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Presentacion

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é unha enfermidade do sistema nervioso central
caracterizada por unha dexeneracidn progresiva das neuronas motoras na corteza ce-
rebral, tronco do encéfalo e a medula. Tratase da terceira enfermidade neurodegenera-
tiva en incidencia, trala demencia e a enfermidade de Parkinson. Esta &, xunto as suas

variantes, a enfermidade de neurona motora mais frecuente do adulto.

Hai escasamente un ano desde a Xunta de Galicia, por medio da Conselleria de Sanida-
de, a Conselleria de Politica Social, e o Servizo Galego de Saude asinamos un convenio

de colaboracién coa Fundacién Francisco Luzon.

En palabras do Presidente da Xunta a sua finalidade era, entre outras, o desenvolvemen-
to, dun proceso que permitira “axilizar as respostas sociosanitarias segundo as necesida-
des dos enfermos, impulsando as consultas de acto unico en todos os centros sanitarios e
simplificando todos os tramites administrativos”. Este proceso asistencial integrado da

ELA da cumprimento a este compromiso.

A dia de hoxe, non hai posibilidade de ofrecer unha curacién da enfermidade, pero si
podemos mellorar a calidade de vida das persoas que a padecen, e acompanalas neste
proceso, e tameén aos seus familiares, mediante un modelo atencién que chegue a ser

un paradigma na calidade dos coidados que reciban.

Acompanalas e coidalas desde o inicio e durante todo o proceso asistencial, prestando
unha atencién multidisciplinar, experta e personalizada a través do Plan Individualizado
de Atencidén, coordinando todos os recursos mediante outras estruturas que se fixan
neste documento, a xestién de casos, e impulsando a atencién domiciliaria e a atencién
paliativa nas ultimas etapas da enfermidade. Todo elo no marco do respecto e potencia-

cion dos dereitos, garantias e autonomia das persoas enfermas.

Este é un proceso colaborativo, interdisciplinar, baseado na coordinacion e na conti-
nuidade asistencial entre os distintos niveis asistenciais, que aproveite e mellore, de
maneira eficiente, 0s recursos sanitarios e sociais disponibles e defina novas formas de

traballo nestes ambitos.

A organizacion das consultas de acto Unico nos hospitais de Galicia, ou 0 compromiso de
axilizar a tramitacién da valoracién da discapacidade aos pacientes con ELA para que a
sUa resolucion se emita no prazo maximo dun mes dende o momento da solicitude, son

dous exemplos destes novos desenos organizativos.
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Dentro do documento destacase aimplicacion por parte do Servizo Galego de Saude para
o diagndstico precoz desta enfermidade, tanto no ambito hospitalario como en atencién

primaria. Paréceme importante destacar dentro do proceso os seguintes aspectos:

« Adefinicién dunha via clinica de esclerose lateral amiotréfica en cada Area Sani-
taria garantira que as persoas con sospeita fundada de ELA, tenan unha consulta

nos servizos de neuroloxia en menos de 15 dias.

« 0O establecemento de tempos maximos recomendados para a realizacién das
probas diagnosticas en relacion coa ELA, que permitira diminuir a angustia sufri-

da por aquelas persoas que se encontren nestas situacions.

« A adxudicacion da tarxeta AA para as persoas con ELA, como un compromiso da

Conselleria de Sanidade pola atencion de forma preferente a estes pacientes.

« A organizacion do sistema sanitario arredor do paciente con ELA, establecendo
as consultas hospitalarias de acto Unico, para que tenan unha mellor calidade e

seguridade asistencial.

0 noso agradecemento aos profesionais do grupo de traballo de ambas Consellerias,
a Fundacion Luzon e demais asociacions de pacientes de ELA que participaron de for-

ma moi activa en todas e cada unha das reunions. Este documento é o resultado dese

esforzo.
O conselleiro de Sanidade, O conselleiro de Politica Social,
Jesus Vazquez Almuina José Manuel Rey Varela
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Proceso asistencial integrado da
esclerose lateral amiotrofica

PROCESO

Definicion do proceso Conxunto de actividades secuenciais encaminadas a establecer o
diagnostico de esclerose lateral amiotrofica en pacientes con sintomas
suxestivos da enfermidade, desde un punto de vista integral, coordinando
a atencién dos sistemas sanitario e social, acompanando 6/4 paciente
e a sUa familia ata o fin da enfermidade e garantindo unha adecuada
continuidade asistencial.

Obxectivos do proceso + Desenvolver un modelo de atencién baseado nas necesidades das
persoas con ELA, de forma que sexa o sistema sanitario e social quen
se coordinen arredor dos pacientes. Implantanse, desta forma, as
consultas de acto Unico en todo o sistema sanitario publico de Galicia.

« Diminuir o tempo transcorrido entre a sospeita diagndstica e a
confirmacion da enfermidade.

« Garantir que durante as transicions entre o sistema hospitalario
e atencion primaria, a persoa terd unha adecuada continuidade
asistencial.

« Centrar a atencion dos sistemas sanitario e social na persoa con ELA,
asi como as sUas persoas achegadas, tendo en conta as expectativas
e necesidades que manifestan as asociaciéns que participaron na
elaboracién deste documento.

« Eliminar as actividades que non engadan valor na atencién aos/as
pacientes con ELA.

« Procurar a participacioén e satisfaccion de todos/as os/as profesionais
e asociaciéns implicadas na atencidn aos pacientes.

Limites de entrada « Paciente con sintomas de sospeita dunha enfermidade de neurona
motora, que consisten en perda de forza progresiva sen dor, disfaxia
e disartria progresiva, con amiotrofia, fasciculacions e debilidade
lingual.

Limites de saida Cando non se confirme o diagnéstico de esclerose lateral amiotréfica
» Falecemento do/da paciente e acompanamento ao do das persoas
achegadas.

» Paciente trasladado/a de forma definitiva e voluntariamente fora do
sistema sanitario publico galego.

Limites marxinais Son aquelas situaciéns ou patoloxias que non se abordaran neste proceso
asistencial, como por exemplo a atrofia espinal, miastenia, siringomielia,
neuropatias crénicas, entre outras...
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Subproceso 01
Sospeita diagnostica

\E”r\?:Rii)A A entrada 6 proceso realizarase dende as consultas de atencién primaria ou hospitalaria, en
concreto dende aquelas especialidades que identifiguen un caso sospeitoso.
ACTIVIDADE CARACTERISTICAS DE CALIDADE
Historia Signos/sintomas de alerta de ELA:
clinicae o _ . _
exploracién - Perda de forza progresiva sen dor (xeralmente con inicio focal e asimétrico a nivel
fisica distal de extremidades superiores ou inferiores, ainda que tamén pode afectar musculos
proximais), con signos de afectacién da primeira e/ou segunda neurona motora. (Tahoa 1) E a
denominada forma de inicio espinal (a mais frecuente).
- Disfaxia e disartria progresivas, con amiotrofia, fasciculacions e debilidade lingual
(paralise bulbar progresiva). Pode obxectivarse hiperreflexia mandibular e labilidade
emocional. E a denominada forma de inicio bulbar (25-30 % dos casos).
(Realizar sempre diagnostico de sospeita ante un cadro de debilidade e atrofia muscular progresiva, con presenza de
hiperreflexia e ausencia de alteracidns sensitivas nese territorio corporal).
« Descartar a existencia de signos/sintomas que fagan dubidar do diagndstico de ELA (“red
flags”).
1. Alteracions sensitivas na exploracion.
2. Alteracions esfinterianas.
3. Afectacién da musculatura ocular extrinseca.
4. Signos de afectacidn extrapiramidal.
5. Alteracions visuais.
6. Demencia tipo Alzhéimer.
7. Alteracions do sistema nervioso vexetativo.
e Solicitar informacion sobre antecedentes familiares de ELA e outras enfermidades
neuroléxicas como parkinsonismo ou demencia frontotemporal.
Informacidn Informar adecuadamente sobre os descubrimentos e a necesidade de ampliar os estudos diag-
nosticos.
Derivacién a 1. Se hai sospeita firme de ELA, solicitar interconsulta con neuroloxia (Unidade de
neuroloxia Enfermidades Neuromusculares, se existise).
2. Recoméndase que o tempo maximo de espera para a consulta de neuroloxia sexa inferior
a 15 dias.
3. Se non hai sospeita firme e persisten as dubidas no diagndstico, solicitar interconsulta con
neuroloxia xeral.
Solicitude de Solicitar as seguintes probas diagnosticas:
andlises
1. Hemograma. 6. TSH, T3, T4,
2. VSG e PCR. 7. CPK.
3. Creatinina. 8. ANAs.
4, Perfil hepatico. 9. Proteinograma e Inmunoelectroforesis.
5. Electrolitos, incluindo perfil fosfocalcico. 10. Vitamina B12 e acido fdlico.
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Subproceso 01
Sospeita
diagnostica

Taboa 1.
SINTOMAS E SIGNOS DA LESION DAS NEURONAS MOTORAS

Neurona motora superior

« Debilidade muscular.
» Espasticidade.
» Hiperreflexia.

» Reflexos musculares normais en presenza de
debilidade muscular e atrofia.

+ Clonus (aquileo ou rotuliano).
« Reflexo cutaneo plantar extensor (signo de Babinski).

* Labilidade emocional.

Neurona motora inferior

Debilidade muscular.
Hipotonia.
Hipo/arreflexia.
Atrofia muscular.

Fasciculacions e/ou cambras musculares.
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Subproceso 02
Confirmacidn diagnodstica (neuroloxia)

0 tempo maximo recomendado dende que se sospeita a enfermidade ata a confirmacion diagnéstica é de 3
meses.

As consultas 6/4 paciente con ELA realizaranse en forma de acto tnico. O centro hospitalario adecuara un espazo
fisico que dispofa das caracteristicas necesarias para estes pacientes (localizacion dunha sala de facil acceso e
préxima a entrada do centro. Procurar disponer de estacionamento ou dun lugar especifico para baixar do vehiculo
con facilidade). Con ese obxectivo, existird unha persoa responsable, que coordinara o persoal sanitario en funcién
dos horarios de consulta para cada paciente.

Os/as pacientes diagnosticados recibirdn a tarxeta sanitaria AA para favorecer a accesibilidade e o acollemento na
contorna sanitaria.

PRIMEIRA CONSULTA

ACTIVIDADE ‘ CARACTERISTICAS DE CALIDADE

Recomeéndase reservar, para esta primeira consulta, un tempo minimo de 45 minutos.

Historia clinica Realizar historia clinica e exploracion fisica, xeral e neuromuscular, co obxectivo de descartar
e exploracion ou manter a sospeita diagndstica (comprobar signos de alerta diagndstica e descartar posi-
fisica

bles “red flags”).

Revisidn 0/a médico/a de atencién primaria (MAP) avaliara os resultados das andlises no momento da
das analises derivacion.

solicitadas

Solicitude No caso de que se mantena a sospeita diagndstica solicitarase estudo neurofisioléxico identifi-
de estudo cando na peticidn a sospeita de ELA.

neurofisioldxico o .
Os requirimentos do estudo neurofisioloxico son:

« Neurografia motora e sensitiva (2 nervios en EESS e 2 nervios en EEI).

- Electromiografia de agulla cualitativa e cuantitativa en musculos dependentes das
rexions cervical, tordcica, lumbosacra e pares craniais.

Recomeéndase que o tempo maximo para a realizacion desta proba sexa inferior a 1 mes.
Establecerase como prioridade diagndstica.

Solicitude » Solicitar RMN cerebral e cervical en tédolos casos. En casos seleccionados considerarase a
de proba de realizacion adicional de RMN dorsal e lombo-sacra.
neuroimaxe

« No caso de contraindicacion para a realizacion de RMN solicitarase TAC.

Recomeéndase que o tempo maximo para a realizacion da proba de neuroimaxe sexa inferior a
1 mes. Establecerase como prioridade diagnéstica.

En funcion da situacion clinica do/da paciente poderia ser necesario considerar o seu ingreso
hospitalario para realizar os estudos diagndsticos.
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Subproceso 02
Confirmacion
diagndstica
(neuroloxia)

SEGUNDA CONSULTA

ACTIVIDADE ‘ CARACTERISTICAS DE CALIDADE

Recoméndase que esta segunda consulta sexa realizada nun prazo non superior a 15 dias tras a realizacién das
probas complementarias.

Avaliacién dos 1. Resultados da neurografia: O diagndstico require que os estudos de conducion nerviosa
resultados sensitivos estean dentro da normalidade, ainda que é posible atopar anomalias leves
do estgd.o o e poden existir neuropatias focais ou por atrapamentos concomitantes. No caso de
neurofisioldxico . . . . - .

sospeita de polineuropatia sobreengadida, debemos poner énfase en realizar estudos
neurofisioldxicos de seguimento.

1.1. Nos estudos de conducion motora:

» Velocidades de conducion motora >75 % do limite baixo da normalidade e
latencia minima da onda F >130 % do limite alto da normalidade.

- Latencia distal e duracién do potencial de accion motora <150 % da
normalidade.

« Ausencia de bloqueos da conducion (amplitude-area proximal <50 % con
respecto a distal, <30 % xa suxire blogqueo) e ausencia de dispersion temporal
patoldxica, sempre e cando a amplitude distal sexa >1 mV e permita esta
avaliacion.

2. Electromiografia (EMG) é unha extension do exame clinico e detecta signos de denervacion
e reinervacion nun musculo. Os cambios neurdxenos atopados no musculo coa EMG de
agulla tefen a mesma validez que os cambios neurdxenos clinicos (Taboa 2):

Taboa 2. NUMERO DE MUSCULOS AFECTADOS POLA REXION
REQUIRIDOS PARA 0 DIAGNOSTICO
Rexién N° musculos requiridos para o diagnéstico
Pares craniais >
Cervical >?
Lumbosacra =2
Toracica >1

2.1. Signos neurofisioléxicos que indican denervacion crénica:
« Potenciais de unidade motora (PUMs) de grande amplitude e duracion,
polifdsicas, tanto na EMG cualitativa como cuantitativa.
* PUMs complexas e inestables.

» Recrutamento de unidades motoras diminuido.

2.2. Signos de denervacion aguda: fibrilaciéns e ondas positivas en musculos grandes e
non atréficos.

2.3. Xunto cos cambios neurdxenos crénicos, as fasciculacions, preferiblemente de
morfoloxia complexa, son equivalentes as fibrilaciéns e ondas positivas.

- Se diagndstico de ELA definitivo: non necesita mais estudos neurofisioldxicos.

» Se diagndstico de ELA probable ou posible: valorar repetir segundo a evolucion (3-6-12
meses).

Avaliacién da proba de neuroimaxe
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ACTIVIDADE CARACTERISTICAS DE CALIDADE

' Solicitude de 1. Anticorpos anti-GM1: se afectacion exclusiva de neurona motora inferior.
® outros estudos 2 Cob ¢ y domi d )
complementarios . Cobre: se afectacién predominante de neurona motora superior.
en funcion dos 3. PTH sérica: se hipercalcemia.
02 resultados previos
E;:f?r:j:zzs] 4. Seroloxia HTLV 1 e 2, determinacién de acidos graxos de cadea moi longa, cobre e
diagnéstica zinc: se paraparesia espastica.
(neuroloxia)

5. Cribado de metais pesados en sangue e ourifia (cadmio, chumbo, mercurio,
manganeso): se exposicion ocupacional.

6. Anticorpos anti-receptor de Ach ou anti-MUSK: se clinica ocular ou bulbar.

7. Puncién lumbar: se sospeita de polineuropatia desmielinizante inflamatoria crénica
(CIDP), VIH, borreliose ou enfermidade neoplasica.

8. Seroloxia VIH, borrelia, lies en casos seleccionados.
9. Test xenéticos: se antecedentes familiares ou ELA xuvenil (< 25 anos).

10. Biopsia muscular: para descartar posible miopatia por corpos de inclusiéon ou en
cadros atipicos con elevacién de CK > 10 veces és valores normais.

11. Remitir a Hematoloxia: se banda monoclonal.

TERCEIRA CONSULTA

ACTIVIDADE ‘ CARACTERISTICAS DE CALIDADE

Recomeéndase reservar, para esta consulta, un tempo minimo de 45 minutos.

Verificar se « Non existe ningiin marcador bioléxico para a ELA, polo que o diagndstico é

cgmpre c.riterios fundamentalmente clinico, apoiado nos resultados do estudo electromiografico, e tras
diagndsticos descartar outras posibles causas responsables por medio de estudos de laboratorio, de
electrodiagnostico ou de neuroimaxe (diagnostico de exclusion).

« Os criterios diagndsticos de ELA foron establecidos por primeira vez en Espana en 1994
(Criterios de El Escorial), revisados posteriormente en Estados Unidos en 2000 (Airlie
House) e finalmente modificados en Xapdn en 2008 (Awaji-Shima criteria) (Anexo ).

« O diagnéstico de ELA require:

A. A presenza de: B. A ausencia de: C. Apoiado en:

1. Signos de afectacion 1. Signos de afectacién 1. Fasciculaciéns nunha ou
da neurona motora sensitiva. mais rexions.
inferior (incluindo 2. Alteraciéns 2. Cambios neuroxénicos no
signos de afectacién esfinterianas. EMG.
EMG en musculos non 3. Alteracions visuais. 3. Normalidade dos estudos
afectados clinicamente). 4. Alteracién do sistema neurograficos motores e

2. Signos de afectacion nervioso vexetativo. sensitivos.
da neurona motora 5. Afectacién de ganglios = 4. Ausencia de blogueo de
superior. basais. conducion.

3. Progresion dos 6. Demencia tipo

sintomas e signos a
outros territorios.

Alzhéimer.
7. Sindromes ALS

“mimic” (simuladores
de ELA).

Establecer fenotipo Intentarase clasificar os/as pacientes nalgun dos fenotipos clinicos descritos, dado o seu
clinico de inicio prognéstico (Anexo l)).
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Subproceso 02
Confirmacion
diagnostica
(neuroloxia)

Descartar posibles

ELA mimics
(simuladores de ELA)

Informar 6/a
paciente

Derivacién a
unidade de
referencia para
segunda opinion

Entregar documento
coa informacion por
escrito /4 paciente

Informar és
profesionais
implicados na
asistencia

Prescricion

Establecerase un adecuado diagndstico diferencial para descartar enfermidades que poi-

dan simular ELA, sobre todo se son potencialmente tratables. (Anexo I

Este é un dos puntos criticos dentro do proceso de atencion a pacientes con ELA.

A informacidn debe ser ofrecida coa necesaria empatia.

