toracicos audibles y sensacion de secreciones retenidas. (80)

Recomendaciones:

« Se recomienda el uso de canulas de traqueostomia sencillas con ca-
nula interna para el manejo invasivo de los problemas respiratorios
de los pacientes con ELA en domicilio (IC)

« Si es necesario la utilizacion de canulas con baldn, éste no debera
hincharse a mas de 25 mmHg (IA)

« En el cuidado de la traqueostomia en domicilio y el manejo de secre-
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ciones es necesario un manejo limpio no siendo necesario un entor-
no estéril (IC)

« El manejo de las secreciones de los pacientes con ventilacién meca-
nica por traqueostomia se realizard mediante in- exsuflacién meca-
nica a través de la cdnula seguida de aspiracion superficial no siendo
recomendable la instilacion de suero fisioldgico a través de la canula
de traqueostomia (IB)

« Son indicadores de secreciones retenidas los siguientes: (IB)
Caida de la SpO2
Sensacion de secreciones retenidas

Aumento de la presion inspiratoria pico en los modos venti-
latorios por volumen o disminucién del volumen corriente en

los modos por presion
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6 - RELACION DE LOS SERVICIOS
DE MEDICINA INTENSIVA DE LA
COMUNIDAD VALENCIANA CON
LOS PACIENTES CON ELA

Los Servicios de Medicina Intensiva constituyen un pilar importante en
el manejo de los problemas respiratorios de los pacientes con ELA. Son un
apoyo en aquellos centros con Servicios de Neumologia mas especializados
y juegan un papel importante, fundamentalmente cuando no se dispone de
neumologo las 24 horas, en el manejo sobre todo de los episodios agudos.
Desde el ambito de Intensivos, por tanto, se hace prioritario una guia de
actuacion para la atencion de estos pacientes ante episodios de agudizacion.

En general se pueden establecer dos escenarios:

1. Insuficiencia respiratoria en el contexto de la evolucion de su enfermedad

2. Insuficiencia respiratoria en el contexto de agudizacién por un pro-
ceso intercurrente (generalmente desencadenado por una infeccién
respiratoria aguda)

INSUFICIENCIA RESPIRATORIA EN EL CONTEXTO
DE LA EVOLUCION DE SU ENFERMEDAD

En este caso el paciente estara en seguimiento por parte del Neumologo/
Médico responsable quien decidira, de acuerdo con paciente/familia, las
actuaciones a seguir en funcioén de la evolucién de la enfermedad. En
esta situacion los servicios Medicina Intensiva (SMI) no suelen tener una
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actitud participativa, a excepcion de centros muy concretos que participan
en el programa de Ventilaciéon Domiciliaria para este tipo de pacientes o
como apoyo para la realizacion de traqueotomia percutanea programada.

INSUFICIENCIA RESPIRATORIA EN EL
CONTEXTO DE AGUDIZACION POR UN PROCESO
INTERCURRENTE

En esta situacion de fallo respiratorio, los SMI tienen una gran participa-
cion por la gravedad con la que estos pacientes pueden llegar a las dreas
de Urgencias, y que puede obligar a practicar técnicas invasivas (ejem.
Intubacion orotraqueal).

En ocasiones los pacientes son desconocedores de la historia natural
de la enfermedad y no han manifestado o planteado sus voluntades anti-
cipadas y durante el cuadro agudo no estan en condiciones de tomar de-
cisiones acerca de los procesos médicos que pueden prolongarles la vida.
Es un derecho de estos pacientes que se les facilite el soporte respiratorio
adecuado y médico en general, para que en condiciones de estabilidad cli-
nica sean capaces de decidir acerca de su futuro, que en este caso implica
la continuacién de su misma existencia.

Siendo un proceso intercurrente (infeccioso, cardiaco, atelectasia...) en
un paciente con patologia neuromuscular en situacion estable se debe ac-
tuar de tres modos segun la situacion:

1. Si el paciente conoce su enfermedad y ha decidido previamente que
no se le prolongue el curso de su enfermedad deberia ingresar en el
Servicio de Neumologia o Medicina Interna para recibir oxigenote-
rapia convencional o cuidados paliativos si asi lo requiriera.
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2. Siel paciente no ha tomado ninguna decision clara, deberia ingresar
en el Servicio/Seccion de Neumologia o SMI donde se aplicaria VNI,
pudiendo evitarse la necesidad de intubacién orotraqueal. Al mismo
tiempo, la VNI puede proporcionar el tiempo necesario para la toma
de decision de intubacién orotraqueal y traqueotomia. En el caso de
que finalmente no aceptard vivir con traqueotomia y se encontrara
ya intubado y ventilado, una opcién posible es la extubacién directa
y conexion inmediata a la VNI; esta alternativa, aunque no probada,
ya ha sido defendida por algunos autores y es la recomendada para
el destete de enfermos de riesgo por las guias actuales de disconti-
nuacion de la ventilacién mecanica. (90,91) Especial cuidado ha de
tenerse con los pacientes con afectacion bulbar grave en los cuales
la aplicacion de VNI y la aplicacion de las maniobras de tos asistida
suelen resultar ineficaces. (80) Existen escalas que valoran el grado
de afectacion bulbar como la NBS que ayudan a identificar a este sub-
grupo de pacientes. (42) En caso de que la decision del paciente fuese
la de no continuacién del soporte respiratorio debe ser considerado
un potencial donante en asistolia y contactar con el correspondiente
coordinador de trasplantes de su zona.

3. Si el paciente ha tomado la decision de que se le apliquen todo tipo
de medidas no invasivas e invasivas, se ubicara al paciente segtn la
disponibilidad de camas y logistica de cada centro y en caso necesa-
rio sera intubado y ventilado y realizada posteriormente la traqueo-
tomia.