Contarase cun espazo fisico adecuado, privado, tranquilo e con tempo suficiente para

falar da enfermidade e resolver as primeiras dubidas. A informacién complementarase

en sucesivas entrevistas.

E aconsellable que a familia estea presente, sempre que o/a paciente o autorice

previamente.

Recomendacidns a hora de informar a un/unha paciente con ELA:

A informacion estard adaptada as
expectativas de conecemento que
presenta o/a paciente e a sUa situacion
psicoloxica. Débese respectar a
denominada verdade soportable,
entendéndose que a informacién debe
transmitirse “6 ritmo do/da paciente”.
As mensaxes seran realistas, con
linguaxe clara, amable e directa,
evitando expresiéns técnicas e dando a
oportunidade de preguntar.
Ainformacién quedara circunscrita &
evolucion da enfermidade sen adiantar
acontecementos.

Recoméndase insistir na variabilidade clinica,
transmitindo aspectos positivos (como a
ausencia de dor).

E Util indicar que poden realizar ou manter

de forma activa diversas actividades como o
exercicio fisico, dieta, sono, ocio, rutinas diarias
(incluindo as profesionais), relaciéns sociais e
afectivas.

Transmitirase o compromiso de garantir a
continuidade asistencial.

Informarase o/a paciente da posibilidade de
incorporarse de forma voluntaria és diversos
estudos clinicos ou de investigacion. Ratificarase
que o rexeitamento en participar en estes

estudos non serd menoscabo para ofrecerlle &
persoa a mellor atencidn posible.

En calquera momento do proceso asistencial, a persoa deberd conecer que existe a po-
sibilidade de ser enviada & unidade de referencia en Galicia para ELA no Complexo Hos-
pitalario Universitario de Santiago de Compostela co obxectivo de solicitar unha segunda
opinion.

No momento que se considere adecuado por parte do equipo asistencial e nunha fase
posterior & do diagnostico inicial, informarase da posibilidade da realizacién do documento
de instruccidns previas. (Anexo V)

» Deberase informar os/as profesionais do equipo multidisciplinario.

- Derivar o/a paciente & consulta dos profesionais que precisen realizar unha valoracion
basal do/da paciente.

e Emitir informe para o médico de Atencién Primaria onde figurara un nimero telefénico
e enderezo de correo electrdnico de contacto do facultativo responsable, co obxectivo
de esclarecer posibles dubidas durante o proceso da enfermidade.

« Ofrecer e iniciar o tratamento de acordo con farmacia hospitalaria: RILUZOL 50 mg
cada 12 horas en comprimidos. No caso de que 6 inicio se aprecie clinica bulbar, o
tratamento iniciarase en suspensién oral por defecto.

« Solicitar perfil hepatico mensual os tres primeiros meses tras o inicio do tratamento.
0 resultado deste control mensual sera avaliado polo médico de Atencién Primaria
(descartar posible elevacion de transaminasas).
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Subproceso 03
Seguimento en consulta de neuroloxia

Unha vez realizado o diagndstico, e tras ser comunicado ¢/a paciente, citaraselle para seguimento na Unidade
Multidisciplinaria de ELA nun prazo de 3 meses. E imprescindible que esta sexa realizada nunha consulta de
acto Unico no mesmo centro, onde o/a paciente sera atendido o mesmo dia e na mesma consulta, de forma suce-
siva, polos profesionais necesarios en cada momento do estado evolutivo (especialistas en neuroloxia, pneumo-
loxia, endocrinoloxia e nutricion, rehabilitacion, psicoloxia clinica e traballo social). O seguimento sera individuali-
zado, con intervalos entre consultas de aproximadamente 3 a 4 meses en funcién da evolucion da enfermidade.

ACTIVIDADE

Historia clinica
e anamnese

Exploracion
fisica

Analise

Informar 6/a
paciente

Tratamento
sintomatico
farmacoldxico

Exame fisico

Extraccions
analiticas

CARACTERISTICAS DE CALIDADE

Aplicarase en cada visita a Escala de valoracion funcional revisada para a esclerose lateral
amiotrofica, Escala ALSFRS-R. (anexo V)

« Realizarase unha exploracion neurolodxica habitual, con avaliacién da afectacion de NMS e
NMI nos diversos territorios (bulbar, cervical, dorsal e lumbosacro).
» Exploracién da marcha (se é posible).

1. Revisién das analiticas sanguineas realizadas durante os 3 primeiros meses tras o inicio
do tratamento con riluzol, para identificar incrementos de transaminasas e avaliar o estado
nutricional.

2. Posteriormente solicitaranse de forma habitual cada 6 meses. Poderase solicitar
indistintamente por neuroloxia ou endocrinoloxia, evitando duplicidades e exploracions
innecesarias. Incluira:

e Hemograma. « AlbUmina.

- Coagulacion. « Acido félico e vitamina B12.

e Bioguimica xeral. e 25 0H vitamina D.

e PCR-ultrasensible. + Metabolismo de ferro e TSH (en primeira visita e
« Calcio, fosforo, magnesio. posteriormente se se precisa).

1. Continuar coa informacién sobre a enfermidade 6/4 paciente e & sua familia, aclarando
posibles dubidas.

2. Informar sobre a posibilidade de participar de forma voluntaria en ensaios clinicos e explicar
a natureza deles.

3. Animarase & realizacién do Documento de Instrucidns Previas (DIP) (Anexo Vil sempre antes
de alcanzar a fase de enfermidade crdnica avanzada en que se formule a necesidade de
levar a cabo actitudes terapéuticas invasoras (PEG, ventilacion mecénica).

1. Ainformacidn sobre a existencia do DIP pode ser ofrecida por calquera profesional.

2. Os centros sanitarios deben ofrecer axuda as persoas que asi o desexen para a sua
formalizacién, mediante a orientacion de profesionais con conecementos e formacién
necesarios.

3. Dentro do equipo multidisciplinario o servizo de traballo social serd o responsable da
formalizaciéon do documento. Con todo, antes de iniciar o procedemento e durante todo
0 proceso, o equipo multidisciplinario debe explicar as posibilidades de medidas de
soporte aplicables nesta enfermidade, as suas vantaxes e inconvenientes e a finalidade
de realizar o documento, resaltando que o poderan cambiar cando o desexen.

E fundamental tratar os posibles sintomas que presente o/a paciente ¢ longo da evolucién da
enfermidade. (Anexo Vi)

Realizaranse as seguintes actividades de enfermeria:
* Peso, IMC.
« TA, frecuencia cardiaca.

« Extraccions venosas (se son necesarias para o mesmo dia da consulta; en caso contrario,
realizaranse con antelacion en Atencidon Primaria).
« Gasometria arterial.
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Subproceso 04
Seguimento en consulta de pneumoloxia

Obxectivo da intervencion: A ELA é unha enfermidade neuroldxica na que, ¢ longo da sua evolucion, vanse ver
afectadas tanto a musculatura respiratoria responsable da inspiracién como a da expiracion. Debido a esta debi-
lidade prodlcense sintomas respiratorios, como a dispnea ou a ortopnea entre outros, que xeralmente non son
percibidos ata fases avanzadas da enfermidade. A ventilacion non invasora demostrou que mellora a calidade

de vida e a supervivencia destes pacientes, especialmente cando o seu comenzo é precoz. Tamén os asistentes
mecdnicos da tose axudan & mobilizacién das secrecions de aqueles que perderon parte desta capacidade. O
obxectivo da valoracién neumoldxica inicial, e das posteriores consultas de seguimento, serd a avaliacién clinica e
funcional que permita detectar precozmente a necesidade de prescribir o uso dos distintos recursos terapéuticos,
asi como a efectividade destes.

PRIMEIRA CONSULTA

ACTIVIDADE CARACTERISTICAS DE CALIDADE

Recoméndase realizar esta primeira consulta tras a confirmacién do diagndstico da enfermidade por

neuroloxia.
Historia clinica Interrogar por presenza de:
» Dispnea. » Sintomas de diminucién da eficacia da
e Ortopnea. tose: dificultade para expectoracién,
« Cansazo, debilidade. infeccions respiratorias frecuentes.
« Sintomas de hipoventilacién: somnolencia * Sintomas asociados a disfaxia.
didrna, falta de concentracién, perda de + Dificultade para falar.
memoria, cefaleas matutinas.
Exame fisico « Exploracion fisica xeral, incluindo auscultacién cardiopulmonar.
e Frecuencia respiratoria.
e Comprobar presenza de respiraciéon superficial.
« Tolerancia ¢ decubito.
« Avaliar a existencia de descoordinacién toracoabdominal, recrutamento dos musculos
accesorios.
« Solicitar ¢/a paciente que tusa para avaliar a eficacia da tose.
Solicitude + Saturacion de oxixeno (Sat 0,).
de probas

. + Pico fluxo de tose (PCF).
complementarias

« Espirometria con volumes e CV en decubito.

« Presion inspiratoria maxima (PIM) e presién espiratoria maxima (PEM).
+ Presion espiratoria esnifando (SNIP) se esta disponible.

» Radiografia de térax.

e Gasometria arterial basal.

+ Pulsioximetria nocturna: recoméndase realizar un rexistro de Sat 0, no domicilio e, en
funcion dos resultados, completar o estudo cunha poligrafia ou polisomnografia nocturna.

Informar  Iniciar o proceso de informacion 6/4 paciente das posibles consecuencias que ten a
enfermidade sobre o aparato respiratorio.

« Estainformacién irase completando progresivamente en consultas sucesivas.
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Subproceso 04
Seguimento en
consulta de
pneumoloxia

SEGUNDA E SUCESIVAS CONSULTAS

As revisions realizaranse cunha frecuencia aproximada de cada 2-4 meses, individualizando segundo a evolucion
e necesidades do/da paciente.

De forma xeral, 2-4 meses despois da primeira consulta realizarase a segunda, na que ademais de realizar nova-
mente a historia clinica e a exploracion fisica, avaliaranse os resultados das probas complementarias solicitadas.
Na terceira consulta cun contido e obxectivos similares & primeira, volveranse solicitar os estudos funcionais que
se avaliardn na cuarta visita. Sucesivamente, e mentres o estado do/da paciente o permita, continuarase con esta
cadencia, alternando consultas que inclian solicitude de probas con outras nas que se valora o resultado destas.

RECURSOS TERAPEUTICOS

TRATAMENTO CRITERIOS PARA 0 INICIO
Ventilacién « Débese considerar a opcidn preferente incluso cando se require ventilacion 24 horas/dia.
mecanica S , - S .
. » Non hai criterios estandar para decidir cando iniciar a VMNI, pero os mais empregados son:
non invasora
(VMNI) Determinacion Cando iniciar a VMNI
Capacidade vital forzada (CVF) Menor do 50 % do predito
Presién inspiratoria maxima (PIM) Menor de 60 cmH20
Oximetria nocturna anormal
Presién espiratoria esnifando (SNIP) Menor de 40 cmH20
PaC02 diurna Maior a 45 mmHg
Sintomas de hipoventilacién nocturna Somnolencia didrna, dispnea, despertares frecuen-
tes, cefalea matutina
Outros sintomas Ortopnea, dispnea de repouso
A pesar da maior dificultade de adaptacion a VNI en pacientes con afectacién bulbar, pddese
valorar o seu inicio, sobre todo en aqueles con afectacion leve ou moderada.
Asistente » Empregarase se existe pico de fluxo da tose (PCF) <270 [/min.
mecanico da , . . .
tose « Ter en conta que debera combinarse coa asistencia manual da tose.
Aspirador de « Sempre que se utilice VM.
secrecions : . o, -, )
* En pacientes con VNI con sialorrea para aspiracion de secrecions bucais.
Tragueotomia/ | Pode considerarse de maneira electiva, sempre tendo en conta as preferencias do/da paciente
Ventilacion tras recibir informacion detallada (expresadas previamente no documento de instruciéns pre-
mecanica vias ou manifestadas no momento de considerar esta intervencion):
invasora (VM) _ _ )
» Cando se precise VMNI continua (24horas/dia).
« Cando existe inefectividade das axudas para a tose.

Algoritmo de manexo respiratorio (AnexoXIV)

.I i)
=

CONSULTA DE SEGUIMENTO TRAS INICIO DE VMNI

Recomeéndase que esta primeira consulta se realice o mais precozmente posible tras o inicio da VMNI.

Actividades + Avaliacion clinica: < Historia e exame fisico.
« Avaliacion da presenza de complicacions derivadas da interface.
+ Avaliacién da gasometria arterial basal didrna (realizada inmediatamente antes da consulta).
» Analise dos valores da oximetria domiciliaria nocturna realizada con ventilacién.
= Avaliacion do tempo de uso da maquina.

« Se é posible, revisar o software do ventilador (ver datos: tempo de uso, fugas méascara, etc.)
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Subproceso 05
Atencion nutricional

Obxectivo da intervencion: A desnutricion é moi frecuente nos pacientes con ELA e é un factor progndstico
independente da mortalidade. O tratamento e prevencion da desnutricién é un dos alicerces fundamentais do
tratamento de esta enfermidade como parte dunha abordaxe multidisciplinar.

A causa mais importante de desnutricion é a diminucion da inxesta, por anorexia, alteracién da mobilidade, diminu-
cién da forza da musculatura orofarinxea e dos membros, sialorrea ou dispnea. Un aspecto especialmente relevante
na diminucién da inxesta é a disfaxia, que aparece de maneira mais precoz nas formas de ELA de inicio bulbar. A
disfaxia pode condicionar unha alteracion da eficacia e/ou seguridade da degluticién. Entre os signos de alteracion
da seguridade atépase a voz humida ou débil despois da degluticién, ou a tose durante a mesma. Existen outros
factores que poden contribuir & desnutricidén en estes pacientes como a sintomatoloxia dixestiva, especialmente re-
lacionada co estrinximento que frecuentemente padecen, o incremento do gasto enerxético e factores psicoldxicos.

0 obxectivo do soporte nutricional € proporcionar de maneira segura unha inxesta adecuada de enerxia e nutrien-
tes que permita previr e/ou tratar a desnutricion e as stias complicaciéns, adaptandose as circunstancias clinicas
e persoais de cada paciente e facilitando o seu coidado e calidade de vida.

A modalidade de soporte nutricional depende da situacién clinica do paciente e da eficacia e seguridade da fun-
cion deglutoria.

ACTIVIDADE CARACTERISTICAS DE CALIDADE
Valoracion » Levarase a cabo dende a primeira visita a todos os pacientes, e irase repetindo en cada control
nutricional posterior.
« Realizarase en funcién de datos clinicos, antropométricos e bioquimicos. (Anexo Vi)
1 Preguntarase sobre:
Historia clinica, . . . . .
L. « Alerxias e intolerancias alimentarias.
farmacoloxica e
social + Alcohol, tabaco.
» Enfermidades crénicas concomitantes (broncopatia crénica, hepatopatia,...)
» Antecedentes cirlrxicos (reseccion intestinal, ostomias,...)
- Procesos que incrementen os requirimentos como a infeccidn.
« Procesos que incrementen perda de nutrientes: como vomitos ou diarrea.
« Contexto socioeconémico/capacidade funcional (illamento social,
disponibilidade de alimentos, grao de independencia e autonomia, ...)
- Actividade fisica.
Valoracion de factores de risco nutricional frecuentes neste grupo de pacientes:
« Depresién-ansiedade. « Dificultade para conciliar respiracion e
+ Dificultade inxesta.
comunicacién de - Dificultade para consumo e obtencion
necesidades. alimentos.
* Anorexia. « Estrinximento.
» Fatiga coa inxesta. « Deterioracion cognitiva.
» Dificultade e Hipermetabolismo.
mastigacidn.
2. e Dieta habitual.
Historia .
o e Recordatorio de 24 horas.
dietética
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Subproceso 05
Atencion
nutricional 6/4
paciente con ELA

CARACTERISTICAS DE CALIDADE

3.

Valoracion de
problemas de
degluticion
(disfaxia).

4,
Pardmetros
antropomeétricos

5.
Parametros
analiticos

Sintomas suxestivos de disfaxia:

e Inadecuado peche labial / .
sialorrea.

Perda de peso.

« Tose durante ou despois da degluticion.

« Degluticion fraccionada. - . . L
» Infeccidns respiratorias de repeticién.

» Residuo oral / farinxeo tras a ) , ) L
L » Picos febris de orixe desconecida.
degluticion.

. Carraspeo frecuente, + Cribado da disfaxia: EAT 10* . (Anexo 1X)

» Se negativo, monitorizacion en
seguimento.

- Regurxitacion de alimentos
polo nariz.

« Negativa a comer ou beber ou « Se positivo: realizar unha valoracién

medo a comer so. clinica da disfaxia segundo o Método de
Exploracion Clinica Volume Viscosidade

(MECV-V) (Anexo X)

* Rexeitamento a determinados
alimentos.

*S6 se poderd realizar o antedito test se o/a paciente estd medicamente estable e presenta un

nivel cognitivo suficiente para poder sequir as indicacions durante a realizacion do test (alerta e
responde cando se lle fala,...). Valoracién derivacion ¢ Servizo de Otorrinolaringoloxia para completar
exploracion (fibrolarinxoscopia) ou realizar soporte de logopedia ou S Radioloxia (videofluoroscopia).

» Peso actual (PA) (se non fose posible a bipedestacion utilizarase a bascula
de paciente en cadeira ou outros, se posible), talla e indice de masa corporal
(IMC).

« Rexistro de peso habitual (PH) (en primeira visita).
» Calculo da % peso habitual (%PH): (PA/ PH) x 100.
« Calculo da % de perda de peso (%PP): [(PH- PA) / PH] x 100

Célculo de peso axustado

, = (Peso real- Peso ideal) x 0,25) + Peso ideal
(si IMC > 30 kg/m?)

*Peso ideal (Pl)(ex. por férmula de Lorentz):
Pl ={Talla (cm) - 100)} - {Talla (cm) - 150)} / 4 (Homes)
Pl ={Talla (cm) - 100)} - {Talla (cm) - 150)} / 2 (Mulleres)

* NOTA: Se disponibilidade, utilizar técnicas de composicion corporal DEXA-BIA. A bioimpedancia
(BIA) é unha técnica Util na valoracion da composicion corporal dos pacientes con ELA. A sta
realizacion, tanto ¢ diagndstico como de forma periddica (cada 3-6 meses), resulta Util para valorar
a composicion corporal e para establecer o progndstico vital: a perda de masa libre de graxa e/

ou a reducion do angulo de fase, ainda en ausencia de perda de peso, asécianse con unha menor
supervivencia.

« Hemograma, coagulacién, bioquimica xeral, colesterol total, colesterol HDL,
colesterol LDL, triglicéridos, acido urico, PCR-ultrasensible, calcio, fésforo,
magnesio, albimina, acido félico, vitamina B12, 25 OH vitamina D.

+ Metabolismo do ferro e TSH (en primeira visita e posteriormente se precisan).

» Periodicidade: Habitualmente cada 3 meses. En caso de modificacions
significativas na evolucion, adiantarase a visita. En todos os casos,
individualizar.

6. Valoracién global subxectiva (VGS) (Anexo Vill

7.
Estimacion de
requirimentos

De forma simplificada, 30-34 kcal/kg para os pacientes en ventilacién espon-
tanea e 25-30 kcal/kg para pacientes con ventilacion mecanica non invasiva,
adaptado segundo a evolucion do peso corporal e a evolucion clinica.

Tameén se podera utilizar a formula de Harris — Benedict para a estimacion do
gasto enerxético basal. AnexoXl)

Gasto enerxético total (GET) segundo ecuacion de Long: Gasto enerxético
basal (GEB) x Factor actividade (FA) x Factor estrés (FE).
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Atencion
nutricional 6/4
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CARACTERISTICAS DE CALIDADE

0 obxectivo ponderal, dada a curva de mortalidade en U dos pacientes con ELA, seria en linas

xerais, 0 seguinte:

« Recoméndase aumentar peso se IMC < 25 kg/m?2.

« Recoméndase manter peso se IMC 25-35 kg/m?.

« Recoméndase perder peso se > 35 kg/m?.

1.
Dieta oral

2.
Suplementos
nutricionais
orais

3.
Nutricion
enteral

0 consello dietético é unha parte fundamental no tratamento nutricional
dende o momento do diagndstico e debe ser adaptado as caracteristicas do
paciente.

En pacientes asintomaticos as recomendaciéns seran de dieta bésica
cardiosaludable, variada e equilibrada.

A dieta en ocasions serd modificada (enriquecida) cun aumento da
densidade enerxética e de nutrientes.

Nos pacientes con fatiga 6 comer ou prolongacién do tempo das comidas,
débese recomendar dieta fraccionada de alta densidade caldrica.

Realizar dieta de textura adaptada, con cambios na consistencia dos
alimentos, para mellorar a degluticién se existe disfaxia. Anexo Xl

Utilizalos se a inxesta oral é insuficiente para acadar os requirimentos.

Engadir textura adaptada para diminuir a utilizacion de espesantes se hai
disfaxia a liquidos.

Considerar o tratamento con nutricion enteral de maneira precoz antes de
que se presente un importante deterioracién do estado nutricional.

Pddese expor a gastrostomia polo compromiso da funcién respiratoria.
Anexo XIII)

En ocasions é preciso colocar unha SNG mentres non se pode dispor da
gastrostomia. Os criterios de indicacién de gastrostomia son:

. Perda de peso de un 5-10 % do peso habitual.

. indice de masa corporal < 20 kg/m?.

. Incapacidade de tomar a medicacién via oral.

. Diminucion da funciéon respiratoria con CVF proxima ¢ 50 %.

. Incapacidade para unha alimentacion e hidratacion oral adecuadas.
. Atragoamentos, malestar ou ansiedade en relacién coas comidas.

Colocar unha gastrostomia endoscépica percutanea (GEP), se bo estado
xeral e se a capacidade vital forzada (CVF) é > 50 % mantendo,se é posible,
un soporte nutricional mixto oral-enteral.

En pacientes fraxiles ou con problemas respiratorios importantes
recoméndase a gastrostomia radioloxica percutanea (PRG), ainda que
se comprobou que a colocacién de unha GEP é factible e segura en mans
expertas ainda con CVF inferiores a 50 %.

Débese realizar unha técnica ou outra en funciéon da situacion e desexos do
paciente e das caracteristicas de cada centro.

A eleccién da formula realizarase segundo os requirimentos enerxéticos
e proteicos, a tolerancia dixestiva ¢s distintos preparados, a presenza de
estrinximento e/ou diarrea, etc.

Na maior parte dos pacientes, recoméndase empregar unha formula
polimérica normoproteica con fibra.

As formulas hipercaléricas poden facilitar o tratamento nalguns pacientes e
demostraron ser ben toleradas.
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Soporte
nutricional

3.
Nutricion
enteral

Se os requirimentos proteicos son proporcionalmente maiores s
enerxéticos (pacientes inmabiles, infeccions, etc.) as formulas hiperproteicas
resultan mais adecuadas.

Cando clinicamente se indique un procedemento, deberase propor ¢/4
paciente, excepto que dispuxera o contrario. Ante esa proposta, facilitarase
a adopcioén da decisién polo/a paciente e respectarase. Se perdeu a
capacidade para tomar decisiéns, respectarase o que dispuxera no
Documento de Instrucions Previas. En ausencia deste, procurarase o acordo
entre o equipo asistencial e a familia sobre o tratamento mais conveniente
que, en todo caso, deberd orientarse sempre & procura do maior benestar e
calidade de vida do/da paciente.

Comprobar a existencia dun Documento de Instruciéns Previas no momento
da toma de decisidns.

4,
Nutricion
parenteral

A nutricion parenteral (NP) nos pacientes con ELA é excepcional e queda
relegado a aqueles nos que a NE estea contraindicada ou sexa imposible.

A decision de iniciar este tipo de soporte nutricional debe ser absolutamente
individualizada, tendo en conta consideraciéns clinicas, éticas e as
circunstancias de cada paciente.

No caso de que o paciente rexeite a NE ou esta non sexa posible, debe
considerarse a NP Domiciliaria, tendo en conta a relacion risco/beneficio/
custe e outros aspectos éticos.
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Subproceso 06
Atencion en consulta de psicoloxia clinica

Obxectivo da intervencion:

Proporcionar 6s/as pacientes diagnosticados/as de ELA e ¢s seus familiares o apoio psicoléxico/emocional
necesario en todas as fases da enfermidade, dende o diagnostico ata a fase final da vida.

Realizar a avaliacion psicoldxica clinica do/da paciente: afectivo-emocional, neuropsicoldxica, conductual e re-
lacional, co fin de determinar o estado do/da paciente e a sta evolucidn, para contribuir ¢ diagnéstico e 6 plan
de tratamento multidisciplinario individual que elaborara o equipo asistencial para cada paciente.

Previr danos evitables no grupo familiar: afectivos, relacionais, materiais e sanitarios (trastornos psiquicos,
illamento social, d6 complicado, compromiso do desenvolvemento familiar grupal e individual, desconfianza na
institucion sanitaria e nos sistemas sociais de apoio).

Facilitar a comprension da situacion de enfermidade, a atribucion dun significado non destrutivo a esta, e a
participacion na adopcion de decisions promovendo a autonomia.

Facilitar a aprendizaxe e/ou potenciar os recursos cognitivos, de autorregulaciéon emocional e de comunicacion
para afrontar a evolucién da enfermidade e dos seus efectos.

Facilitar e promover actitudes cooperativas coa actuacion sanitaria que estea indicada (en relacion a coidados,
funcionalidade dos servizos e utilizacidén de recursos dende a dptica da xustiza distributiva).

Contribuir ¢ traballo compartido do equipo asistencial para facilitar unha comprensién global do/a enfermo/a-
familia afectados/as co fin de potenciar a capacidade de xerar coidado psicoléxico por todo o equipo sanitario.

Poboacion diana: todos/as os/as pacientes diagnosticados/as de ELA e as suas familias, con especial atencién as
persoas que desempenan o rol de coidador/a principal.

Como debe ser a intervencion:

A persoa afectada pola enfermidade e o seu grupo afectivo primario, xeralmente a familia, precisan para seu mellor coida-
do psicoldxico, que no proceso asistencial, se potencie a relacion directa con todos/as os/as profesionais que intervenen no
proceso. Para iso, son necesarias previsions e reservas de tempo para dedicar a sUa atencion, reducion das barreiras que
impiden a relacion (incluidas as tecnoldxicas), e superacion das dificultades para a comunicacion directa en fase avanzada
mediante a utilizacion de sistemas alternativos e aumentativos de comunicacion (tableiros de comunicacién, comunicado-

res electrénicos, ordenadores, tablets, etc.).
Realizarase atencion psicoldxica especializada co/coa paciente e a sua familia durante todo o proceso de enfermidade.
A frecuencia das sesidns vira determinada polas necesidades en cada etapa da enfermidade.

Aintensidade e importancia da atencion psicoldxica especializada increméntase durante a evolucion da enfermidade para-
lelamente 6 aumento da situacion de dependencia do/da paciente, da percepcién da maior proximidade de decisions sobre
soporte vital, e do cansazo do grupo familiar. A construcidon dunha relacion psicoterapéutica co/coa paciente e a familia,
capaz de previr complicaciéns e de dar resposta adecuada as necesidades das fases avanzadas da enfermidade, necesita
progresar na confianza e o apoio & par que a evolucién da enfermidade. Ese progreso vese facilitado co inicio desa relacién
dende o momento do diagnéstico inicial.

No caso do/da paciente, a intervencion finaliza co falecemento, pero no caso das familias farase un seguimento posterior

para valorar e, se fora necesario, facilitar o proceso de do, que dependendo de cada familia supora unha ou varias sesiéns.

Durante todo o proceso asistencial o/a psicélogo/a clinico/a debera atender & evolucién do estado afectivo-emocional do/
da paciente e da suia familia (e en especial da persoa coidadora principal), das modificacions relacionais e das potenciais
alteracions conductuais. Para o diagndstico destas dimensions, o/a especialista en psicoloxia clinica primara a avaliacion
mediante a relacién directa co/coa paciente e as persoas que o/a coidan, e evitarad que instrumentos estandarizados (auto
informes, escalas, test, etc.) substitian a exploracion a través da relacion e da entrevista clinica. Dada a transcendencia
humana e terapéutica que levan as potenciais alteraciéns psiquicas que puideran identificarse, deberase priorizar a sua
valoracién cualitativa, contextual e evolutiva procurando a diferenciaciéon diagndstica de estados reactivos, evoluciéns

afectivas-emocionais-relacionais apropiadas & situacién, e trastornos depresivos, ou outros trastornos psiquicos.
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) Consulta inicial: Primeira consulta co/coa paciente e, coa sUa autorizacion, con integrantes da sua familia no
m Anamnese e momento asistencial no que se dispdn de diagndstico neuroldxico seguro.
obxectivos

* Obterase informacidn basica sobre:

- Estado psicoldxico do/da paciente.
Subproceso 06

Atencion en « Antecedentes de respostas adaptativas e de atencidén en Saude Mental.
consulta de
psicoloxia clinica « Experiencia/conecemento da enfermidade; atribuciéns causais.

» Fase de desenvolvemento familiar.
* Recursos e estilo de afrontamento.
« Experiencia na relacion co sistema sanitario.

« Definir os obxectivos: acompanamento, orientacion, apoio e, se fose necesario, psicoterapia.

Intervencidns En funciéon das caracteristicas de cada paciente e familia, e da sta evolucién, primaranse
intervenciéns de consello, apoio emocional, informacion, mediacion relacional, orientacion
familiar, e aprendizaxe de procedementos cognitivos e de autorregulacion emocional para
facilitar o afrontamento.

Valoracion En fase inicial, e en funcién da evolucion cando proceda, o/a psicélogo/a clinico/a realizara
neuropsicoloxica | 3 avaliacion neuropsicoldxica clinica para diagnosticar o estado dos procesos e funciéns
cognitivas do/da paciente.

A avaliacion neuropsicoldxica clinica oriéntase cara & obtencién dun diagndstico do estado
cognitivo da persoa, que sexa Util para a mellor realizacién dunha intervencion asistencial
qgue produza efectos na mellora da sua calidade de vida e da sua familia, e realizarase
empregando procedementos e instrumentos de validez reconecida, e considerando con
especial coidado o efecto iatroxénico da exploracion.

Persoa coidadora | Naqueles casos nos que se identifique unha figura que desempena o rol de coidador/a
principal principal prestarase unha atencion especifica ¢ estado, evolucidn e necesidades coa finalidade
de reducir os efectos prexudiciais que o desempeno dese rol poida xerar a esa persoa e a sua
relacion co/coa paciente, mediante intervencions orientadas 6 reconecemento do seu estado,
exploracion de alternativas de coidado e de reducion do desgaste, mediacion comunicativa

co grupo familiar, comprension da complexidade afectiva da relacién de dependencia, o
prevencion de seu illamento social e familiar.

Grupo familiar 0 grupo familiar como unidade socioafectiva deberase atender (realizando sesidn asistencial
con todo o grupo se fose necesario) para:

« Facilitar a comprension e tolerancia 6s estados emocionais adversos

e Que compartan a mesma informacion e toleren a diversidade de reacciéns
« Que entendan e respecten as necesidades e decisiéns do/da paciente

¢ Que compartan a actividade de coidado

« Que non posponan mais ala do inevitable as necesidades e tarefas de desempeno de
todos os seus membros.

Intervencidns 0 grupo familiar, e en especial & persoa que desempefou o rol de coidador/a principal,
traso realizaraselle seguimento unha vez producido o falecemento do/da paciente coa finalidade
falecemento do/

de avaliar a sua evolucién no proceso de dé. Se non se observan complicacions, esa accién

da paciente deberd suponer a finalizacién da atencién especializada de Psicoloxia Clinica. De identificarse

riscos de complicacién do do, sosterase a atencidén durante o tempo necesario.
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Subproceso 07
Atencion en rehabilitacion

A abordaxe do/a paciente con esclerose lateral amiotroéfica desde o Servizo de Medicina Fisica e Rehabilitacion
baséase en programas multidisciplinarios, individualizados e modificables, que deben ser adaptados, progresiva-
mente, ds variacions evolutivas da enfermidade. A abordaxe rehabilitadora debe reaxustarse és cambios clinicos
gue se vaian producindo no/na paciente.

En ausencia dunha terapia curativa, o tratamento rehabilitador é unha ferramenta efectiva para mellorar a calida-
de de vida do/da enfermo/a e, na medida do posible, previr a deterioracion.

Obxectivo da intervencion:

« Realizar a valoracion inicial e o seguimento dos déficits funcionais do/da paciente en cada estadio da enfermi-
dade.

« Preservar a mellor capacidade funcional e nivel de autonomia posible.

« Valorar a discapacidade do/da enfermo/a (escala ALSFRS modificada, Barthel, escala de dispnea MMRC, entre
outras).

- Individualizar o programa de exercicio terapéutico para previr a fatiga por sobreuso ou a amiotrofia por desuso.
« Instruir en técnicas de aforro enerxético.
« Detectar posibles complicaciéns evolutivas e aplicar o tratamento axeitado.

« Establecer estratexias de manexo de disfaxia para unha alimentacién oral segura e adecuada mentres sexa
posible.

« Mellorar e adestrar mecanismos motores da fala e a fluidez da linguaxe co obxectivo de preservar a capacida-
de de comunicacion oral.

« Desenar métodos alternativos de comunicacién cando sexan necesarios.
« Prescribir axudas técnicas co obxectivo de axudar a independencia nas actividades da vida diaria.
« Adaptar a contorna do/da paciente.

« Educar os familiares e coidadores/as para o soporte domiciliario do/da paciente.

PERSOAL IMPLICADO: Medicina rehabilitadora, fisioterapia, logopedia, terapia ocupacional, psicoloxia clinica.

PRIMEIRA CONSULTA: Emprégase a valoracién global do/da paciente tendo en conta aspectos sociolaborais,
situacion funcional, valoracion da discapacidade e estadio evolutivo. En base & entrevista clinica e 6 exame fisico
realizarase un plan terapéutico individualizado, prescricion de exercicio fisico terapéutico, terapia fisica se é nece-
saria e/ou calquera outra abordaxe que precise a situacion clinica do/da enfermo/a.

SEGUNDA OU SUCESIVAS CONSULTAS: Realizanse coordinadas co resto do equipo multidisciplinario dentro da
consulta de acto Unico ou especificas de Rehabilitacién no caso de que se precise revisar o programa de terapia
fisica, se programe un procedemento determinado (infiltracions, ondas de choque...) ou sexa necesario valorar
outras necesidades/complicacidns evolutivas.
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Subproceso 07
Atencion en
rehabilitacion

ACTIVIDADE

CARACTERISTICAS DE CALIDADE

Anamnese

Dirixida a deteccion dos principais sintomas asociados a enfermidade:

« Disartria e intelixibilidade. » Dolor, cambras.
« Anédlise da voz. « Presenza de espasticidade e se esta é focal ou
« Disfaxia para solidos, liquidos ou xeneralizada.
ambos. » Fatiga e areas funcionais afectadas.
« Sialorrea. - Sintomas respiratorios: dispnea, dificultade para
. Debilidade muscular. expectorar, alteracion na ventilacion alveolar.
« Alteracions da marcha.

Exame fisico

- Disfaxia: valorar expresion facial, capacidade de selado bucal, mobilidade lingual e
ascenso larinxeo; capacidade de degluticiéon de saliva ou existencia de residuos na boca.
Como proba especifica realizase o test diagnéstico de disfaxia (test MECV-V). (AnexoX)

- Sialorrea: Valorar presenza de babeo espontaneo ou capacidade de degluticién da saliva.

« Disartria: valorar a motricidade oral, a respiracion, a voz, a articulacién, o ritmo e a
intelixibilidade.

« Balance muscular: explorar a forza de cada grupo muscular utilizando a escala de MCR.
« Balance articular: valorar a mobilidade articular de maneira activa e pasiva.

« Marcha: andlise visual do patréon da marcha, capacidade para subir/baixar escaleiras.
Valorar a necesidade de axudas técnicas para a marcha.

- Signos de fatiga facil: sensacién de deterioracién funcional medido pola capacidade de
marcha en exteriores, de subir escaleiras. Pode ser de utilidade usar a escala de Borg
para dispnea.

« Ton muscular: valorar presenza de flacidez ou espasticidade medida pola escala de
Ashworth.

En caso de espasticidade hai que valorar se esta é xeneralizada ou focalizada.

Escala modificada de Ashworth para a espasticidade

Ton Descricion

0 Normal

Lixeiro aumento do ton muscular, manifestado por bloqueo, prension e liberacién ou
por unha resistencia minima 6 final do arco do movemento

Lixeiro aumento do ton muscular, manifestado pola prension seguida de resistencia

' minima 6 longo do resto (menos da metade) do arco de movemento

’ Aumento mais pronunciado do ton muscular ¢ longo da maior parte do arco de mo-
vemento, pero a parte afectada mévese con facilidade

3 Aumento considerable do ton muscular, o movemento pasivo resulta dificil

4 A parte afectada esta rixida

- Sintomas respiratorios: dispnea segundo a escala do MMRC, fatiga facil ou dificultade
no manexo de secreciéns. Ante a sospeita clinica de dispnea ou ortopnea informar a
Pneumoloxia para valorar adiantar estudos da funcién ventilatoria, no caso de que o/a
paciente non os realizara recentemente.