En los centros hospitalarios comarcales una vez estabilizado el pa-
ciente tras la adaptacion de la VNI o la realizacion de la traqueotomia, se
debera contactar con el Servicio de neumologia del propio hospital o con
el centro de referencia correspondiente de la Red asistencial de ELA para
que se continte y coordine el tratamiento.
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El1V Plan de Salud 2016- 2020 de la Comunitat Valenciana, elaborado por
la Conselleria de Sanidad Universal y Salud Publica, (2) contempla la par-
ticipacion de la Atencion Primaria en la asistencia de enfermedades raras
y la coordinacién con los niveles de Atencién Hospitalaria , entre los que
se incluyen la Unidades de Hospitalizaciéon a Domicilio (UHD), mediante
la realizacion de protocolos y guias de actuacién conjuntas.

El papel de Atencién Primaria inicialmente en la atencién de los pa-
cientes con ELA debe de incluir: (4)

« Diagnostico de sospecha de la enfermedad

« Derivar de forma agil al paciente al Servicio de Neurologia, que rea-
lizara el diagnostico

La atencidn a los pacientes con ELA mediante la constituciéon de un
Equipo Multidisciplinar, facilita la continuidad de cuidados mediante la
coordinacion entre Atencion Hospitalaria y Atencion Primaria, asi como
Asociaciones de Pacientes y Servicios Comunitarios. (4) Se ha identificado
un aumento en la supervivencia y de la calidad de vida de las personas
afectadas, asi como menor numero de hospitalizaciones y estancias mas
cortas que los que son atendidos de forma convencional. (92)

En este sentido y, aprovechando la estructura actual de la Sanidad en
nuestra Comunidad, las UHD tienen un importante papel al enlazar la
atencion Hospitalaria con la A. Primaria.
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COORDINACION CON UHD

« Seria aconsejable establecer reuniones periddicas del neumologo de
referencia con la UHD de su centro para comentar los pacientes, tan-
to hospitalizados, como los que estan ya en domicilio y son controla-
dos por UHD para intercambiar informacion de los mismos.

« La UHD formard parte de equipo multidisciplinar de ELA en aque-
llos Hospitales que dispongan de ella

« Para tener un mayor control de los pacientes en un momento de-
terminado y evitarle desplazamientos, la UHD puede realizar de-
terminadas exploraciones (gasometrias, pulsioximetrias), al mar-
gen de las exploraciones realizadas en el Hospital cuando acuda
a sus controles habituales. La UHD facilitara el resultado de las
mismas al neumoélogo que las haya solicitado y tome las decisio-
nes pertinentes.

ANTES DEL ALTA HOSPITALARIA:

« En aquellos Hospitales que cuenten con UHD, se debera contactar
con ellos para valorar al paciente antes de su alta y asi garantizar la
continuidad de los cuidados en el domicilio del paciente y la relacién
con Atencion Primaria

o La UHD realizar4 la valoracién social del paciente en el Hospital tal
y como esta establecido en sus protocolos de actuacion habituales

« Se comentara el caso clinico, los diferentes modelos de aparatos que
lleva el paciente y las pautas de utilizacion de los mismos

« Se estableceran los controles que se deben seguir, tanto en el Hospital
como en el domicilio
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o Se les informara acerca de si el paciente ha realizado el documento de
Voluntades anticipadas y cudles son sus deseos

« En los pacientes ventilados por traqueostomia, la situacion ideal se-
ria una visita al domicilio (Trabajadora social / personal de la UHD)
para asegurarse de que se dispone de espacio y medios adecuados en
domicilio.

AL LLEGAR AL DOMICILIO:

« Identificar al cuidador principal y a las personas que convivan con el
paciente y brindar su apoyo

« Asegurarse de disponer de todo el equipo necesario en el domicilio.

o Comprobar que en el domicilio funcionan correctamente todos los
aparatos

« Contactar con la empresa suministradora para solicitar el material
que pueda faltar o la reposicion del mismo

« Proporcionar el material necesario que no se pueda prescribir de
forma habitual por la aplicacion informaética Abucasis (apdsitos, son-
das de recambio, canula de traqueotomia de reserva...)

« Garantizar el soporte psicoldgico y social para paciente y cuidadores
(en aquellas UHD que dispongan de Psicologo y Trabajador Social) y
facilitar la solicitud de ayudas para las necesidades estructurales del
domicilio

« Comprobar que el cuidador y las personas que convivan con el pa-
ciente saben manejar bien todos los aparatos y proseguir y afianzar
las ensefianzas recibidas en el Hospital
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« Contactar con A Primaria y comentar | caso, haciéndole participar
del seguimiento del mismo

SEGUIMIENTO DEL PACIENTE A LARGO PLAZO

« La UHD se asegurara de que el paciente tiene un protocolo estable-
cido de visitas con el neumdlogo facilitando el acceso al mismo si
no es asi

« Mantendra contacto periodico con el paciente segtin el protocolo que
estableci6 con su Neumologo o Unidad de ELA cuya periodicidad se
establecerd de forma individualizada

Es recomendable que se haya establecido previamente con el neu-
mologo un listado con los sintomas y signos a monitorizar en cada
control, tanto los derivados de la situacidn respiratoria como los de-
rivados de la ventilacion (SpO2, control de secreciones, rinitis, aero-
fagia, sequedad bucal, erosiones...). Estos resultados se comentaran
con el neumologo en las reuniones habituales

« Mantendra contacto periodico con Atencién Primaria para inter-
cambiar informacion del caso (la mayor parte de UHD tienen visitas
conjuntas establecidas con A Primaria) y ofrecer su ayuda