Escala modificada do Medical Research Council (MMRC)

0 Dispnea soamente ante actividade fisica moi intensa

1 Dispnea 6 andar moi rdpido ou subir unha pendente pouco pronunciada

2 Incapacidade de andar 6 mesmo paso que outras persoas da mesma idade

3 Dispnea que obriga a parar antes dos 100 metros, a pesar de caminar ¢ seu paso e en
terreo chan

4 Dispnea 6 realizar minimos esforzos da actividade diaria como vestirse ou que impi-

den 6/4 paciente sair do seu domicilio
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Subproceso 07
Atencion en
rehabilitacion

‘ ACTIVIDADE CARACTERISTICAS DE CALIDADE

TERAPIAS

Medidas xerais

< Son a base do tratamento rehabilitador no/na paciente en fases iniciais, cando a sintomatoloxia € minima e se
mantén a capacidade de marcha e funcionalidade practicamente completa. Recoméndase vida activa, exercicio
aerdbico diario suave, exercicios respiratorios e tonificacién da musculatura preservada. E importante explicar
0/4a paciente que debe evitar o sobreuso e por tanto a fatiga muscular derivada deste.

« Débense recomendar exercicios e normas de hixiene articular, instruindo ¢/a paciente e 6/a coidador/a principal
(para as fases avanzadas), técnicas para a prevencion de caidas, normas posturais e estiramentos musculares.

« Aclave atransmitir 6/4 paciente e coidador/a é a necesidade de manter unha vida activa sen aumentar a fatiga.

TRATAMENTO En moitas ocasions vai ser necesario o emprego de tratamentos farmacoléxicos e/ou
FARMACOLOXICO técnicas intervencionistas para mellorar a calidade de vida e intentar paliar complicacions
EN SITUACIONS evolutivas.

ESPECIFICAS
ESPASTICIDADE

« Espasticidade xeneralizada: a abordaxe terapéutica en este caso realizase mediante
farmacos via oral.

» Espasticidade focalizada: a abordaxe xeralmente require o uso de farmacos de
administracion parenteral con efecto local, como terapia Unica ou como adxuvantes
a un tratamento de efecto sistémico. Consisten na realizacion de blogueos nerviosos
periféricos ou a infiltracion ecoguiada de toxina botulinica nos musculos que
consideremos indicado inhibir. (Anexo XV)

DOR

« Ainda que a dor non é unha caracteristica tipica desta patoloxia, atopdmolo
frecuentemente relacionado con contracturas musculares, rixidez articular, entesopatias
por sobrecarga, ou patoloxias osteomusculares dexenerativas asociadas, entre outras
causas. E importante o diagnostico etioldxico para determinar se nos atopamos ante unha
dor nociceptiva ou neuropatica.

« Nos casos de dor nociceptiva recoméndase iniciar tratamento seguindo a escaleira
analxésica da OMS Anexo XV s3lyo nos casos de dor severa onde unha practica adecuada
seria iniciar tratamento con farmacos analxésicos de terceiro nivel.

« Se ador é de tipo neuropatico, a escaleira analxésica non vai ser de utilidade estando
indicado o tratamento mediante farmacos neuromoduladores, antidepresivos triciclicos
ou incluso opiodes de accién dual como o tapentadol. (Anexo XV)

- QOcasionalmente para evitar sobremedicaciéns, pddense usar técnicas intervencionistas
(infiltracidns peri ou intraarticulares, miofasciais, facetarias...) ademais de técnicas de
terapia fisica.

SIALORREA

« Abordaxe farmacoloxica pode facerse mediante amitriptilina (75-150 mg/dia), atropina
sublingual en gotas ou escopolamina na sua presentaciéon como parche transdérmico
(1,5-3mg/72h). Cando o resultado do tratamento non é satisfactorio a infiltracion
ecoguiada de toxina botulinica a nivel de gldndulas pardtidas e submandibulares
conseguiu resultados beneficiosos con boa tolerancia. En casos moi severos ou rebeldes
pode ser necesario o uso de radioterapia local.
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Subproceso 07
Atencion en
rehabilitacion

CARACTERISTICAS DE CALIDADE

O programa de terapia fisica débese axustar en frecuencia e contido & situacion funcional
e social do enfermo. A hora de programar un tratamento rehabilitador hai que valorar o
obxectivo deste e a problematica do traslado 6 centro sanitario, sobre todo nas fases mais
avanzadas da enfermidade.

« Como norma xeral, nas fases iniciais (paciente oligosintomatico) indicase un programa
de exercicio fisico domiciliario e programanse revisions periédicas para ver o grao de
tolerancia, adhesién 6 mesmo ou a necesidade de modificaciéons por exceso ou por
defecto.

« (Cando a enfermidade avanza e aparece alteracion no patrén de marcha, aumento de
fatiga, etc., programase terapia fisica en sala hospitalaria ou en sala de centro de saude
se 0 paciente é autonomo. A nosa recomendacién son 20-30 sesions con frecuencia 2-3 &
semana e revisiéon para valorar evolucion.

« Enfases avanzadas con perda de patrén de marcha ou marcha non funcional en domicilio
a frecuencia das sesions de rehabilitacion (sempre en sala hospitalaria) deberia ser de
1-2 semanais.

- Cando o paciente presenta un grao de deterioracién importante con situacién de
practicamente encamado non aconsellamos os traslados ¢ hospital e € o coidador
principal o que aplica as normas de hixiene articular e os coidados basicos aprendidos
durante todo o proceso evolutivo.

- 0O programa de terapia fisica a realizar durante as sesions debe ser individualizado as
necesidades do paciente. Disponse de distintas técnicas de tratamento, das que as mais
frecuentemente empregadas son as seguintes:

Técnicas de cinesiterapia activa/activa asistida/pasiva: optarase por unha ou outra técnica
en funcién do grao de afectacion do enfermo. O obxectivo € manter os rangos de mobilidade
articular e previr por tanto a aparicién de rixideces moitas veces dolorosas e limitantes. E
importante instruir 6 coidador na maneira de realizar mobilizaciéns de cara a manter unha
boa hixiene articular nas fases avanzadas da enfermidade.

Exercicio fisico terapéutico: Existen distintas modalidades (isométricos, isotdnicos, ...) que
deben prescribirse en funcion da capacidade individual, a tolerabilidade e co obxectivo princi-
pal de tonificar a musculatura preservada.

Técnicas de facilitacion neuromuscular propioceptiva (Bobath, Kabat...): 0 seu obxectivo
fundamental é traballar patrons cinéticos complexos para conseguir un movemento fluido e
organizado.

Técnicas de inhibicién da espasticidade: método Bobath, método Perfetti, entre outros.

Reeducacion do equilibrio e da marcha: inicialmente sen axudas e progresivamente con
Ortese e/ou axudas técnicas. O obxectivo € manter una marcha funcional estable durante o
maior tempo posible, para manter o maior grao de autonomifa nas actividades da vida diaria
do paciente. Instruirase ademais 6/4 paciente e coidador/a, nas técnicas para a prevencion
de caidas. E importante traballar no equilibrio en sedestacién (ainda que o paciente perdera
capacidade de marcha) e en fases avanzadas, realizar verticalizacidons en plano inclinado
para manter os beneficios da bipedestacién durante o maior tempo posible.

Electroterapia analxésica: indicada como tratamento de cadros dolorosos asociados como
rixidez articular, entesopatias por sobrecarga, contracturas dolorosas, entre outros.
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LOGOPEDIA

CARACTERISTICAS DE CALIDADE

Fisioterapia respiratoria e exercicios respiratorios: consiste no emprego de distintas téc-
nicas de fisioterapia e exercicios especificos co obxectivo de favorecer o drenaxe de secre-
ciéns, manter a mobilidade da caixa tordcica e previr de esta maneira, na medida do posible
complicaciéns respiratorias. Deben indicarse dende as fases iniciais da enfermidade e ser
aprendidas tanto polo/a paciente como polo/a coidador/a principal.

« Adestramento no uso de incentivador volumétrico como técnica de inspiracién lenta
entre outras para previr sintomas restritivos.

- Técnicas espiratorias lentas para favorecer a drenaxe de secrecions.
e Técnicas de ventilacién dirixida: respiraciéns abdomino-diafragmaticas controladas.

* Mobilizaciéons toracicas: expansions toracicas para estimular e ventilar selectivamente
zonas pulmonares concretas.

e Exercicios activos de tronco.

» Estiramento de musculatura respiratoria: serrato maior, intercostais, musculatura
abdominal...

« Tose asistida e autoasistida: para apoiar a musculatura respiratoria e aumentar a
forza explosiva de arrastre de secrecions. A medida que a musculatura inspiratoria se
fai insuficiente estaria indicado realizar autoinsuflaciéons con ambu.

En funcién dos resultados da avaliacién inicial diferenciariamos dous tipos de pacientes:

« Pacientes que ainda non presentan sintomas a nivel de fala, voz ou degluticién. Neste
caso o traballo sera preventivo, coa finalidade de atrasar 6 maximo posible a aparicién
destes.

- Pacientes que xa presentan algun sintoma na degluticion, emisién da fala ou
comunicacion (a maioria estaran neste segundo grupo). A proposta terapéutica ird
dirixida a reducir os efectos destes e a manter a funcionalidade e autonomia do
paciente.

No caso dun traballo preventivo as sesidéns poden ser mensuais, mentres que nun traballo
mais rehabilitador as sesidéns deberian ser semanais.
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ACTIVIDADE

LOGOPEDIA

CARACTERISTICAS DE CALIDADE

0 traballo logopédico na ELA desenvolverase en 5 dmbitos:

Ambito da fala: as dificultades para articular a fala (disartria) van dende a alteracién na pro-
ducién de determinados fonemas nas primeiras etapas da enfermidade asa chegar a unha
perda total ou anartria.

« Exercicios para mellorar a mobilidade da musculatura orofacial
» Exercicios respiratorios (diafragmaticos e intercostais inferiores) para optimizar
volumes respiratorios

« Exercicios para favorecer a intelixibilidade da linguaxe e a expresividade.

Ambito comunicativo: nas primeiras etapas o/a paciente ainda conserva comunicacion oral

e escrita, pero cando a enfermidade avanza estes dous tipos de comunicacién veranse cada
vez mais afectados. A medida que perde a capacidade de falar e/ou escribir, habera que pro-
por sistemas aumentativos e alternativos de comunicacién, sempre de acordo co seu nivel de
destreza, capacidade de manexo, mobilidade conservada e preferencias.

Ambito da linguaxe: poden acontecer alteraciéns da linguaxe, con dificultades de denomina-
cion e/ou de comprension. Neste caso realizaranse exercicios de denominacién, de fluidez
verbal e de comprensién da linguaxe (palabras e frases).

Ambito da voz: as dificultades respiratorias e a disartria van a levar tamén alteraciéns na
voz, como hipofonia, voz ronca ou voz tensa e entrecortada. Estarian indicados:

» Exercicios de sopro.

e Emisidn sostida de vocais.

e Emisidn con consoantes explosivas.

« Traballo de entoacion.

« Exercicios de coordinacion fonorrespiratoria.

« Exercicios de proxeccién de voz.

Ambito de degluticién: a disfaxia implica dificultade para manexar o alimento na boca e/ou

para tragalo. A severidade da mesma abarca dende una disfaxia leve (o/a paciente soamen-
te precisa unha dieta modificada) ata unha disfaxia severa (a nutricion oral estd totalmente

contraindicada).

Segundo os resultados do Test de viscosidade MECV-V indicaranse diferentes medidas:
- Adaptaciéns na dieta eliminando alimentos de risco.

- Modificacidon de consistencias: o/a paciente terd que tomar os alimentos na textura ou
texturas que a proba determinen como seguras (liqguido, néctar ou pudin).

+ Manobras posturais: que faciliten a degluticion de forma segura (flexién anterior
de cabeza, rotacion lateral de cabeza, flexion lateral de cabeza ou combinacion de
rotacién e flexion lateral).

« Manobras deglutorias especificas: supraglética, supersupraglética, deglucién forzada,
Mendelsohn, Masako.

A medida que a disfaxia avanza e as medidas e manobras anteriores xa no son efectivas ou
suficientes para asegurar a alimentacion oral, habera que propor outras vias de alimentacién
(SNG o PEG).
Nalguns casos sera posible combinar alimentacion enteral e oral, por exemplo en pacientes
que ainda conservan capacidade de degluticion pero non son capaces de conseguir unha nu-
tricion oral completa por esta via. Pddese enton propor tomar parte do alimento por via oral
e a outra parte por sonda ou PEG.
E de especial importancia que a intervencién logopédica se desenvolva en combinacién co
traballo de fisioterapia e de terapia ocupacional, de maneira que se poida intervir & vez en
aspectos posturais, respiratorios e de adaptaciéns & hora de comer ou escribir.
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ACTIVIDADE

TERAPIA
OCUPACIONAL

PRODUTOS DE
APOIO

CARACTERISTICAS DE CALIDADE

A abordaxe da terapia ocupacional é fundamental para manter o maior nivel de autonomia
da persoa usuaria durante o maior tempo posible. Por iso, débese compensar unha funcion
deteriorada grazas a instrucion e ¢ adestramento da persoa usuaria e/ou a utilizacion de
produtos de apoio. Polo tanto, para desenar unha boa estratexia terapéutica realizase unha
valoracion funcional do/da paciente tanto nas actividades bdsicas da vida diaria como nas
actividades instrumentais, para detectar aquelas funcidons mais deficitarias ou aquelas que
son fonte de maior discapacidade e incidir sobre elas.

0 obxectivo central da intervencion dende terapia ocupacional é promover o mantemento do
maior grao de autonomia persoal posible.

Nas fases avanzadas da enfermidade, onde non existe independencia funcional debido & per-
da total da mobilidade, tratarase de fomentar a autonomia da persoa usuaria potenciando

a capacidade de decisién sobre a sua propia vida. Para elo, sera necesario utilizar sistemas
aumentativos e alternativos de comunicacion (SAAC).

Outros obxectivos da actuacion en terapia ocupacional son os seguintes:
- Asesoramento sobre a adaptacién do domicilio da persoa usuaria e da sta contorna

mais proxima.

- Asesoramento sobre a adquisicién e uso de produtos de apoio que poidan facilitar a
realizacién das actividades da vida diaria.

e Instruir & persoa usuaria no uso de sistemas aumentativos e alternativos de
comunicacion.

* Asesoramento sobre as posibilidades de ocio adaptado e a mobilidade na comunidade.
e Formar & persoa coidadora en mobilizacions e transferencias.
« Instruir @ persoa coidadora e & persoa usuaria en técnicas de aforro enerxético e

ergonomia postural.

A hora de prescribir un produto de apoio débese ter en conta que non é conveniente realizalo
demasiado precozmente para que non cause frustracién 6/4 paciente, pero tampouco de
forma demasiado tardia de maneira que perda a sua eficacia.

Existe unha gran variedade de produtos de apoio que poden fomentar a autonomia na reali-
zacioén das actividades da vida diaria e/ou diminuir a carga & persoa coidadora principal.

Como orientacién sobre os produtos de apoio recomendados para as persoas afectadas de
ELA, destacan duas gufas:

GUIA DE AXUDAS TECNICAS NA ELA. Calidade de vida e autonomia para os afectados de ELA

no dia a dia. http://agaela.es/wp-content/uploads/2018/04/Guia-de-Ayudas-Tecnicas-Completa.pdf
Fonte: ELA Andalucia.

Produtos, aparatos e artiluxios para a autonomia das persoas con Enfermidades Neuromus-
culares e as suas familias. http://agaela.es/wp-content/uploads/2017/11/T0_Productos_autonomia ENM.pdf
Fonte: Federacién ASEM.
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Subproceso 08
Atencion en traballo social

0/A Traballador/a Social hospitalario/a é un profesional que contrible coa sUa actuacién a facer efectivo o dereito
a saude dos cidadans. A sua labor xira en torno 6 establecemento de pontes entre o centro sanitario e o domicilio.
Con axuda dos/as afectados/as e da sta familia detecta, unha a unha, tanto as dificultades presentes, como as que
se lle poidan presentar no futuro, e se é preciso actla sobre a contorna, valéndose tanto dos recursos persoais
do/da propio/a paciente como dos que a sociedade foi creando, para evitar que a permanencia no seu ambiente
impligue riscos para a slUa saude, permitindolle afrontar a discapacidade da maneira mais normalizada posible,
fomentando a conservacion da sua independencia o maior tempo posible e garantindo a continuidade asistencial.
Realizarase unha consulta inicial cando se confirme o diagnéstico neuroléxico e, posteriormente, un seguimento
flexible xa sexa a demanda do paciente, da sta familia ou do equipo multidisciplinario. As consultas serdn presen-
zais, telefénicas ou por videoconferencia para evitar, na medida do posible, desprazamentos innecesarios.

ACTIVIDADE CARACTERISTICAS DE CALIDADE

Estudio e valoracion « Realizar entrevista co/a paciente e/ou familiares.
sociofamiliar do

paciente » Recoller informacién de outras posibles fontes (servizos sociais comunitarios,

Atencién Primaria ou outros organismos cos que o/a paciente tena relacion).
« Obxectivo: reunir os datos necesarios para facilitar o diagndéstico social:
« As necesidades sociais do enfermo e as caracteristicas da contorna.

« A persoa que asumird o rol de coidador principal (se o hai) e valoracién da
sUa idoneidade.

« Osrecursos materiais e econdmicos que lle van a permitir afrontar a nova
situacion.

» Recursos persoais (estado de animo, personalidade, capacidade de
afrontamento, resiliencia, colaboracién...).

« Tipo de apoio: formal e informal.

- Factores predisponentes de risco: situacions latentes que poden xerar un
risco para a saude do paciente (por exemplo, coidador con discapacidade,
enfermidade mental ou dependencia a sustancias, barreiras arquitectdnicas
na vivenda,...).

« A vontade do paciente e 0 seu proxecto de vida (interese por permanecer na
sUa contorna, acudir a un centro de dia, irse coa familia acolledora, ingreso en
centro residencial...).

« Interese por elaborar Documento de Instruciéns Previas. AnexoVl)

Diagndstico social Permite identificar carencias, necesidades, problemas, aspiraciéns, a magnitude
destas, 0 modo de se manifestar e a sua priorizacion.