Facilitara informacién y formacién necesaria médica y de enfermeria
(o el acceso a la misma contactando con el neumoélogo) acerca del
modelo de ventilador, asistentes de tos, montaje de tubuladuras, alar-
mas, etc. que el paciente tiene en el domicilio

« Facilitard al paciente el material necesario del que no disponga en

Atencién Primaria
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En lineas generales el papel de la UHD y Atencion Primaria en la aten-
cion de los pacientes con ELA debe de incluir: (4)

o Seran el referente mas cercano para el paciente, cuidador y los dis-
tintos especialistas que le atienden y forman parte del Equipo Inter-
disciplinar

« Participar en los planes de cuidados establecidos en las guias y pro-
tocolos

« Proporcionar una asistencia integral de todos los problemas de salud
del paciente

o Detectar de forma precoz el deterioro de las funciones del sistema
respiratorio

+ Detectar de forma precoz los cambios en las necesidades del paciente
durante la evolucion de su enfermedad

« Atender a la persona integrada en su entorno

« Apoyar al cuidador

Desde este documento, se insta a las autoridades a trabajar para identi-
ficar al menos un centro sociosanitario/Residencia en cada provincia con
dotacion para los cuidados respiratorios de pacientes altamente depen-
dientes y que no puedan ser atendidos en su domicilio.

Estas lineas de atencion al paciente con ELA descritas implican una se-
rie de conocimientos, habilidades y aptitudes a nivel de Atencién Primaria
y UHD que engloban los siguientes aspectos:

o Actualizacién de conocimientos clinicos que aumenten la capacidad
de sospecha diagndstica y favorezca el diagnostico precoz de la ELA
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Conocimiento de la ruta asistencial, guias clinicas y protocolos asis-
tenciales establecidos para la asistencia integrada de estos pacientes

Conocer las escalas de deterioro funcional neurolégico de referencia
(ALSFRSR)

Realizar el seguimiento de otras patologias cronicas que sufra el pa-
ciente

Detectar y saber valorar la gravedad de los sintomas y signos que
indican deterioro de las funciones del sistema respiratorio: disnea,
ortopnea, cefalea, somnolencia diurna, dificultad suefio

Evaluar la gravedad del paciente con aumento de secreciones respira-
torias y/o infeccién respiratoria

Adquirir conocimientos minimos que le permitan entender y afron-
tar al paciente con VNI

Saber aplicar los criterios de estabilidad clinica a los pacientes con
VNI. Distinguir de forma precoz situaciones de riesgo que precisen
traslado hospitalario del paciente

Saber aplicar las técnicas de tos asistida manual y mecanica
Saber manejar el dispositivo de aspiracion de secreciones

Estar capacitado para resolver problemas basicos de pacientes con
traqueostomia

Estar capacitado para resolver problemas basicos de pacientes con
PEG

Resolver cuadros agudos manejables en domicilio

Solicitar analisis de muestras bioldgicas (sangre, orina, secreciones,
exudado ulceras,..) y valorar necesidades terapéuticas
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« Facilitar la atencion domiciliaria por Enfermeria de Atencion Primaria en
el seguimiento de problemas susceptibles de control domiciliario, conse-
jo dietético. Evitar sobrepeso, asegurar hidratacion, detectar desnutricion
control deposiciones, higiene de la boca, alteraciones de la integridad cu-
tanea, control de los dispositivos mecanicos, canula de traqueostomia y
PEG, atender al cuidador y comprobar habilidades en el manejo del pa-
ciente, extraccién domiciliaria de muestras bioldgicas para analisis

« Manejar la terapia farmacoldgica que recibe el paciente

« Facilitar los documentos para el sistema de transporte sanitario si lo

requiere

« Saber comunicar con el paciente, familiares y cuidadores en los as-
pectos éticos de la enfermedad

« Tener conocimiento de la existencia de Voluntades Anticipadas y/o
de las preferencias de la persona afectada sobre el final de la vida

« Atencion paliativa y del paciente terminal en domicilio

CUIDADOS RESPIRATORIOS DEL PACIENTE
CON ELA EN ATENCION PRIMARIA Y UHD

La prevencion de las complicaciones respiratorias se incluira desde el mo-
mento del diagnostico, en el plan de cuidados individualizado del paciente
con ELA. Es importante que la atencion de los problemas respiratorios del
paciente con ELA sea lo mas individualizada y consensuada posible, ya
que puede ser necesario tomar decisiones vitales ante estas situaciones. Se
pueden distinguir tres situaciones/fases en las que el paciente con ELA se
presente en su domicilio: paciente sin ayudas a los musculos respiratorios,
paciente portador de ventilacion no invasiva y paciente portador de venti-

lacién mecanica por traqueostomia.
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Paciente sin ayudas a los musculos respiratorios:

« Prevencion primaria: abstencién tabaco, evitar sobrepeso, vacuna-
ciones

« Atencion de los procesos que afecten a la via respiratoria de forma
precoz, con especial cuidado y seguimiento

o Adecuar tratamiento antibiético si precisa, realizando cultivo y anti-
biograma de muestras de esputo

» Reconocer y dimensionar los signos y sintomas que indican debi-
lidad de la musculatura respiratoria; la presencia de cualquiera de
estos signos obliga a contactar con el Servicio de Neumologia de re-
ferencia:

Disnea

Ortopnea

Cefalea

Somnolencia diurna
Dificultad suefio

Uso de musculatura accesoria
SpO2 < 94%

Presencia de una tos con riesgo de volverse inefectiva durante
las infecciones respiratorias. Esta situacion la marca unos va-
lores de PFT menores de 255 L/m.