Plan de intervencion Determinar que recursos se deben articular para dar resposta as necesidades do
paciente, asi como xestionar o acceso a estes recursos.

Unidade de Existird unha comunicacidn directa con esta unidade para que os tramites de valo-
Coordinacion da racién inicial, revision e tramitacién de recursos e/ou prestaciéns nas valoracions
Dependencia da
Conselleria de Politica
Social

de discapacidade e dependencia de persoas con diagndéstico de ELA se resolvan
nun prazo maximo de 1 mes.
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traballo social

Coordinacion,
seguimento e derivacion
do caso

« Cando sexa preciso realizarase a outros niveis da rede asistencial: Atencion
Primaria de saude, servizos sociais comunitarios, especializados.

« Elaborarase un informe de derivacién no que se describa o labor levada a cabo
no hospital e as actividades ou xestiéns pendentes. M?Q

Avaliacion

Valorar se os obxectivos que se pretendia acadar no plan de intervencién se conse-
guiron ou é necesaria a reformulacién destes obxectivos.

Durante todas estas fases o/a traballador/a social de referencia (hospitalario ou de atencién primaria) estara en
contacto permanente co resto do equipo multidisciplinario, reflectindo no curso clinico de traballo social aquela
informacion relativa 6 diagndstico social e plan de intervencion que se esta levando a cabo, de forma que se se
producen cambios na situacién clinica ou circunstancias persoais do/da paciente poidan realizarse precozmente
modificacions no plan de intervencion.

Recursos (Anexo V)

Recursos da Seguridade
Social

Incapacidade laboral

Recursos dos servizos
sociais

Certificado de discapacidade
» Prestacions Econdmicas (PNC, RISGA, RAI, pensions de viuvez e orfandade...)
» Educacion (prazas reservadas, facilidade de acceso, axudas econémicas...)

» Emprego (promocion e fomento de emprego en empresas, auténomos, emprego
publico, emprego protexido).

« Formacién para o emprego (accidons formativas, acceso a escolas/talleres...)
» Beneficios fiscais (imposto de IRPF, de sucesions e doazdns, de patrimonio ...)
« Transporte (tarxeta de estacionamento, exencidn de imposto vehiculo...)

» Familia (familia numerosa, excedencia laboral por coidado de familiares,
reducion xornada...)

« Outros (en mutualidades, xustiza gratuita ...)

Sistema de Atencién 4 Dependencia
Graos de dependencia

e Grao | Dependencia moderada.

e Grao Il Dependencia severa.

e Grao lll Gran dependencia.

Servizos:

Carteira de Servizos Comuns:

« Servizos de prevencién e promocién da autonomia.
» Servizo de axuda no fogar.

e Servizo de teleasistencia e xeolocalizacién.

e Servizo de atencion diurna.

e Servizo de atencion nocturna.

» Servizo de atencion residencial.

Carteira de Servizos Especificos:

« Carteira de servizos especificos para persoas con discapacidade fisica.

Prestacions Econdmicas:
e Libranza de coidados na contorna.
e Libranza vinculada a un servizo.

« Libranza de asistente persoal.
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g ;';j | « O/atraballador/a social facilitara s pacientes e/ou familiares a informacién
| relacionada cos distintos programas que existen en cada EOXI para préstamo
de material ortoprotésico (camas articuladas, cadeiras de rodas,...), realizara a

xestién das solicitudes e o seguimento.
Subproceso 08 . . ., . .,
Atencién en » 0/atraballador/a social colabora na divulgacion e informacion para a

frabatlo social tramitacidn por parte dos/as usuarios/as do reintegro de gastos por

desprazamento a tratamento por medios propios.

Recursos das Asociacidns Asociacion Galega de afectados por Esclerose Lateral Amiotréfica, AGAELA.
de atectados Centro Asociativo “A Escada’. C/ Manuel Azafa 2, bajo. 15670 - Culleredo. A Corufa.

Tf. 660 532 298. info@agaela.es.

Esta asociacién oferta os seguintes servizos:

1. Acollida: orientacién e asesoramento sobre o proceso da enfermidade e
seguimento individualizado de cada usuario e das stas necesidades.

2. Servizo de Traballo Social: informacion e asesoramento sobre axudas sociais,
econdmicas e sanitarias; elaboraciéon de informes sociais.

3. Servizo de Terapia Ocupacional:
e Asesoramento sobre uso de produtos de apoio e xestién de préstamo destes.

« Valoracién sobre a adaptacién funcional do fogar e supresién de barreiras
arquitectonicas.

« Asesoramento sobre a adquisicién e adaptacién de vehiculos.

e Valoracion, orientacidén e asesoramento sobre dispositivos de apoio para a
comunicacién e o seu uso na vida diaria.

« Asesoramento sobre ergonomia, mobilizaciéns e transferencias para
coidadores.
« Acompanamento e asesoramento para afectados, coidadores e familiares.
4. Servizos de Rehabilitacion externos subvencionados: Incllese fisioterapia
domiciliaria.
» Fisioterapia: 1 sesién/semana.

« Logopedia: 1 sesién/semana.

Se se acude a fisioterapia e a logopedia, cibrese unha sesion quincenal de
cada tratamento.

« Psicoloxia: 1 sesién/quincena.

» Coidadores: 4 horas/semana.

Federacion Galega de Enfermidades Raras e Cronicas. FEGEREC.
Rua Solis s/n (Eiris de Arriba) - 15009 A Coruna
Tf. 981 234 651 - 691 011 855, e-mail: fegerec@cofc.es

A Federacién pon a disposicion das persoas diagnosticadas en Galicia con ELA

e as suas familias o programa asistencial sociosanitario, no que 25 profesionais
do dmbito da saulde, social e xuridico, entre outros, implicanse e se esforzan para
coidar, tratar, acompanar e defender os seus dereitos para conseguir na medida
do posible, unha mellor calidade de vida. Neste dificil pero ilusionante e desafiante
proxecto, contamos entre outros, cun equipo de profesionais médicos, a maioria
do sistema publico de saude, quen de maneira totalmente voluntaria brindannos o
seu asesoramento e apoio en aspectos sanitarios. Ademais dentro dese programa
FEGEREC conta cun protocolo especifico de intervencién dirixido & ELA.
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Recursos das Asociacions
de afectados

Fundacion Francisco Luzon.

Calle de Caracas, 7 bis, bajo. 28010 Madrid. Tf: 914475677. ffluzon.org

Visién A Fundacion Luzon nace para facer visible esta enfermidade.
Para dar voz aos enfermos. Para concienciar & sociedade. Para
unir aos investigadores. Para lograr que o investimento publico e
privado sexa a necesaria para atopar, por fin, unha cura. Cada ano
diagnosticanse en Espana mais de 900 novos casos de ELA.

Misién Impulsar a investigacion é clave para poder atopar un tratamento
e unha cura para a ELA. E necesario buscar novos modelos
gue permitan acabar coa falta de investimento. Pero con isto,
non é suficiente. S6 se sumamos os esforzos de pacientes,
familiares, investigadores, institucions cientificas e sanitarias,
administraciéns e medios de comunicacion, poderemos
concienciar & sociedade sobre a enfermidade e ofrecer aos
pacientes a atencion socio-sanitaria integral que merecen.

Obxectivos Na base & misién, nosas cinco grandes linas de obxectivos son:

1. Dar visibilidade & ela asi como concienciar & sociedade e todo
o colectivo médico sobre a mesma

2. Reducir os tempos de diagndstico, mellorando a sua fiabilidade
3. Mellorar o tratamento clinico

4. Elevar a calidade da atencién socio-asistencial no hospital e
sobre todo no domicilio do paciente

5. Impulsar a investigacion.
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Subproceso 09
Atencidon na fase final da enfermidade

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) é unha enfermidade neurodexenerativa, progresiva e incurable o que fai
que, dende o momento do seu diagndstico, requira da aplicacion de coidados paliativos (CP) como se reflexa no
modelo integrado de estes. Asi pois os CP tenen que iniciarse no momento do diagnéstico e irdn da man dos
coidados “activos” para prolongar a vida e a sUa intensidade aumentara a medida que progrese a enfermidade
ata que se acada a situacion de enfermidade avanzada/terminal.

CANDO CP AVANZADOS EN ELA?

- Non é doado decidir cando un paciente diagnosticado de ELA estd en situacion de enfermidade avanzada en
progresién (enfermidade terminal) pero deberemos de buscar criterios que nos orienten a dita situacion.

- Cando a enfermidade progresa e se prevé que o/a paciente se atope nos ultimos meses da vida aparecen
sintomas complexos de dificil control, intensos, multiples e cambiantes que van a xerar alteracidns funcio-
nais e emocionais cun gran impacto no/na paciente, nos seus familiares e incluso no equipo profesional
requisitos, todos eles, necesarios para falar de situacién de enfermidade terminal.

CANDO AVANZA A SITUACION DE ENFERMIDADE AVANZADA/TERMINAL EN ELA?

« Sintomas complexos de dificil control. A diminucion da capacidade vital forzada (CVF) por debaixo do
50 % indica deterioracion grave da funcion respiratoria. CVF <

* Intensos, multiples e cambiantes. o o
30 % alta posibilidade de morte proxima.

« Importante afectacion funcional. . . S
» 0/a paciente permanece practicamente inmaébil na cama.

e Gran impacto emocional en paciente,

N i ] ) Imposibilidade ou gran dificultade para a comunicacion.
familia e equipo asistencial.

* Imposibilidade para degluticiéon.
« Dispnea grao 4 da MCR.

e Pneumonia por aspiraciéon recorrente, dispnea ou
insuficiencia respiratoria.

- Requirense, cando menos dous de estes criterios para poder falar de ELA AVANZADA.

- A ELAenalgin momento da sta evolucién cumpre estes requisitos situdndose en fase de enfermidade
terminal e é a partir deste momento cando se vai a requirir a intensificacién dos CP avanzados.

« Cando falamos da ELA hai 3 situacions de final de vida diferentes:
« Paciente rexeitou iniciar medidas de soporte ventilatorio.
* Fracaso das medidas ventilatorias de soporte vital elixidas polo paciente.

« Demanda do paciente de retirada das medidas de soporte ventilatorio.

» (Otratamento nas tres situacions ira destinado a intensificar o correcto control de sintomas co fin de
evitar o sufrimento e sen esquecer o necesario apoio emocional 6 paciente e & sta familia favorecendo o
benestar e a calidade de vida.

Por todo o dito a ELA convértese nunha enfermidade que require de equipos multidisciplinarios sendo o espe-
cialista en Medicina Familiar e Comunitaria, o/a Neurélogo/a, o/a Neumalogo/a, o/a Psicélogo/a Clinico/a e o/a
Paliativista, como minimo, claves & hora de manexar esta patoloxia na fase final da vida.

E importante recordar que dende o momento mesmo do diagnéstico a comunicacién e informacién convérten-
se en ferramentas imprescindibles para que o paciente poida poner en marcha os seus desexos e vontades

de como actuar a medida que a sua enfermidade progresa. E de suma importancia que na ELA, 6 igual que en
outras enfermidades ameazantes para a vida, o paciente pode realizar o documento de instrucions previas (DIP)
qgue vai facilitar, chegado o momento, o tipo de intervenciéns futuras.-Anexo V)
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Abordaxe de sintomas en pacientes con esclerose lateral amiotréfica

ACTIVIDADE

Dor

Espasticidade e
entumecemento

Dispnea

CARACTERISTICAS DE CALIDADE

» Enfases avanzadas entre o 40 e 0 75 % dos pacientes con ELA presentaran dor, debido a

cambras musculares, contracturas, espasticidade ou anquilose por inmobilidade.

« Recoméndase o emprego de fdrmacos do primeiro chanzo asociados, se é necesario, a

relaxantes musculares (diazepam, tetrazepam) ou antiespasticos (baclofeno).

« Seaintensidade da dor € moderada a intensa ou non se controla co primeiro chanzo dé-

bese recorrer a farmacos opioides.

« O cloruro mérfico é o farmaco de eleccion para o control da dor e o control da dispnea.

0 tratamento farase por via oral sempre que se poida sendo a via subcutanea a
alternativa. Pautarase o tratamento c/4 h se se trata de morfina de liberacion inmediata
ou c¢/12 hen caso de morfina de accién retardada. Nesta ultima situacién sempre se
deixaran rescates con morfina de liberacion inmediata no domicilio do paciente.

Como alternativa 6 cloruro morfico esta a oxicodona e o fentanilo transdérmico,
cando non é posible a via oral, en pacientes sen PEG e que non desexan medicacion
inxectable.

Estaremos atentos a previr os efectos secundarios dos opiaceos, en especial do
estrinximento.

Con frecuencia a dor é secundaria a fendmenos de espasticidade muscular, mais frecuente

en extremidades inferiores que en superiores. Asociaranse miorrelaxantes 6s analxésicos

pautados.

BACLOFENO: miorrelaxante con accién sobre a segunda motoneurona. Iniciase con
doses baixas (5 mg ¢/8 h) e vaise aumentando progresivamente de 5 en 5 mg, en cada
toma, ata dose de 60-80 mg en funcién da resposta.

TIZANIDINA: miorrelaxante que, ¢ igual que baclofeno, actua sobre segunda
motoneurona. Recoméndase iniciar con doses baixas de 2 mg cada 8 horas e ir
subindo doses de maneira progresiva ata un maximo de 24-30 mg.

SULFATO DE QUININA: antimalarico que pode ser efectivo en caso de cambras
musculares que poden presentar os pacientes con ELA.

CLONAZEPAM: benzodiacepina empregada como antiepiléptico en crise de ausencia e
gue poida mellorar a dor que a espasticidade e entumecemento muscular que poidan
presentar os pacientes con ELA.

E un sintoma moi frecuente nas fases finais da ELA (mais do 50-60 %). A actitude terapéutica
vai a depender da causa que lla provoca e da expectativa de vida: (Anexo xvi)

Dispnea por broncoespasmo: glucocorticoides
Dispnea por proceso infeccioso respiratorio: valorar antibioticoterapia
Dispnea por I. Cardiaca: diuréticos...etc.

Dispnea provocada pola propia esclerose:
« Morfina liberacion inmediata : 5 mg/vo ¢/4 h.

 Morfina liberacion retardada: 10 mg/vo c/12 h.

Dispnea por ELA + Ansiedade: lorazepam sublingual para romper circulo vicioso
asociado a morfina.

Dispnea grave dificil control: Midazolam: 5-10 mg sc para control nocturno.

Dispnea continua/intensa: infusién continua de morfina infusor sc, PCA ou infusion
continua en diluido nun soro fisioléxico de 100 ml. ou en bolos no caso de non disponer
de infusores elastoméricos ou de PCA.

0 uso de oxixeno por canulas, a ventilacion intermitente non invasora pode axudar a tranqui-

lizar 6/4 paciente (e familia) pero sempre, antes de tratar causa, ver DIP e situacion clinica

(prognostico e expectativa de vida).
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enfermidade

Sialorrea

Insomnio

Afecta a practicamente o0 100 % dos/as pacientes na fase final da enfermidade. A medida
gue a enfermidade progresa as secrecions respiratorias, debido a tose ineficaz e & sialo-
rrea, van en aumento.

Os mecanismos de aspiracion de secrecions poden chegar incluso a xerar dano 6 pacien-
te e convértense nunha medida pouco aconsellable.

Aconséllase o emprego de escopolamina ou de butilescopolamina por via subcutanea
para mitigar secrecién respiratoria.

Pode chegar a ser moi molesto e a gran maioria das veces vai precisar tratamento farma-
coldxico.

A escopolamina, doses baixas de amitriptilina (25-50 mg c/12 h) ou a atropina en gotas
sublinguais poden ser de utilidade. Valorar a administracién de toxina botulinica en casos
de sialorrea refractaria 6 tratamento farmacoléxico.

Administraranse antidepresivos tipo fluoxetina, citaloplam ou trazodona.

0 uso de benzodiacepinas deberd de evitarse. En todo caso, empregaranse en fases moi
avanzadas da enfermidade ou en caso de crise de ansiedade.
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Sedacion paliativa en situacion de ELA avanzada

I A sedacion paliativa definese como “a administracién deliberada de fdrmacos, nas doses e combinacions requi-
ridas, para reducir a consciencia dun/dunha paciente con enfermidade avanzada tanto como sexa preciso para
aliviar un ou mais sintomas refractarios e co consentimento explicito, implicito ou delegado”.

Sintomas refractarios son aqueles que non poden ser adecuadamente controlados a pesar de tratamentos especi-

Subproceso 09

Atencion na ficos ben empregados, nun prazo de tempo razoable sen que comprometan a conciencia do paciente.

fase final da

enfermidade Na ELA non é infrecuente que nas fases finais da vida se dean este tipo de situaciéns clinicas que xeran no/na

enfermo/a gran penosidade e que soamente se poden controlar coa diminucién o suficientemente profunda do
nivel de conciencia.

As implicacions éticas ante a necesidade de sedacion ¢ final da vida adquiren, se cabe, mais relevancia que en
calguera outra fase da enfermidade.

A decision de sedacion final da vida ten que ser avaliada por profesionais con experiencia, os sintomas tenen que
ser considerados refractarios tras unha correcta avaliacion deles e dos tratamentos empregados, as stias doses e
o tempo de uso.

0 consentimento do/da paciente e/ou responsables deste/desta cando non poida tomar decisions e non exista
documento de instruciéns previas, € sempre necesario.

INSTRUCIONS PARA A SEDACION

« Empregaranse benzodiacepinas (Midazolam), neurolépticos (Levomepromazina), barbitdricos (Fenobarbital)
e anestésicos (Propofol) de primeira eleccidn. Asociaranse a cloruro morfico, cando o paciente o estaba reci-
bindo como analxésico ben como antidisneizante, e con hioscina ou buscapina co fin de mitigar as secrecions
respiratorias.

* Iniciar a sedacién con doses minimas de farmacos e axustar segundo resposta. A persistencia de distrés
respiratorio ou signos como acenos faciais, diaforesis, inquietude, indican que a sedacién non é correcta e
que se require unha maior doses de farmacos. Escalas como a de Ramsay ou de Likert empréganse para a
monitorizacion en sedacién. (Anexo XVill)

« Axustar a dose inicial farmacoldxica para a sedacién en funcién dos seguintes factores:

Idade do/a paciente.
Exposicién previa a opioides e/ou psicofarmacos e tolerancia a estes.

1

2

3. Historia previa de abuso de drogas.
4, Disfuncion organica subxacente.

5

Nivel conciencia e desexos do/a paciente en relacién & sedacidn.
+ Ensinarase 0s coidadores conceptos relacionados cos coidados da boca (humidificacion) e dos ollos (bagoas
artificiais).
« Colocarase unha sonda uretral para o control da diurese, evitar retencion urinaria e globo vesical.

« A colocacion en decubito lateral con pernas flexionadas pode diminuir a secrecidéns respiratorias que, por
outra parte hai que recordar que non se recomenda a sua aspiraciéon de forma sistematica.

« Sempre que se poida a inducién & sedacién farase por via endovenosa e continuarase con sedaciéon median-
te INFUSOR SC elastomérico, PCA ou en bolos. Unha boa asociacion para sedacién sc en 24 h seria: MIDAZO-
LAM + CL. MORFICO + HIOSCINA:

e Unhaveziniciada a sedacidn disporase de medicacion de rescate que é aquela que se administra,
preferentemente por via subcutdnea, cando se obxectiven datos de disconfort ou mala sedacidn.
Habitualmente deixarase unha xeringa de 10 cc precargada con 1 amp de 15 mg de midazolam e 10 mg
de cloruro mérfico que se pauta a doses de 2-4 ml ata cada 4 h. En caso de empregar PCA os bolos de
rescate pautanse na propia maquina.

« Enfuncién dos rescates aumentaranse as doses de farmacos pautados.
« Adestrarase a familia para a administracién de doses de rescate.

«  Nos Anexos XIX y XX mdstrase un esquema de sedacidn e os principais farmacos empregados.
Anexo XIX) (Anexo XX
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RETIRADA DA VENTILACION MECANICA ASISTIDA (VMA) NA ELA

+ e Ademanda de retirada da VMA farase por parte do enfermo con ELA ou, no seu caso, por parte do titor legal.
Nestes casos tenen que porse en marcha protocolos de asesoramento 6/4 paciente/familia por parte do seu
equipo médico, conxuntamente co psicélogo/a clinico/a, e darase un tempo de reflexién respectando, en todo

Subproceso 09 momento, a decision final que se adopte.
Atencién na

fase final da
enfermidade

« Ascrenzas do/a paciente tenen que ser conecidas e respectadas ¢ igual que o desexo, ou non, da presenza
dos familiares na desconexién. Todos estes aspectos tenen que ser protocolizados para evitar controversias
entre equipo e familia.

» A actuacién multidisciplinaria dirixida a manter unha correcta comunicacién e informacion co/coa paciente e
a sua familia vai a permitir que, chegado o momento, o acto médico de sedar 6 final da vida poida realizarse
coas necesarias garantias.

- Como paso previo a retirada, unha vez que se chegou a ese acordo, o/a paciente ten que ser correctamente
sedado/a e o equipo asistencial intensificara o seus coidados e o acompanamento 6/a paciente e familia.

« Unha vez realizada a sedacion, tras o falecemento do/da paciente, o seguimento dos familiares por parte do/
da psicélogo/a clinico/a e o/a médico/a de atencién primaria é de suma importancia para detectar, e evitar,
cadros de dé patoldxico.

« Aretirada da VMA en pacientes con ELA é a maxima expresion da limitacién do esforzo terapéutico (LET) e,
polo tanto, unha boa practica médica que ten que realizarse de modo exquisito para evitar calquera tipo de
sufrimento innecesario.

< Sempre gue se poida teremos acceso a unha via venosa por se fosen necesarios rescates de accion
inmediata. Non nos podemos esquecer, tampouco, da desconexién das alarmas do ventilador mecanico para
evitar que a sUa activacion xere reaccions de panico ou angustia nas familias.
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Q

Proposta de indicadores de avaliacion e mellora

do proceso asistencial integrado da esclerose

lateral amiotroéfica

INDICADOR TIPO FORMULA FRECUENCIA | ESTANDAR
Tasa axustada de mortalidade Resultado | (N°de defuncions acaecidas en persoas con Anual
por 100.000 habitantes diagnodstico de ELA na poboacion galega
durante un ano dado/Poboacion total galega, a
metade do mesmo ano ) x 1000
Anos potenciais de vida perdi- Resultado Suma das defuncions por ELA en cada grupo Anual
dos (APVP) por persoa falecida de idade multiplicado polos anos que restan
desde a idade central do grupo etario ata a
idade limite considerada
Tempo medio de derivacién Proceso Tempo medio (en dias) dende a solicitude en Anual < 30 dias
(tempo medio de derivacion dos consulta de atencion primaria até a data da
pacientes con sospeita de ELA, cita en consulta de neuroloxia
dende atencién primaria a pri-
meira consulta de neuroloxia)
Estancia media hospitalaria Proceso Numero total de dias de estancia hospitalaria Anual
dividido polo nimero total de episodios
Procedimientos significativos Proceso Numero de procedementos significativos Anual
(nimero de procedimentos (desagregado por ventilacién mecanica non
significativos e %: ventilacién invasiva, gastrectomia e/ou traqueostomia) no
mecanica non invasiva e/ou ano / Numero total de pacientes con diagndsti-
gastrectomia e/ou traqueosto- co de ELA no ano en curso
mia)
Porcentaxe de pacientes con Proceso (Numero de pacientes con diagnéstico de ELA Anual >30%
diagnostico de ELA e documen- con DIP cumprimentado no periodo / NUme-
to de instrucions previas (DIP) ro de pacientes con diagndstico de ELA no
realizados sobre o total de pa- periodo) x 100
cientes diagnosticados de ELA
Tempo transcorrido dende a so- Proceso Dias transcorridos entre a solicitude de valora- Anual < 30dias
licitude de valoracion dos EVOS cién dos EVOS e a resolucién da valoracion da
e a resolucion da solicitude de discapacidade
discapacidade (en dias)
NUmero de programas de apoio Estrutura Ndmero de programas formativos ou de apoio Anual > 1 /ano
ou formativos as persoas coida- as persoas coidadoras por Area Sanitaria
doras por Area Sanitaria
Numero de hospitais con coordi- Estrutura Numero de hospitais con consulta establecida Anual > 1 por
nadores nomeados de ELA con un coordinador definido segundo hospital
os criterios do PAI
NUmero de hospitais con pro- Estrutura Ndmero de hospitais con consulta de ELA Anual > 1 por
tocolos, programas, folletos...: gue posuen informacién organizada a persoa hospital
elaboracién de informacion enferma e 4 sua familia para levar a cabo os
organizada a persoa enferma e coidados trala alta
a sua familia, tanto no hospital
como en atencién primaria, a
adecuada formacion e infor-
macién para levar a cabo os
coidados necesarios trala alta
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COMPARACION DOS DIFERENTES CRITERIOS DE CERTEZA DIAGNOSTICA DE ELA

PRINCIPAIS FENOTIPOS DE AFECTACION CLINICA INICIAL NA ESCLEROSE LATERAL
AMIOTROFICA

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA
DOCUMENTO DE INFORMACION O/A PACIENTE DIAGNOSTICADO DE ELA

ESCALA ALSFRS-R. ESCALA DE VALORACION FUNCIONAL REVISADA PARA A
ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

DOCUMENTO DE INSTRUCIONS PREVIAS (DIP)

TRATAMENTO SINTOMATICO DA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA
VALORACION GLOBAL SUBXECTIVA DO ESTADO NUTRICIONAL (VGS)
CRIBADO DE DISFAXIA: EAT-10

METODO DE EXPLORACION CLINICA VOLUME-VISCOSIDADE (MECV-V)
CALCULO DO GASTO ENERXETICO

DIETA DE DISFAXIA

AVALIACION DO ESTADO NUTRICIONAL EN PACIENTES CON ESCLEROSE LATERAL
AMIOTROFICA

ALGORITMO DE MANEXO RESPIRATORIO

APOIO FARMACOLOXICO NA REHABILITACION

MODELO DE INFORME DE DERIVACION

ELA CON AFECTACION RESPIRATORIA AVANZADA

ESCALA DE SEDACION RAMSAY EMPREGADA PARA A MONITORIZACION EN SEDACION
ESQUEMA DE SEDACION

PRINCIPAIS FARMACOS EMPREGADOS EN SEDACION
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Comparacion dos
diferentes criterios de
certeza diagndstica
de ELA

ANEXO |

COMPARACION DOS DIFERENTES CRITERIOS DE CERTEZA DIAGNOSTICA DE ELA

Criterios

EL Escorial
(1994)

Airlie
House
(2000)

Awaji-
Shima
(2008)

ELA definida

ELA probable

ELA probable con

apoio de laboratorio

ELA posible

Sospeita ELA

» Signos clinicos
de NMS e NM|
en duas rexiéns
espinais e rexion
bulbar

» Signos clinicos
NMS e NMl en 3
rexions espinais

» Signos clinicos de
NMS y NMl en polo
menos 2 rexions,
con signos de
NMS rostrais ¢s
de NMI

Non incluida

* Signos clinicos
de NMS e NMI

en 1 rexion

« Signos de NMS
en 2 ou mais
rexions

* Signos de NMI

rostrais ¢s de
NMI

Signos clinicos
de NMlen 2 ou

mais rexions

0Os mesmos que 0s
de El Escorial

0Os mesmos que os de
El Escorial

Signos clinicos de
NMS e NMl en 1
rexion ou signos
de NMS solo en

1 rexion e signos
EMG de afectacion
de NMl en polo
menos 2 rexions

Os mesmos que 0s
de El Escorial

Non incluida

Os signos de
afectacion de

NMI definense
clinicamente ou
por EMG. Resto sen
cambios

Os signos de
afectacion de

NMI definense
clinicamente o por
EMG. Resto sen
cambios

Non incluida

Os signos de
afectacion de
NMI definense
clinicamente ou
por EMG. Resto
sen cambios

Non incluida

NMS: neurona motora superior, NMI: neurona motora inferior, EMG: electromiografia.

As diferentes rexions de afectacion inclien: musculatura bulbar, cervical, dorsal e lumbosacra.
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Principais fenotipos
de afectacion clinica
inicial na Esclerose
Lateral Amiotréfica

ANEXO Il

PRINCIPAIS FENOTIPOS DE AFECTACION CLINICA INICIAL NA ESCLEROSE LATERAL
AMIOTROFICA

PATRON DE AFECTACION MOTORA

Forma espinal

Forma bulbar

Atrofia muscular
progresiva (AMP)

Esclerose lateral
primaria (ELP)

Forma Hemipléxica
de Mills

Forma

Pseudopolineuritica

Flail arm

Flail Leg

Insuficiencia
respiratoria

Forma de inicio mais frecuente (2/3 casos).

Afectacion de primeira e segunda neurona motora de forma parcheada nas catro extremidades.

Forma de inicio nun 25 % dos casos
Disartria, disfaxia, atrofia e fasciculacions linguais.

Peor progndstico.

Signos de NMI de predominio proximal e asimétricos nas catro extremidades (5-10 %).

Signos de NMS nas catro extremidades.

0 diagndstico require que non aparezan signos de NMI > 4 anos de evolucion xa que a ELA pode
debutar con signos de NMS e aparecer despois os signos de NMI. Maior supervivencia que na
ELA clasica (afectacion de NMS e NMiI).

Signos de NMS nun hemicorpo con signos de neurona motora inferior leves.

Forma rara, presente nun 1 % dos casos.

Signos de NMI nunha extremidade, con afectacion distal. Nas extremidades inferiores, presenta
dificultades diagndsticas con cadros mais frecuentes como radiculopatia L5 o paralise de nervio

peroneo.

Signos de NMI en extremidades superiores
Signos leves de NMS en extremidades inferiores.

Forma xeralmente asociada a maior supervivencia.

Signos de NMI en extremidades inferiores, de forma asimétrica e distal.

Forma xeralmente asociada a maior supervivencia.

Dispnea de pequenos esforzos, ortopnea. E rara como forma de inicio (2 %).
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Diagndstico
diferencial da
Esclerose Lateral
Amiotrofica

ANEXO Il

Sintomas/signos de
afectacion de NMS

Mielopatia cervico-
artrosica

Malformacién de
Arnold-Chiari

Paraparesia espastica
hereditaria

Paraparesia espastica
asociada a HTLV I el

Mielopatia por déficit de
cobre

Tumores raquideos ou
en tronco encefalico

Malformaciones

vasculares medulares

Esclerose multiple
(formas progresivas

primarias)
Adrenomieloneuropatia

Latirismo

Sintomas/signos de
afectacion de NMI

e Atrofia muscular espinal do
adulto

«  Neuropatia motora multifocal
« Sindrome postpolio

- CIDP

* Amiotrofia focal benigna

« Fasciculaciéns benignas

e Sindrome cambras-

fasciculaciéns
« Enfermidade de Kennedy

«  Sindrome paraneopldsica
asociada a trastornos
linfoproliferativos

» Miopatias inflamatorias ou
mitocondriales

« Intoxicacion por chumbo

« Déficit de hexosaminidasa A
« Sindrome postradioterapia
» Neuralgia amiotrofica

» Radiculopatias lumbosacras

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Afectacion de NMS e NMI

«  Mielopatia cervico-

artrésica o lumbar

e Siringomielia

«  Tumores medulares

cervicais

« Tirotoxicosis

« Hiperparatoroidismo

» Déficit de vitamina B12
e Intoxicacion por chumbo
« Paraproteinemias

e Sindrome

paraneoplasica

« Enfermidades

infecciosas (lues,
neuroborreliose, VIH)

« Enfermidade de

Machado-Joseph

+ Déficit de

hexosaminidasa A do
adulto

* Enfermidade por corpos

de poliglucosanos

e Sindrome post-

electrocucion

« Sindrome de Allgrove

(triple A)

Sintomas e signos
bulbares

Malformacion de
Arnold-Chiari

Miastenia gravis
Siringobulbia

Enfermidade de
Kennedy

Tumores do foramen

magnum

46

Proceso asistencial integrado de esclerose lateral amiotrofica




ANEXO IV

AV DOCUMENTO DE INFORMACION O/A PACIENTE DIAGNOSTICADO DE ELA

AELA
6/a paciente

jiaétzs“cad" AELA A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é unha enfermidade neurodexenerativa que afecta
e

Documento de
informacion

as neuronas motoras do cerebro e da medula espinal causando unha perda progresiva da

mobilidade.

E pouco frecuente (prevalencia de 5 casos/100.000 habitantes). En Espafia calctlase que existen

unhas 4.000 persoas afectadas.

A causa da ELA é desconecida. Na gran maioria dos casos (90-95%) non é hereditaria.

SINTOMAS « QOinicio dos sintomas é moi variable e sempre gradual.
« Debido a perda de neuronas motoras, os musculos debilitanse e atrofianse.

» Dependendo do lugar de inicio, pode existir perda de forza nunha man ou no brazo
(dificultade para se abotoar unha camisa ou abrir unha porta), perda de forza nunha perna
(torpeza 6 caminar, tropezos frecuentes). Outros pacientes notan dificultade para falar e
tragar ou tenen dificultade para manter a cabeza erguida pola debilidade dos musculos do

pescozo.

« Nunca se afecta a vista, o oido, o tacto, o gusto ou o olfacto. Tampouco se efectan os
movementos dos ollos nin dos esfinteres.
+ Alguns casos poden asociar alteraciéns de comportamento, irritabilidade ou inatencion, pero

xeralmente o paciente conserva intacto o intelecto.

DIAGNOSTICO 0 diagndstico da enfermidade ¢é clinico (valorar os sintomas e realizar exploracién neurolodxica),

apoiado nos resultados da electromiografia. Non existe un marcador bioloxico da enfermidade.

Para confirmar o diagndstico realizanse diversas probas (anélises de sangue,resonancia
magnética, electromiografia) que permiten descartar outras enfermidades que poidan dar

sintomas similares.

TRATAMENTO Polo de agora, non existe ningun tratamento curativo contra a ELA.

Soamente dispofnemos dun farmaco (RILUZOL) que permite atrasar a evolucion da enfermidade,

pero non mellora a perda de forza que xa presenta o paciente.

En cambio, si disponemos de varios farmacos e outras medidas para tratar os sintomas que
acompanan a enfermidade (cambras, rixidez muscular, alteraciéns do sono, estado de dnimo,

salivacion, problemas para tragar, falar ou respirar).

Na actualidade, existen evidencias de que a atencién do paciente en Unidades Multidisciplinarias

de ELA mellora a calidade de vida e a supervivencia dos pacientes.

RECOMENDACIONS * Realizar fisioterapia de intensidade moderada,diaria adaptada a sua situacion.
« Pode precisar adaptar obxectos de uso diario para facilitar a sta autonomia.

« Pode realizar unha dieta variada, sen existir alimentos prohibidos, excepto que presente
dificultade para tragar.

« Se ten dificultade para tragar debe modificar a consistencia de alimentos e liquidos.
Podese vacinar.

« Pode consultar calquera dubida relacionada coa enfermidade co seu neurdlogo e/ou médico

de Atencién Primaria.

« Teléfono de contacto da Unidade Multidisciplinaria de ELA: ..o

« Valore a posibilidade de realizar o documento de instruciéns previas.
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RECURSOS DISPONIBLES

RECURSOS DA SEGURIDADE SOCIAL

A.lV

Joeumene e INCAPACIDADE GRAOS + Incapacidade permanente parcial para a profesién habitual:
6/4 paciente LABORAL aquela que, sen acadar o grao de total, ocasiona ¢ traballador

Cada un deles dara

diagnosticado

Je ELA . , unha diminucion non inferior 6 33% no seu rendemento
e dereito, no seu caso, a

» normal para dita profesidn, sen impedirlle a realizacién das
correspondente prestacion

o tarefas fundamentais desta.
econdmica.

» Incapacidade permanente total para a profesion habitual:
a que inhabilita 6 traballador para a realizacién de todas ou
das fundamentais tarefas de dita profesiéon, sempre que poida

adicarse a outra distinta.

* Incapacidade permanente absoluta para todo traballo: a que
inhabilita por completo 6 traballador para toda profesion ou
oficio.

« Grande invalidez: a situacion do traballador afecto de
incapacidade permanente e que, por consecuencia de perdas
anatdémicas ou funcionais, necesite a asistencia de outra
persoa para os actos mais esenciais da vida, tales como

vestirse, desprazarse, comer ou analogos.

ACCESO E TRAMITACION « Dende a situacién de incapacidade temporal, o Equipo de
Hai tres formas de acceder Valoracion de Incapacidade (EVI) pode propor a incapacidade

, ., ) permanente, sen que o interesado tena que realizar ningun
a pension por Incapacidade

tramite.
Permanente:

« Se o afectado, considera que non vai a poder recuperarse
para o exercicio da sUa actividade laboral, pode solicitar
a Incapacidade Laboral en calquera momento. Para elo
dirixirase ¢ Instituto da Seguridade Social (INSS) e entregara
o modelo de solicitude oficial aportando a documentacién
persoal e especifica que nel se indica.