Los PCF a nivel extrahospitalario se pueden valorar mediante un medi-
dor de flujo espiratorio pico utilizado por los pacientes asmaticos. En este
caso se hara toser enérgicamente y mediante un solo golpe de tos a través
de una mascarilla conectada al medidor de FEP.
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Paciente portador de ventilacion no invasivo

« Atencion de los procesos que afecten a la via respiratoria de forma
precoz, con especial cuidado y seguimiento. Toma de decisiones con-
sensuada.

o En caso de infeccidn respiratoria, adecuar el tratamiento antibiotico
si precisa guiado por antibiograma de muestras de esputo

« Conocer el manejo de las técnicas de tos asistida

» Reconocer y dimensionar los signos y sintomas que indican debi-
lidad de la musculatura respiratoria; la presencia de cualquiera de
estos signos obliga a contactar con el Servicio de Neumologia de re-
ferencia:

Disnea

Ortopnea

Cefalea

Somnolencia diurna

Dificultad suefio

Uso de musculatura accesoria respiratoria
Taquipnea

Sp02<94%

Disparos alarma del ventilador
Necesidad de mas horas de uso de VNI
Intolerancia a la ventilacién

Valorar la efectividad de la tos: Incapacidad expulsar secre-
ciones o uso dispositivo de tos asistida > 4 veces/hora
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Paciente portador de ventilacion mecanica por traqueostomia

« Atencion de los procesos que afecten a la via respiratoria de forma
precoz. Toma de decisiones consensuada.

« Conocer el manejo del aspirador de secreciones Conocer los cuida-
dos basicos del estoma y resolucion de problemas frecuentes (sangra-
do periestoma, dificultades de ajuste de la canula, balén de la canula
pinchado)

« En caso de infeccidn respiratoria, adecuar el tratamiento antibidtico
si precisa guiado por antibiograma de muestras de secreciones

« Ante cualquiera de los siguientes signos y sintomas aplicar 8 ciclos
con in-exsuflaciéon mecanica seguido de aspiracion superficial (No
instilar suelo fisiologico por la traqueostomia) que indican inestabi-
lidad respiratoria:

Disnea
Uso de musculatura accesoria respiratoria
SpO2 < 92%

Disparos alarma del ventilador de alta Presiéon (modo volu-
men) o volumen corriente bajo (modo presion)

Aumento presidn inspiratoria pico

“Stop” al introducir sonda de aspiracion Si a pesar de apli-
car estas medidas persiste la situacion de inestabilidad clinica
contactar con el Servicio de Neumologia de referencia.
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PREVENCION Y TRATAMIENTO PRECOZ
DE LAS INFECCIONES RESPIRATORIAS

« Se debe de incluir a los pacientes con ELA en los programas de vacu-
nacién anual de la gripe asi como en los de vacunacién antineumo-
cdcica. Valorar la posibilidad de vacunacion frente al Haemophillus
influenzae

« Es primordial la identificacién precoz de las infecciones respirato-
rias, asi como el inicio de una antibioticoterapia empirica que cubra
los gérmenes mas frecuentes de su causa si existe indicacién, muco-
liticos, antiinflamatorios.
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8 - CUIDADOS DE ENFERMERIA
Y EN DOMICILIO

El papel del personal de enfermeria es fundamental en el manejo de los
problemas respiratorios de los pacientes con ELA. Participa activamente
junto al neumologo en el manejo de los mismos, adiestra los pacientes y
cuidadores y es crucial para la detecciéon de problemas incipientes.

VENTILACION MECANICA

Una vez establecida la indicacion de inicio de la VNI, ésta se inicia progre-
sivamente durante las mananas por el médico responsable, para permitir
la adaptaciéon optima mediante: la mascara/interfase idonea para cada pa-
ciente, tipo de ventilador mas adecuado y los parametros individualizados.
La finalizacion de la adaptacidn se realizara durante el descanso nocturno
del paciente.

La enfermeria en esta etapa educara al paciente y al cuidador en la
correcta colocacion de la méscara, valorando que la presion de las cintas
de sujecion sea adecuada para asi evitar tlceras por presion (UPP) en
los puntos de mayor apoyo, y también en la limpieza de la interfase tras
cada retirada, para asi evitar tlceras por cizallamiento debido a un endu-
recimiento de la silicona de la mascara producido por los restos de grasa
cutanea acumulados en la misma si no se limpia adecuadamente. (93)
Dependiendo del modelo y marca de la mascara, los puntos de posible
aparicion de UPP, son: Puente de la nariz, narinas, pémulos, menton,
frente, mucosa gingival.
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Si aparecen los primeros signos de UPP, como enrojecimiento y dolor,
se deben de iniciar medidas preventivas tales como la colocacion de apdsi-
tos de espuma con silicona que solo cubran la zona de apoyo, para aliviar
la presion de la mdscara. Si a pesar de estas medidas, aparece una pérdida
de continuidad de la piel, se seguira poniendo la proteccion durante los pe-
riodos de ventilacion, y durante los periodos de pausa se iniciardan medidas
para evitar el avance, que consistiran en el mantenimiento de la humedad
de la zona ulcerada mediante fomentos de suero fisiologico. Evitar el uso
de cremas hidratantes y antibioticos topicos. Si persiste o reaparece la UPP
tras su resolucion el siguiente paso es sustituir la mascara por otro modelo
con puntos de apoyo diferentes, si la efectividad de la ventilacion no se ve
comprometida.