« 0O servizo publico de salde, pode propor tamén a Incapacidade
Permanente ainda que o traballador non chegara a completar
0 ano baixo a situacion de Incapacidade Temporal.

MODALIDADE NON Situacion que se produce cando a persoa non ten cotizaciéns (ou as que ten son insuficientes)

CONTRIBUTIVA DE 4 Seguridade Social e se reconece o dereito a unha prestacion econdémica. Esta prestacion é

INCAPACIDADE
xestionada polas Comunidades Autéonomas.

REQUISITOS:
«  Ser maior de idade e menor de 65 anos.
» Ter reconecido un grao de discapacidade igual ou superior ¢ 65 % .

« Que os ingresos da unidade de convivencia non superen o limite de acumulacién de recursos

computado.
« Carecer de rendas ou ingresos superiores 6 importe da pension

« Residir legalmente 5 anos en territorio espanol (dos cales 2 deben ser inmediatamente
anteriores 4 solicitude da pension).
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RECURSOS DOS SERVIZOS SOCIAIS
A.lV

CERTIFICADO DE DISCAPACIDADE

Tratase dun documento oficial que acredita a condicion legal de persoa con discapacidade, expedido pola Administracién Au-
Documento de

informacién tondmica no Centro Base correspondente. O reconecemento efectlase a través dos Equipos de Valoracién e Orientacion (EVO)

6/4 paciente dependentes da Conselleria de Politica Social. Se s persoas valoradas se lles recofiece unha porcentaxe de discapacidade

diagnosticado

de ELA igual ou superior 6 33 % poden acceder a unha serie de beneficios:
PRESTACIONS « Pension non contributiva de invalidez (PNC)
ECONOMICAS « Prestacion familiar por fillo a cargo

« Pension de viuvez

» Pension de orfandade

+ Renda activa de insercién (RAI)

» Renda de inclusion social de Galicia (RISGA)

» Subsidio de mobilidade e compensacion por gastos de transporte

« Prestacions econdémicas periddicas a mulleres que sofren violencia de xénero
» Axuda econdmica de pago Unico para mulleres vitimas de violencia de xénero
« Xubilacion anticipada

» Xubilacién parcial con contrato de relevo

EDUCACION « Asignacion de prazas en centros educativos
+ Acceso a Formacién Profesional de grao medio ou superior (ciclos formativos)
« Axudas econdmicas para a adquisicién de libros de texto en EP, EE, ESO
» Estudos universitarios na UNED
« Acceso e matricula nas universidades galegas
» Becas e axudas para estudios postobrigatorios non universitarios
» Becas e axudas para estudios postobrigatorios universitarios
» Axudas para o alumnado con necesidade especifica de apoio educativo
» Comedores escolares
- Taxas nas escolas superiores de idiomas, conservatorios de musica
» Prazas de colaboradores/bolseiros nas residencias xuvenis da Xunta de Galicia
» Prazas de residencia en centros residenciais docentes para estudos postobrigatorios non

universitarios

EMPREGO »  Promocion do emprego auténomo
«  Fomento do emprego na empresa ordinaria
«  Emprego na administracién publica
*  Emprego protexido:
. Centros especiais de emprego
. Enclaves laborais
. Emprego con apoio
«  Emprego en cooperativas e sociedades laborais
. Convenio especial coa seguridade social para as persoas con discapacidade e
dificultades de insercion laboral

FORMACION PARA O » Accions formativas para persoas en desemprego

EMPREGO + Acciéns formativas para traballadores en activo
» Acceso a escolas/taller, casas de oficio e talleres de emprego
» Acceso a centros de recuperacion de persoas con discapacidade fisica
« Certificados de profesionalidade
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AV

Documento de
informacién
6/4 paciente
diagnosticado
de ELA

BENEFICIOS FISCAIS

VIVENDA

TRANSPORTE

FAMILIA

OUTRAS PRESTACIONS
E BENEFICIOS

Imposto da renda sobre persoas fisicas (IRPF)

. Reducions por rendemento do traballo

. Reduciéns por rendemento de actividades econdmicas

. Reducidéns por achegas a patrimonios protexidos de persoas con discapacidade

. Ganancias e perdas patrimoniais

. Achegas a plans de pensidns e outros sistemas de previsién social constituidos a favor

de persoas con discapacidade

. Minimo persoal e familiar

. Deducién por obras e instalacién de adecuacién da vivenda habitual de persoas con
discapacidade

. Deducién sobre a cota autonémica do IRPF da Comunidade Auténoma de Galicia

. Deducién por persoas con discapacidade a cargo

Imposto sobre sucesidns e doazéns

Imposto sobre o patrimonio

Imposto sobre transmisidéns patrimoniais e actos xuridicos documentados
Imposto sobre o valor engadido (IVE)

Imposto sobre sociedades

Vivendas de proteccién oficial de promocion publica

Rexistro publico de demandantes de vivenda protexida en Galicia
Alugueres de vivenda

Eliminacion de barreira arquitectonica en edificios

Tarxeta de estacionamento para persoas con mobilidade reducida
Exencion do imposto do vehiculo

Servizo de apoio & mobilidade persoal (065)

Tarxeta dourada de RENFE

Servizo de atencidn para persoas con mobilidade reducida en aeroportos
Bono bus

Familia numerosa

Excedencia laboral por coidado de familiares

Reducién da xornada de traballo

Prestacion econdémica por reducion de xornada para coidado de menores afectados por
cancro ou enfermidades graves que requiran hospitalizacién ou coidados directos
Subsidio por maternidade e paternidade

Prestacion econdmica de pago Unico por nacemento ou adopcién

Prestacion econdémica por parto ou adopcions multiples

Programa de turismo social para persoas maiores do IMSERSO

Prestacions:

. Mutualidade xeral de funcionarios civis do estado (MUFACE)

. Fondo de accién social para a atencién de persoas con discapacidade dirixido a
empregados publicos da Xunta de Galicia

. Instituto Social das Forzas Armadas (ISFAS)

«  Mutualidade Xeral Xudicial (MUGEJU)

Qutros beneficios:

. Asimilacion da incapacidade xudicial 6 65% a efectos da Lei xeral da SS

. Xustiza gratuita

. Servizo de mensaxeria MRW

. Campamentos de veran

. Tarifas especiais en ocio e cultura
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AV

Documento de
informacién
6/4 paciente
diagnosticado
de ELA

0 SISTEMA DE ATENCION A DEPENDENCIA

Titulares do dereito Poderan solicitar o reconecemento da situacion de dependencia os espanois que cumpran os

seguintes requisitos:

« Atoparse en situaciéon de dependencia en algun de los grados establecidos.

» Residir en territorio espanol ou ter residido durante 5 anos dos cales 2 deberan ser

inmediatamente anteriores & data de presentacion da solicitude

« Os menores de 3 anos, atoparse en situacion de dependencia conforme o disposto na

Disposiciéon Adicional décimo terceira da mencionada Lei.

« Seratamén necesario que o beneficiario resida na Comunidade Auténoma de Galicia na data

de presentacion da solicitude.

+ As persoas que carezan de nacionalidade espanola (ou non sexan membros da Unién

Europea) rexeranse polo disposto na Lei de Dereitos e Liberdades dos estranxeiros en Espafa.

« Os emigrantes espanois retornados, non necesitan cumprir co requisito do periodo de

residencia en territorio espanol.

Graos de dependencia GRAO |

Dependencia moderada

25-49 puntos

GRAO Il

Dependencia severa

50-74 puntos

GRAO Il

Gran dependencia
75-100 puntos

Necesita axuda para realizar varias actividades bdsicas da vida
diaria (ABVD), polo menos unha vez 6 dia, ou non ten necesidade de

apoio intermitente ou limitado para a sta autonomia persoal.

Necesita axuda para realizar varias ABVD duas ou tres veces 6 dia,
pero non require o apoio permanente dun/dunha coidador/a ou ten
necesidades de apoio extenso para a sla autonomia persoal.

Necesita axuda para realizar varias actividades basicas da vida
diaria varias veces 6 dia e, pola perda total de autonomia fisica,
mental, intelectual ou sensorial, necesita o apoio indispensable e
continuo de outra persoa, ou ten necesidades de apoio xeneralizado

para a sta autonomia persoal.

Recursos « Servizos de Prevencion das situacions de dependencia e Promocion da autonomia persoal

Decreto 149/2013 (Servizos de respiro familiar, rehabilitacién funcional, fisioterapia, logopedia, Terapia

Ocupacional, atencidn psicoldxica, xantar na casa...), Servizo de Axuda no Fogar, teleasistencia,

Servizos de atencion dilrna, nocturna e de atencion residencial.

» Libranzas: de coidador na contorna familiar, vinculada a un servizo e de asistente persoal.

RECURSOS SANITARIOS

PRODUTOS DE APOIO

« O/atraballador/a social facilitard 6s pacientes e/ou familiares a informacion relacionada cos distintos programas que

existen en cada EOXI para préstamo de material ortoprotésico (camas articuladas, cadeiras de rodas,...), realizara a xestion

das solicitudes e o seguimento.

« O/atraballador social colabora na divulgacion e informacion para a tramitacion por parte dos usuarios do reintegro de

gastos por desprazamento a tratamento por medios propios.
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AV

Documento de
informacién
6/4 paciente
diagnosticado
de ELA

RECURSOS DAS ASOCIACIONS DE AFECTADOS

ASOCIACION GALEGA DE AFECTADOS POR ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA, AGAELA.
» Centro Asociativo “A Escada”. C/ Manuel Azana 2, baixo. 15670 - Culleredo. A Coruna. Tf. 660 532 298. info@agaela.es.

Esta asociacion oferta os seguintes servizos:

1. Acollida: orientacion e asesoramento sobre o proceso da enfermidade e seguimento individualizado de cada usuario e as
slas necesidades.

2. Servizo de Traballo Social: informacién e asesoramento sobre axudas sociais, econémicas e sanitarias; elaboracion de
informes sociais.

3. Servizo de Terapia Ocupacional:

« Asesoramento sobre uso de produtos de apoio e xestion do seu préstamo

« Valoracién sobre a adaptacién funcional do fogar e supresién de barreiras arquitecténicas.

« Asesoramento sobre a adquisicion e adaptacion de vehiculos.

- Valoracion, orientacion e asesoramento sobre dispositivos de apoio para a comunicacion e o seu uso na vida diaria.

« Asesoramento sobre ergonomia, mobhilizaciéns e transferencias para coidadores.

* Acompanamento e asesoramento para afectados coidadores e familiares.

4. Servizos de Rehabilitacion externos subvencionados: Inclue fisioterapia domiciliaria.

« Fisioterapia: 1 sesiéon/semana

« Logopedia: 1 sesién/semana
Se se acude a fisioterapia e a logopedia,cibrese unha sesion quincenal de cada tratamento.

« Psicoloxfa: 1 sesién/quincena

e Coidadores/as: 4 horas/semana

FEDERACION GALEGA DE ENFERMIDADES RARAS E CRONICAS. FEGEREC.
» Rua Solis s/n (Eiris de Arriba) - 15009 A Corufa. Tf. 981 234 651 - 691 011 855. e-mail: fegerec@cofc.es

A Federacion pon a disposicién das persoas diagnosticadas en Galicia con ELA e as stas familias o programa asistencial
sociosanitario, no que 25 profesionais do &mbito da salde, social e xuridico, entre outros, implicanse e se esforzan para coidar,
tratar, acompanar e defender os seus dereitos para conseguir na medida do posible, unha mellor calidade de vida. Neste dificil
pero ilusionante e desafiante proxecto, contamos entre outros, cun equipo de profesionais médicos, a maioria do sistema
publico de saude, quen de maneira totalmente voluntaria brindannos o seu asesoramento e apoio en aspectos sanitarios.
Ademais dentro dese programa FEGEREC conta cun protocolo especifico de intervencién dirixido & ELA.

FUNDACION FRANCISCO LUZON.
« Calle de Caracas, 7 bis, bajo. 28010 Madrid. Tf: 914475677. ffluzon.org

Vision: A Fundacion Luzoén nace para facer visible esta enfermidade. Para dar voz aos enfermos. Para concienciar a
sociedade. Para unir aos investigadores. Para lograr que o investimento publico e privado sexa a necesaria para atopar, por
fin, unha cura. Cada ano diagnosticanse en Espana mais de 900 novos casos de ELA.

Misién: Impulsar a investigacion é clave para poder atopar un tratamento e unha cura para a ELA. E necesario buscar novos
modelos que permitan acabar coa falta de investimento. Pero con isto, non é suficiente. S6 se sumamos os esforzos de
pacientes, familiares, investigadores, institucions cientificas e sanitarias, administraciéons e medios de comunicacion,
poderemos concienciar & sociedade sobre a enfermidade e ofrecer aos pacientes a atencion socio-sanitaria integral que
merecen.

Obxectivos: Na base & misién, nosas cinco grandes linas de obxectivos son:

1. Dar visibilidade & ela asi como concienciar a sociedade e todo o colectivo médico sobre a mesma
2. Reducir os tempos de diagnéstico, mellorando a sua fiabilidade

3. Mellorar o tratamento clinico

4. Elevar a calidade da atencién socio-asistencial no hospital e sobre todo no domicilio do paciente

5. Impulsar a investigacion.
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AV

Escala ALSFRS-R.
Escala de valoracion
funcional revisada
para a esclerose
lateral amiotréfica

ANEXO V

ESCALA ALSFRS-R. ESCALA DE VALORACION FUNCIONAL REVISADA
PARA A ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

LINGUAXE

Normal

Alteracions detectables na fala

Intelixible 6 repetir

Fala combinada con comunicacién non verbal
Perda da fala

SALIVACION

Normal

Lixeiro exceso de saliva na boca, pode existir babeo nocturno
Exceso de saliva moderado, pode existir minimo babeo
Marcado exceso de saliva con algo de babeo

Babeo marcado. Require uso constante de panos

DEGLUTICION

Habitos alimenticios normais

Pequenos problemas 6 comer. Atragoamento ocasional
Son necesarios cambios na consistencia da dieta
Necesita alimentacion suplementaria por sonda
Alimentacion exclusivamente enteral ou parenteral

ESCRITURA

Normal

Lenta e torpe; todas as palabras son lexibles

Non todas as palabras son lexibles

Capaz de suxeitar un lapis, pero incapaz de escribir
Incapaz de suxeitar un lapis

Va

CORTAR ALIMENTOS E
MANEXAR GARFOS

Normal

Lento e torpe, pero no precisa axuda

Pode cortar moitas comidas, lento e torpe, necesita algunha axuda
Tenen que lle cortar a comida, despois pode alimentarse lentamente
Incapaz de alimentarse sé

Vb

MANEXO DISPOSITIVOS
(paciente con gastrostomia)

Normal

Lento e torpe, capaz de realizar todas as manipulacions de forma independente
Necesita algo de axuda para o peche e axustes de sonda

Proporciona minima axuda & persoa coidadora

Incapaz de realizar ningun aspecto da tarefa

\'

VESTIDO-HIXIENE

Normal

Coidase e aséase de forma independente con maior esforzo
Necesita asistencia intermitente ou métodos substitutivos
Necesita axuda para a maior parte das tarefas

Totalmente dependente

Vil

XIRARSE NA CAMA E
AXUSTAR A ROUPA DA CAMA

Normal

Algo lento e torpe, pero non precisa axuda

Pdédese xirar s6/soa ¢ axustar as sabas con gran dificultade
Pode iniciar o xiro ou o axuste das sabas, pero non completalo s
Dependente de outra persoa

Vil

MARCHA

Normal

Dificultade incipiente

Camina con axuda

Pode realizar movementos cas pernas, pero non caminar
Non pode realizar ningin movemento voluntario coas pernas

SUBIR ESCALEIRAS

Normal

Lentamente

Leve inestabilidade ou fatiga
Necesita axuda

Non é capaz

DISPNEA

Non dispnea

Dispnea soamente 6 caminar

Acontece en unha ou mais das seguintes actividades: comer, asearse, vestirse
Dispnea durante o repouso, sentado ou en decubito

Dispnea significativa, considerouse o uso de soporte ventilatorio

Xl

ORTOPNEA

Non ortopnea

Algunha dificultade durante o sono, non require mais de duas almofadas
Necesita > 2 almofadas para durmir

Soamente pode durmir sentado

Incapaz de durmir por dispnea

Xil

INSUFICIENCIA
RESPIRATORIA

Non insuficiencia respiratoria

Uso intermitente de BiPAP

Uso continuado de BiPAP nocturno

Uso continuo de BiPAP ditrno e nocturno
Ventilacién mecdnica invasora
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A.VI

Documento de
instrucions previas
(DIP)

ANEXO VI

DOCUMENTO DE INSTRUCIONS PREVIAS (DIP)

E 0 documento no que unha persoa maior de idade, capaz para elo e libre, manifesta anticipadamente a sta vontade sobre os
coidados e tratamentos que poderia precisar no futuro e o destino do seu corpo, co fin de que esta vontade sexa respectada, no
caso de que non tena capacidade para manifestala, tendo sempre presente que mentres a persoa tena capacidade e posibilida-
de de expresar a sla vontade, esta prevalece sobre o manifestado en dito documento.

Ainformacion sobre o Documento de Instrucidons Previas non é competencia exclusiva de ningun profesional.

Os centros sanitarios deben ofrecer axuda ds persoas que o desexen para a formalizacion del DIP, mediante a orientacién de
profesionais con conecementos e formacién necesarios.

¢CAL E 0 CONTIDO DO DOCUMENTO DE INSTRUCIONS PREVIAS?

0 documento debera ter en todo ou en parte o seguinte contido:

» Instruciéons e opcidns acerca dos coidados e tratamentos de saude.
Neste apartado pddense recoller aqueles tratamentos e/ou coidados que desexa ou non recibir en relacién a situaciéns
clinicas especificas, como poden ser enfermidades neurodexenerativas avanzadas, insuficiencia de 6rganos avanzada,
cancro diseminado e outras.

« Instrucions sobre o destino final do corpo.

Incineracién, doazén de érganos, doar o corpo a ciencia (opcion complementaria e compatible con doar érganos).

¢COMO SE OUTORGA 0 DOCUMENTO DE INSTRUCIONS PREVIAS?

0 documento debe estar formalizado mediante algln dos seguintes procedementos:

» Ante tres testemunas, maiores de idade e con plena capacidade de obrar cuxo papel vai ser dar fe de que o outorgante
estd capacitado e actua libremente. De estes, dous como minimo, non poderan ter relacién de parentesco ata o segundo
grao por consanguinidade ou afinidade, nin estar vinculados por relacién patrimonial co outorgante

« Ante notario, sen necesidade de testemunas.