El personal de enfermeria también debe ensefiar a la familia el sistema
de encendido y apagado del ventilador y los cuidados y limpieza del mis-
mo. El cuidador también debe de ser conocedor del sistema de circuito
del ventilador, su cuidado y limpieza, y de las condiciones en las que debe
estar para ser capaces de detectar posibles desconexiones. o problemas con
la tubuladura. Ademas, ha de ser capaz de realizar el montaje del circuito.
Enfermeria debe de ensefiar al cuidador a interpretar la activaciéon de las
diferentes alarmas (alta presion, baja presion, fuga, desconexién, volumen
corriente alto, volumen corriente bajo ....)

Uno de los efectos secundarios de la VNI es la sequedad de mucosas;
(93) es importante adiestrar al paciente, si aiin es auténomo, y al cuidador
en la correcta higiene nasobucal a fin de mantener su mucosa correcta-
mente hidratada.

« Nariz: lavados nasales con suero fisiologico. Estos lavados seran me-
diante la instilacién de poco SF mediante jeringa o spray nasal para
humectar las secreciones de forma que se puedan desprender ligera-
mente. El paciente debe estar sentado o en posicion de Fowler, con la
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cabeza ligeramente inclinada hacia delante para evitar el posible paso
a la traquea del suero fisioldgico.

« Boca: lavados con colutorio. Estos lavados seran mediante el uso de
un cepillo dental impregnado en colutorio (si es auténomo se puede
usar con pasta dental), si es posible emplear cepillo de cerdas con
esponja para la limpieza de paladar y lengua. Este tipo de cepillo se
puede utilizar en los pacientes con alteracion a la deglucién o aque-
llos sin fuerza para enjuagarse la boca, ya que es posible conectarlos
a un aspirador. Mantener la boca limpia y himeda evita lesiones en
la mucosa bucal, por lo que es importante realizar estos cuidados 2-3
veces al dia.

MANEJO DE SECRECIONES

Cuando se valore por el neumoélogo que el paciente requiere de medi-
das mecdnicas de ayuda para el manejo de secreciones estas se realizaran
bien con bolsa de resucitaciéon o bien con MI- E. En ambos casos se po-
dran realizar las técnicas con el paciente sentado en una silla o encamado,
estando lo mas incorporado posible.

1.— Tos asistida manual

Esta técnica consiste en la aplicacion de una compresion toracica, tora-
coabdominal o abdominal durante la fase expulsiva de la tos. La insufla-
cién previa de los pulmones mediante un resucitador manual o mediante
un ventilador en modo volumétrico hasta alcanzar la capacidad maxima
de insuflacion previamente aumentara la efectividad de la técnica. (61)
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Si el paciente tiene fuerza para sujetar la mascara conectada al resuci-
tador manual, la colocara sobre la cara cogiendo nariz y boca. El paciente
deberd concentrarse en la técnica para que cuando el cuidador realice la
primera embolada de aire, el paciente lo deje entrar sin oponer resistencia.
El cuidador le indicara que mantenga la respiracion hasta que realice entre
4- 5 insuflaciones rapidas, para poder alcanzar la capacidad maxima de
insuflacién. A continuacion, se retira la mdscara y el paciente realiza un
esfuerzo tusigeno mientras el cuidador realiza una compresién toracica,
toracoabdominal o abdominal.

Esta técnica se repetira entre 4 — 6 veces seguidas y en caso de persis-
tir secreciones repetir cuantas veces sea necesario, con pausas de 10 — 15
min entre ciclos. Esta técnica se realizara 3 veces al dia, aunque el paciente
refiera no tener secreciones, y tantas veces se precise si hay un aumento
de las secreciones. La aplicacion se hara siempre antes de las comidas y en
caso de tener que realizarse después de la ingesta se habra de esperar entre
lhy 1’5 h para evitar regurgitaciones y vomitos.

2.— Tos asistida mecanicamente

La aplicacion de la tos asistida mecanicamente, cuando la tos asistida sea
inefectiva o durante los episodios respiratorios agudos, sigue las mismas
pautas que la tos asistida manual. Se aplicaran sesiones que constaran de
6- 8 ciclos y en caso de persistir secreciones repetir cuantas veces sea ne-
cesario, con pausas de 10 - 15 min entre ciclos. (61) Esta técnica se reali-
zara 3 veces al dia, aunque el paciente refiera no tener secreciones, y tantas
veces se precise si hay un aumento de las secreciones. La aplicacion de la
técnica debera respetar los tiempos de la digestion. La realizacion por par-
te del cuidador de una compresion toracica, toracoabdominal o abdominal
durante la exsuflacién aumentara la efectividad de la técnica. (66)
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En aquellos pacientes con afectacion bulbar severa es caracteristico el ex-

3.— Secreciones orofaringeas

ceso de secreciones orofaringeas secundarias a la sialorrea que pueden pre-
sentar estos pacientes, la alteracion de la capacidad de deglucién y la dis-
minucién de la capacidad tusigena. Junto al tratamiento médico adecuado
el manejo de las mismas se podra realizar mediante aspiracién con sonda
de las mismas; esta técnica se realizara con sondas de aspiracion abiertas
de calibre pequefio (10 - 12 Fr). No se profundizard con la sonda mas alla
de la tvula, para evitar el reflejo nauseoso o episodios de cierre de glotis
por estimulo de las cuerdas vocales. Se aspiraran principalmente las zonas
laterales de la boca y la base de la lengua, que es donde se acumula la ma-
yor cantidad de secrecion salival. Se procurara no dejar la sonda aspirando
en el mismo sitio mucho tiempo para evitar lesionar la mucosa bucal.

Junto a la aspiracion de las secreciones la aplicacion de la tos asistida
mecanicamente utilizando tiempos de insuflacion y exsuflacién mds cor-
tos (tiempo insuflacion 1 s, tiempo exsuflacion 2 s, pausa 0.5 s) permitira
el manejo de las secreciones faringeas.

4.— Manejo de las secreciones en pacientes con traqueosto-
mia

El manejo de las secreciones traqueobronquiales de los pacientes porta-
dores de traqueostomia se realizara mediante la aplicacion de 6- 8 ciclos

de in— exsuflacion mecanicamente aplicada directamente a la canula de
traqueostomia seguida de la aspiracion superficial convencional. (94)

Se utilizardn sondas de aspiracion abiertas (a ser posible de 14Fr y de
punta roma, que no deben sobrepasar la mitad del grosor dela canula de tra-
queostomia), canulas con camisa interna no fenestrada. Tras la aspiracion,
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el circuito se limpiara mediante la aspiracion de agua. Actualmente no esta
recomendado la instilacién de suero fisioldgico a través de la canula de
traqueostomia. (89)

Para realizar la técnica se habra de preparar el material préximo al pa-
ciente. Primero se realizard un adecuado lavado de manos, se colocaran
los guantes (técnica limpia pero no estéril), se cogeran las camisas internas
de la canula limpias, se enjuagaran con agua destilada y se colocaran entre
gasas limpias. Se colocara una camisa limpia no fenestrada. Se conectara
la sonda de aspiracion al aspirador (toma de pared de vacio en el ambito
hospitalario o aspirador portatil en el ambito hospitalario). Se preparara
la sonda de aspiracion sin sacar del todo de la funda. Preparacion del dis-
positivo de in- exsuflacién y comprobacion de los parametros pautados;
seguidamente se aplicaran 6 - 8 ciclos y se comprobara que la canula inter-
na no tiene tapon de moco en cuyo caso se puede iniciar la aspiracion de
secreciones. (94) A continuacion, se retira la camisa interna de la canula
y se sustituye por una camisa interna limpia no fenestrada, por donde se
introducira la sonda de aspiracidn, sin aspirar, una distancia equivalente a
un centimetro mas de la longitud de la canula (entre 8 - 10 cm) para evitar
lesiones en carina. La aspiracion se hard lo mas rapidamente posible: se in-
troducira, se aspirara y se ira retirando la sonda sin aspirar parando a cada
centimetro para aspirar las mucosidades de ese punto, hasta que se extrai-
ga la sonda de aspiracion por completo. Se repetira tantas veces lo precise
el paciente, controlando la saturacion en todo momento. (94) Al finalizar
la técnica, se limpiard el circuito de aspiracion, aspirando agua limpia, se
desconecta la sonda del aspirador, para evitar que las secreciones se que-
den presentes en el mismo. Finalmente, las canulas sucias se deben limpiar
antes de sumergir de nuevo para su esterilizacion en el método Milton.
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Cuidados del estoma de la traqueostomia

El estoma de la traqueotomia se ha de limpiar todos los dias, levantando
la lengiieta de la canula, se pasard una gasa empapada en suero fisiologi-
co, agua jabonosa o clorhexidina acuosa al 2% para limpiar posibles se-
creciones que hayan podido salir a través del estoma. Una vez limpio se
colocaran 2 gasas alrededor de la canula, para evitar que la lengtieta de la
canula apoye directamente sobre la piel. No se deberdn emplear los apdsi-
tos plastificados para evitar la maceracion de la piel peri- estoma. La cinta
de sujecion de la canula ha de ser ancha y almohadillada con sujecién de
velcro sobre si misma, evitando las cintas finas de algodén que al mojarse
se quedan mas rigidas y generan un efecto de cizalla sobre la piel provo-
cando lesiones en el cuello. Las cintas de sujecion se ha de cambiar con
una frecuencia no superior a 72h o en caso de suciedad y son reutilizables,
limpiandolas con jabon neutro y dejando que sequen completamente antes
de volverlas a colocar.

Higiene de las canulas de traqueostomia

Para la correcta limpieza de las camisas internas de las canulas de tra-
queostomia se emplearan distintos métodos dependiendo del entorno en
el que nos encontremos. En caso de estar en el domicilio, las camisas in-
ternas de las canulas se sumergiran en el método Milton, durante 45 mi-
nutos minimo. A continuacion, se pueden sacar y secar con gasas estériles
y se colocaran en un recipiente limpio y seco que esté cerrado, para poder
ser reutilizadas nuevamente. (94) Mientras que para la limpieza en ambito
hospitalario se sumergiran en una solucioén de desinfectante de instrumen-
tal diluido en agua limpia, segin instrucciones del fabricante.
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9 - TRANSPORTE SANITARIO
DEL PACIENTE CON ESCLEROSIS
LATERAL AMIOTROFICA

INTRODUCCION/ JUSTIFICACION/ OBJETIVOS

Los pacientes con ELA precisan traslados al centro sanitario con el objeto
de ser sometidos a pruebas diagndsticas o realizar seguimiento de su pa-
tologia de base.

Por la evolucién de su enfermedad y la necesidad de soporte ventilato-
rio (no invasivo o invasivo) a partir de un momento de la historia natural
de su enfermedad, el traslado se hace imposible realizarlo en vehiculos
particulares, requiriendo apoyo de las unidades de transporte sanitarias.

JUSTIFICACION

Los pacientes dependientes (y en especial los pacientes con patologia neu-
romuscular) requieren un traslado personalizado dadas las caracteristicas
de patologia que sufren, fundamentalmente las relacionadas con la falta
de movilidad y la de necesidad de soporte ventilatorio. De ello se deriva
la necesidad de establecer una via de traslado de estos pacientes desde su
domicilio hasta nuestro centro sanitario, dentro de un marco de actuacion
coordinado entre atencidn primaria, empresas concesionarias de transpor-
te sanitario (CSA) o Sistema de Emergencias Sanitarias (SES) y el propio
centro hospitalario.
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CON ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA

El Departamento de Salud de Castellon ha desarrollado una red de

transporte que se adecua a estas necesidades y que se conoce con el nom-

bre de cddigo ELA y codigo DAVIDA. Desde este documento se propone

que dicha red de transporte se haga extensiva al resto de departamentos de

la Comunidad Valenciana.

TIPOS DE TRANSPORTE

Dicha red consta con tres tipos diferentes de transporte sanitario:

86

« Transporte no asistido (TNA): prestacion dependiente de la empresa
concesionaria de transporte sanitario. Consiste en una unidad mo-
vil no medicalizada e individual. Entre sus dotaciones incluye toma
para oxigenoterapia, toma de corriente eléctrica (22V) y rampa para
acceso al interior.

El personal que dispone son dos Conductorescamilleros/Técnicos en
transporte sanitario (TES).

Soporte vital basico (SVB): prestacion dependiente del Servicio de
Emergencias Sanitarias. Sus recursos materiales y humanos son 2
TES, desfibrilador semiautomatico, aspirador secreciones y todo el
material necesario para realizar Soporte Vital Basico.

Servicio de atencién médica urgente (SAMU): prestacion depen-
diente del Servicio de Emergencias Sanitarias. Las unidades de
SAMU disponen de todo el personal humano (médico, enfermera y
conductor/camillero) y material para aplicar las técnicas de soporte
vital avanzado.
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TIPOS DE CODIGOS

o ELA- GRANDEPENDIENTE: Este tipo de transporte se realiza-
rda mediante TNA vy estara indicado para altas hospitalarias, tras-
lados a Consultas Externas, revisiones hospitalarias o realizacién
de pruebas diagnoésticas. Sera un transporte individual, con toma
de corriente eléctrica, toma de oxigeno y dos técnicos/camilleros.

Su activacion se realizara haciendo constar la necesidad de trans-
porte de PACIENTE ELA- GRAN DEPENDIENTE por contacto te-
lefénico con la empresa concesionaria del transporte, tanto desde el
domicilio por Unidad Hospitalizacién Domiciliaria (UHD), Médico
de Atencién Primaria, como desde el hospital para realizar la devo-
lucién del paciente.

o ELA- TRAQUEO: Este tipo de transporte estard indicado para pa-
cientes con ELA y ventilacién mecdnica por traqueostomia continua
para altas hospitalarias, traslados a Consultas Externas, revisiones
hospitalarias o realizacion de pruebas diagnosticas. Ante el aumento
de las secreciones respiratorias que presentan estos pacientes se rea-
lizara mediante transporte de SVB. Seran activados por contacto te-
lefénico con el Centro de Informacion y Coordinacion de Urgencias
(CICU) indicando la necesidad de un transporte ELA- TRAQUEO.

CODIGO ELA: Se realizard mediante SVB o SAMU y estar4 indica-
do para el traslado al centro sanitario del paciente con ELA que pre-

senta empeoramiento clinico agudo, no relacionado con la evolucién
natural de su patologia de base, y que requiere una atencién urgente
por parte de los equipos asistenciales. Seran activados por contacto
telefonico con el CICU indicando la necesidad de un Cédigo ELA. El
Médico Coordinador del CICU se pondra en contacto con el Médico
responsable que va a recibir al paciente indicandole la activacion del
Cédigo ELA
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« CODIGO DAVIDA: Traslado al centro sanitario, bien desde domi-
cilio bien desde otro centro sanitario, de aquel paciente con situacién
terminal por evolucién natural de su enfermedad y en el cual se ha
consensuado por parte de paciente- familia y equipo asistencial (hos-
pitalario, atencion primaria u hospitalizacion domiciliaria) su trasla-
do con la idea de establecer unas medidas de limitacién de terapia de
soporte vital y planteamiento de valoracion de donacién 6rganos. En
esta ultima indicacion, los equipos del SAMU deberan aplicar todas
las medidas de soporte vital (intubacién con ventilacién mecanica,
farmacos vasoactivos, etc.) como si se tratara de un paciente en el que
no se han decidido medidas de limitacion. Seran activados por con-
tacto telefénico con el CICU indicando la necesidad de un Cdédigo
DAVIDA. El Médico Coordinador del CICU se pondra en contacto
con el Médico responsable que va a recibir al paciente indicandole la
activacion del Cédigo DAVIDA.
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10 - TERAPIAS RESPIRATORIAS

Los avances en el manejo de las ayudas a los musculos respiratorios han
logrado mejorar de forma llamativa la supervivencia de los pacientes con
ELA. (13,14,17) El hecho de poder mantener artificialmente la vida a estos
pacientes gracias al soporte respiratorio acerca conceptualmente los pro-
cedimientos de su manejo a la alta tecnologia.(3) Al tratarse de un proceso
de rapida evolucidn las necesidades se multiplican con el paso del tiempo,
asi como la complejidad de los cuidados respiratorios y los dispositivos
necesarios para proporcionarlos de forma adecuada.

En lineas generales los dispositivos utilizados para proporcionar los
cuidados respiratorios a los pacientes con ELA deben de cumplir los re-
quisitos establecidos en el Real Decreto 1591/2009 del 16 de octubre, la
normativa internacional de seguridad para aparatos eléctricos de uso
médico (IEC- 601- 1) asi como la directiva 93/42/CEE del Consejo de
Comunidades Europeas.

Las recomendaciones de la Sociedad Espanola de Neumologia (SEPAR)
establecen que la indicacion de cualquier modalidad de ventilacién en do-
micilio la efectuaran inicamente los especialistas en Neumologia. (95,96)
El neumdlogo especificara todos los parametros necesarios para la correc-
ta aplicacion del tratamiento utilizando el impreso normalizado especifico.

Debido a la naturaleza progresiva de la ELA, la repercusion de los pro-
blemas respiratorios en su evolucidn natural y la complejidad en el manejo
de los mismos en determinadas situaciones, junto a las recomendaciones
y normativas generales sobre terapias respiratorias en domicilio, conviene
enfatizar determinados aspectos:
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 En la medida de lo posible el neumoélogo podra elegir la marca y
modelo de los diferentes dispositivos que prescriba para el manejo de
los problemas respiratorios en domicilio de los pacientes con ELA ya
que, aunque entre las diferentes marcas el principio fundamental de
funcionamiento es el mismo, la respuesta real puede ser distinta, en
ocasiones considerablemente. (9799)

Mascaras: las mdscaras constituyen un elemento de vital importancia
en la VNI; permite una mejor interaccion del soporte ventilatorio
con el paciente. A la hora de facilitar una mascara se tendrd en cuenta
los siguientes requisitos: que se adapte mejor a la morfologia del pa-
ciente generando las minimas fugas posibles, tenga el menor espacio
muerto, un tamaifio reducido, sea confortable y sencillas de colocar.
Los arneses de sujecion (y las mascaras cuando sea necesario) se de-
beran de sustituir periédicamente debido a que el material con que
estan hechos tiene tendencia a deteriorarse con el uso.

Ventiladores: se recomienda el uso de ventiladores con bateria y que
ademds permitan el almacenamiento de la informacion de su inte-
raccion con el paciente para poder ser después analizada. En aquellos
pacientes que precisen mas de 12 horas de soporte ventilatorio se les
prescribiran dos equipos de ventilacion. Para facilitar la autonomia,
asi como la interaccion social, en los pacientes con necesidad de ven-
tilacién para uso diurno, ya sea no invasiva o por traqueostomia, se
les debera de proveer una bateria adicional para aumentar el nimero
de horas de autonomia del equipo, asi como material necesario para
adaptar la terapia ventilatoria a la silla de ruedas (bolsa/maleta de
transporte, brazo articulado para el circuito...)

« Pulsioximetro: todo paciente que precisa la ventilaciéon mas de 12
horas al dia se le debera de proporcionar un pulsioximetro

» Reanimador manual: todo paciente que precisa la ventilacién mas de
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12 horas al dia se le debera de proporcionar un reanimador manual
por si fallan los equipos de ventilacion

Dispositivos de tos asistida: se recomienda que los dispositivos de tos
asistida que se prescriban a pacientes con ELA dispongan de bateria

Aspirador de secreciones: se recomiendo que cuando se prescriba un
aspirador de secreciones, este presente bateria a fin facilitar la auto-
nomia del paciente

Material fungible: la empresa proveedora debera suministrar mate-
rial fungible (circuitos, filtros, sondas de aspiracién) en cuantia su-
ficiente para que el paciente en una situaciéon comprometida no se
vea desabastecido. Se recomiendan al menos 1 filtro por dispositivo
y dia y 6 sondas de aspiracion por dia; se recomienda suministrar 2
circuitos por dispositivo.

Este documento se hace eco y hace suyas las recomendaciones de la
SEPAR respecto a las especificaciones técnicas y revisiones a realizar,
(96,96) haciendo especial hincapié en los siguientes aspectos:

« Debe existir un contacto estrecho y fluido entre la empresa suminis-
tradora de terapias respiratorias a domicilio y el neumdlogo respon-
sable del paciente con el fin de que cualquier incidencia detectada
por el personal de dicha empresa sea comunicada lo antes posible al
facultativo.

o La empresa atendera la solicitud de prescripcion antes de las 24 horas
siguientes o dentro de las 6 horas siguientes en caso de urgencia, tan-
to en domicilio como en el hospital.

» Enlos casos que asi lo solicite el médico prescriptor se proporcionara
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el equipo y se comenzard el adiestramiento en el mismo centro hos-
pitalario antes del traslado del paciente a su domicilio.

« El personal de la empresa deberad realizar educacion sanitaria tanto al
paciente como familiares/cuidadores en relacion al tratamiento que
va a suministrar.

« El personal de la empresa realizara visitas de seguimiento: a las 24
horas, al mes y posteriormente trimestrales. En el caso de pacientes
dependientes de la ventilacion (necesidad de >12 horas de uso) los
controles se realizaran a las 24 horas, en la 12, 2* y 32 semana y pos-
teriormente de forma mensual, y siempre que sea requerida por el
paciente o sus familiares.

« Se tendra que suministrar al paciente un teléfono de contacto de ur-
gencia en caso de fallo o malfuncionamiento del equipo.
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Figura 1:
Valoracion de la situacion respiratoria de los pacientes
con esclerosis lateral amiotrofica
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Figura 2:
Ajuste de la ventilacion no invasiva en la esclerosis lateral amiotrofica
(Modificado de la referencia 58)
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Figura 3:
Valoracion y manejo de las secreciones respiratorias
en la esclerosis lateral amiotroéfica
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Figura 4:
Soporte respiratorio durante la realizacion de gastrostomia
en la esclerosis lateral amiotrofica
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Figura 5
Manejo de los episodios agudos respiratorios

en la esclerosis lateral amiotrofica
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Figura 6:

Manejo en Atencion Primaria y UHD del paciente

con esclerosis lateral amiotrofica y situacion clinica estable
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Manejo de las infecciones respiratorios de los pacientes

con esclerosis lateral amiotrofica en Atencion Primaria y UHD
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Figura 8:
Manejo en Atencidon Primaria y UHD de los pacientes esclerosis
lateral amiotroéfica con traqueostomia e infeccion respiratoria
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con esclerosis lateral amiotrofica
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