« Ante un funcionario, do Rexistro Galego de Instrucions Previas ou das Unidades de Rexistro habilitadas para tal fin.

Na actualidade estan habilitadas Unidades de Rexistro nas catro Xefaturas Territoriais da Conselleria de Sanidade e en

tres EOXIs: Santiago (ubicadas no Servizo de Traballo Social do Hospital Clinico e Hospital do Barbanza), Ferrol (ubicada no
Servizo de Atencidn ¢ Paciente del Hospital Arquitecto Marcide) e Vigo (ubicadas no Servizo de Traballo Social dos Hospitais
Meixoeiro e Alvaro Cunqueiro).

Os/as pacientes diagnosticados de ELA deberdn recibir informacion do documento a través dos profesionais que forman
parte do equipo multidisciplinario, sendo derivados ¢ servizo de Traballo Social para a sta formalizacion.

Os/as traballadores/as sociais habilitados participan na informacién, no outorgamento e na inscricion do mesmo no Rexistro
Galego de Instrucions Previas.
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AV

Tratamento
sintomatico da
esclerose lateral
amiotréfica

ANEXO VII

TRATAMENTO SINTOMATICO DA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

SIALORREA

(ver tamén en consulta
de Rehabilitacion)

BOCA SECA

SECRECION
BRONQUIAL

LABILIDADE
EMOCIONAL

DEPRESION

ANSIEDADE

INSOMNIO

FATIGA

CAMBRAS

ESPASTICIDADE

(ver tamén en consulta
de Rehabilitacion)

DOR
(ver tamén en consulta
de Rehabilitacion)

NUTRICION
(ver tamén en consulta
de Endocrinoloxia)

ESTRINXIMENTO

DISPNEA
(ver tamén en consulta
de Pneumoloxia)

Amitriptilina

Atropina sublingual en gotas (colirio)

Parches transdérmicos de escopolamina: un parche cada 72 horas (solicitude previa a farmacia)
Toxina Botulinica en glandulas parétidas ou submaxilares

Radioterapia local en glandulas salivares a baixas doses

Hidratacidn, estimulantes da saliva e/ou saliva artificial

Aspiracion e hidratacién, nebulizaciéns de soro salino
Asistente para a tose (cough-assist)

Propranolol - Metoprolol

Amitriptilina
Paroxetina, fluoxetina, fluvoxamina, sertralina, citalopram, escitalopram

Nuedexta® 20/10 mg (dextrometorfano y sulfato de quinina) (solicitude previa a Farmacia)

Amitriptilina
Citalopram, Escitalopram, Sertralina, Fluoxetina, Paroxetina

Mirtazapina

Alprazolam, Lorazepam, Diazepam

Maxima precaucion con posible depresién respiratoria. A valorar en cada caso.

Hixiene do sono
Amitriptilina
Mirtazapina
Zolpidem
Trazodona

Modafinilo, metilfenidato, amantadina

Hidroterapia, masaxes

Magnesio, agua ténica, Vitamina E
Fenitoina, carbamazepina, levetiracetam
Mexiletine

Fisioterapia

Baclofeno oral ou intratecal
Tizanidina
Benzodiacepinas

Toxina Botulinica

Fisioterapia
AINEs e opioides (Escala Analxésica)

Optimizar a dieta oral - Textura adaptada

Suplementos nutricionais (se inxesta insuficiente)
Gastrostomia se perda de peso (consensuada)

Foérmula polimérica normoproteica con fibra o hiperproteica

Hidratacion, inxesta de fibra
Lactulosa, Movicol, Evacuol

Elevar o cabeceiro da cama
Ventilacion mecdanica non invasora
Lorazepam, morfina (en &mbito de paliativos)
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Anexo VIII

A.VIII

VALORACION GLOBAL SUBXECTIVA DO ESTADO NUTRICIONAL (VGS)

Valoracién global A. HISTORIA CLiNICA

subxectiva do estado

nutricional (VGS)

1) Peso corporal 2) Cambios no aporte dietético

Peso habitual ... kg fai ... meses [J Non

Perda nos ultimos 6 meses: O si
Total kg ......... Porcentaxe peso habitual .......... % Duracion ............ semanas
Variaciéns nas ultimas 2 semanas: « Dieta oral sélida insuficiente

© AUMENTO s « Dieta oral triturada suficiente

e Sen cambioS. ..o « Dieta oral triturada insuficiente
e DiMIiNUCION. ..o « Dieta oral liquida exclusiva

« Xaxun case completo

3) Sintomas gastrointestinais de duracién superior a 2 4) Capacidade funcional

semanas « Como sempre

+ Ningun + Disfaxia . Alterada. Duracion ...... semanas
* Nauseas «  Dor abdominal « Traballo limitado

e Vdmitos » Anorexia « Ambulante

. Diarrea . Encamado

5) Enfermidade e a sta relacion cos requirimentos nutricionais
Diagndstico primario:

Tratamento ou complicaciéns:

Estrés baixo [] Estrés alto [

Non estrés [ Estrés moderado [

Ben nutrido o sen risco nutricional

Desnutricion moderada o risco nutricional

«  Non perda de peso ou aumento de
peso recente

« Sen sintomas
* Sen diminucion inxesta
ou

» Melloria na inxesta ou nos
sintomas (En ausencia de ascitis

ou edemas)

» Perda de peso (5-10%) ou non
recuperacion

« Sintomas que interfiren a inxesta
ou

« Diminucion na inxesta
ou

« Situacion de estrés

Modificado de Detsky AS y cols.JPEN,1987

B. EXAME FisICO
(PARA CADA OPCION ESPECIFICAR: 0 = NORMAL; 1 = LEVE; 2 = MODERADO; 3 = SEVERO)
» Perda de graxa subcutanea (triceps, torax):.......ccocoeviverennnes » Edemas maleolares:. ..o
« Perda de masa muscular (cuadriceps, deltoides):.....cccco......... e EdEmas SACrOS ..
& A CIEIS it
VALORACION
A= B= C=

Desnutricion severa

Perda de peso (>10%)

Perda de tecido adiposo e
masas musculares con ou sen
edemas

Alteracion marcada da
capacidade funcional
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A.IX

Cribado de disfaxia:
EAT-10

Anexo IX

CRIBADO DE DISFAXIA: EAT-10

DATA: SEXO:
APELIDOS: IDADE:
NOME:

OBXECTIVO:

0 EAT-10 axudalle a conecer a sua dificultade para tragar. Pode ser importante que fale co/a seu/sta médico/a sobre as

opcions de tratamento para os seus sintomas

A. INSTRUCIONS. Responda a cada pregunta escribindo no recadro o nimero de puntos.

¢Ata que punto vostede percibe os seguintes problemas?

1. 0 meu problema para tragar levoume @ PErder PESO0 ..o [ ]
‘ 0 = ningun problema ‘ 1 ‘ 2 ‘ 3 ‘ 4 = ¢é un problema serio ‘
2. 0 meu problema para tragar interfire coa mina capacidade para comer féradacasa ..., |:|
‘ 0 = ningun problema ‘ 1 ‘ 2 ‘ 3 ‘ 4 = ¢é un problema serio ‘
3. Tragar liquidos SUPONME UN @SFOIrZ0 @XEIa..........cc.o.ccooviiiiieo oo L]
‘ 0 = ningun problema ‘ 1 ‘ 2 ‘ 3 ‘ 4 = ¢é un problema serio ‘
4. Tragar solidos SUPONME UN @SFOIZ0 @XEIa..............ccoooiviiiiiiioceoo oo [ ]
‘ 0 = ningun problema ‘ 1 ‘ 2 ‘ 3 ‘ 4 = ¢é un problema serio ‘
5. Tragar pastillas supOnNmMe UN @SfOrZ0 @XEra..............c..ccoooiiiiioo oo [ ]
‘ 0 = ningun problema ‘ 1 ‘ 2 ‘ 3 ‘ 4 = ¢é un problema serio ‘
6. TrAGAT € AOLOMOSO ... ....ccoooooi L L]
‘ 0 = ningun problema ‘ 1 ‘ 2 ‘ 3 ‘ 4 = ¢é un problema serio ‘
7.0 pracer de comer vese afectado polo meu problema para tragar ... |:|
‘ 0 = ningun problema ‘ 1 ‘ 2 ‘ 3 ‘ 4 = ¢é un problema serio ‘
8. Cando trago a comida PEgase Na MIMA GOIXa ...........ccoo.ccoovviieiio oo L]
‘ 0 = ningun problema ‘ 1 ‘ 2 ‘ 3 ‘ 4 =¢é un problema serio ‘
9. TUSO CANAO COMIO ..ot |:|
‘ 0 = ningun problema ‘ 1 ‘ 2 ‘ 3 ‘ 4 = ¢é un problema serio ‘
10, TrAgar € @SEr@SANEE. ........c.oo..oi e L]
‘ 0 = ningun problema ‘ 1 ‘ 2 ‘ 3 ‘ 4 = ¢é un problema serio ‘

B. PUNTUACION

Sume o numero de puntos e escriba a puntuacién total nos recadros......... Puntuacidn total (maximo 40 puntos)“..l:'

C. QUE FACER AGORA

Se a puntuacion total que obtivo é maior ou igual a 3, vostede pode presentar problemas para tragar de maneira eficaz e
segura. Recomendamoslle que comparta os resultados da EAT-10 ¢/4 seu/sta médico/a.

Referencias: Belasfsky et al. Validity and Reliability od the Easting Assessment Tool (EAT-10). Annals of Otology Rhinology & Laryngology
2008; 117 (12):919-24. Burgos R et al. Traduccion y validacién de la version en espanol de la escala EAT-10 para despistaje de la disfagia.
Congreso Nacional SENPE 2011.
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AX

Método de
exploracion clinica
volume-viscosidade
(MECV-V)

Anexo X

1
MATERIAL NECESARIO PARA A REALIZACION DO MECV-V

2
PREPARACION

3
SECUENCIA DA EXPLORACION

4

CON CADA VOLUME E VISCOSIDADE VALORANSE SIGNOS
DE ALTERACION DA EFICACIA E/OU SEGURIDADE DA
DEGLUTICION

METODO DE EXPLORACION CLINICA VOLUME-VISCOSIDADE (MECV-V)

* Auga a temperatura ambiente

«  Espesante

» Xeringa de alimentacion de 50 ml

« 3vasos para preparar as tres viscosidades
« Pulsioximetro

» Folla de rexistro

3 viscosidades:

« LiQUIDO (auga a temperatura ambiente)

« NECTAR (g de espesante que correspondan segundo
fabricante en 100 ml de agua a temperatura ambiente)

« PUDDING (g de espesante que correspondan
segundo fabricante en 100 ml de agua a temperatura
ambiente)

3 volumes: 5, 10y 20 ml para cada viscosidade

Administrar 6/a paciente:

< 1° VISCOSIDADE NECTAR. Volume 5,10 y 20 ml
.« 2° VISCOSIDADE LIQUIDO: Volume 5,10 y 20 ml
+ 3° VISCOSIDADE PUDIN: Volume 5,10 y 20 ml

+ SIGNOS DE ALTERACION DA SEGURIDADE: Se existen
hai risco de paso do bolo & via respiratoria:

«  Cambios de voz (voz hiimida, voz débil).
e Tose
« Desaturacién de oxixeno (> 3% sobre saturacion

basal de oxixeno: aspiracion).

+ SIGNOS DE ALTERACION DA EFICACIA: Se existen hai
dificultade para manter un adecuado estado nutricional
e de hidratacién

+  Selo labial

* Residuo oral

« Degluticion fraccionada
» Residuo farinxeo
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AXI

Célculo do gasto
enerxético

ANEXO XI|

CALCULO DO GASTO ENERXETICO

Gasto enerxético basal (GEB ) mediante ecuacidns preditivas (ex.Harris — Benedict).

Utilizar peso axustado se IMC > 30 kg/m2

* Mulleres: 655,1+(1,85 x Talla(cm))+ (9,56 x Peso (kg)) — (4,68 x Idade (anos))

e Varéns: 66,47 + (13,74 x P) + (5,03 x T) - (6,76 x E)

FACTOR DE ACTIVIDADE
(Referido fundamentalmente a paciente
ambulatorio)

FACTOR DE ESTRES
(Referido fundamentalmente a paciente
ingresado)

Paciente encamado: 1.1
Sentado: 1.2
Ambulante: 1.3

Estrés leve (GEB x 1,1-1,2)
Fractura de cadeira, enfermidade crénica reagudizada (EPOC,
diabetes, etc.), hemodialise, cancro.

Estrés moderado (GEB x 1,3-1,5)
Post ciruxia abdominal maior, accidente cerebral/vascular,
neumonia grave, enfermidade hematoloxica.

Estrés grave (GEB x 1,5-1,7)
Traumatismo craneo-encefalico, trasplante de precursores
hematopoiéticos, unidades de criticos (APACHE >10).
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AXI

Dieta de disfaxia

ANEXO XII

DIETA DE DISFAXIA

Con adaptacion de textura e liquidos con espesante en funcién da viscosidade desexada.

A continuacién preséntanse unhas pautas indicativas e deben ser aplicadas tendo en conta a tolerancia individual.

RECOMENDACIONS XERAIS PARA PACIENTES CON DISFAXIA

« Utilizacion de médulos espesantes para os liquidos da dieta (auga, leite, caldo...).

« Realizacién de comidas frecuentes e de pouco volume (de 5 a 6 comidas 6 dia).

» Realizacion de comidas nun ambiente tranquilo e agradable, de modo relaxado, sen presa e sen distraccions (ex.

television).

« Realizacién de comidas a primeira hora ou cando o paciente estea menos canso.

*  Emprego de culler de sobremesa ou utensilios adaptados. Non emprego de xeringas.

« Introducion dos alimentos na boca polo propio paciente (sempre que sexa posible e baixo supervisién).

e Administracion dunha nova cullerada cando a boca xa estea baleira e non presente restos da cullerada anterior.

« Preparacion de comidas de aspecto e cor atractivos, con sabores diferentes e adecuadamente condimentadas para

potenciar o seu sabor (con especias, herbas aromaticas, sal, azucre,.. sempre que non exista contraindicacion médica).

« Consumo de alimentos frios ou quentes, sempre que non existan alteraciéns na sensibilidade da boca, do gusto ou do

olfacto.

« Presidn lixeira do beizo inferior do paciente para estimular a apertura da boca.

« Control estrito dun adecuado aporte de fluidos.

»  Preparacién de comidas con textura homoxénea (non dobres texturas como sopa con pasta, leite con cereais, ...)

« Mantemento dunha hixiene oral adecuada.

» Colocacién adecuada cunha postura de seguridade (paciente sentado, lombo apoiado no respaldo da cadeira, pés

apoiados no chan, queixo cara o peito). Se precisa un coidador, este deberase colocar fronte ¢ paciente e a unha altura

por debaixo do asento da sua cadeira.

« Respiracién: Espiracion despois da degluticidn, tose tras degluticién se precisa, non conversa durante a degluticion.

ALIMENTOS CON TEXTURAS DIFIiCILES OU DE RISCO

Dobres texturas

Mesturas de liquido e sélido: sopas de pasta, sopas de
verduras ou peixe, cereais con leite ou muesli, iogures con

anacos de froita.

Alimentos peganentos

Boleria, chocolate, mel, caramelos mastigables, platano,
pan, puré de patacas espeso, leite condensado.

Alimentos esvaradios que se dispersan pola boca.
Alimentos que no forman un bolo cohesivo

Chicharos, arroz, legumes enteiros (lentellas, garavanzos),
pasta, moluscos.

Alimentos que desprenden auga 6 mordelos

Meldn, sandia, laranxa, mandarinas, pera de auga, uvas.

Alimentos que se poden fundir na boca

Xeados, algunhas xelatinas.

Alimentos fibrosos

Pina, leituga, apio, esparragos.

Froitas e vexetais con pel e/ou sementes

Mandarina, uvas, tomate, chicharos, soia.

Alimentos triscantes e secos ou que se esfarchan na boca

Tostadas e biscoitos, follados, galletas, patacas chips,
queixo seco, carne picada seca, pans que contenan

sementes.

Alimentos duros e secos

Froitos secos, pan de cereais.

Alimentos con peles, grumos, 6so0s, tenddns e cartilaxes, espinas.
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AXI

GRUPOS DE ALIMENTOS

0vosS

Dieta de disfaxia

CARNES

PEIXES

VERDURAS E HORTALIZAS

FROITAS

CEREAIS E DERIVADOS

LEGUMES

PRODUTOS LACTEOQS

BEBIDAS

OUTROS

61

En forma de tortilla, revolto, frito ou cocido
retirando a xema.
Cocido recheo sé se estd acompanado de salsas

tipo maionesa ou tomate.

NON PERMITIDOS

+ Xema de ovo cocida, excepto
na forma descrita no apartado
permitidos.

Deben ser tenras e zumentas e preferiblemente
acompanadas de salsas espesas e homoxéneas.

1. Carne picada.
Hamburguesas.
. Albdndegas.

2
3
4. Salchichas de textura homoxénea.
5. Pastel de carne.

b

. Xamon cocido.

» Ningunha das que se citan a
continuacion na sua presentacion

enteira (bisté, peituga, coxa...)

Sen espinas, preferiblemente cocidos e/ou
acompanados de salsas tipo maionesa.

- Con espinas, peles e/ou peixes

secos.

Verduras e hortalizas cocidas: espinaca, acelga,
coliflor, brécoli, col de bruxelas, champinon,
cogumelo.

Tomate: cru enteiro (sen pel e maduro, brando) ou
triturado e tamizado.

» Todas as verduras e hortalizas
cruas, excepto o tomate na forma
descrita en permitidos.

« Cocidas: millo, chicharos, xudias
verdes, apio, allo porro, esparragos,

« Pataca: cocida, frita (non triscante) esmagada. alcachofa.

» Preparados en formas de cremas e purés.

» Melocotdén e pexego: coa madurez suficiente para «  Pina. e Fresa.
aportarlle una consistencia branda. «  Platano. + Mazd e pera.

» Froitas cocidas, asadas ou en caldo de azucre « Uva. « Meldne
(excepto macedonias a base de froitas con « Laranxa. sandia.
tamano similar 6 chicharo ou millo). O caldo de . Kiwi < Froitos secos.
azucre debe ser retirado completamente.

Os que non se inclden na seccién de non

permitidos.
Papas de cereais.

Crema de arroz.

« Pantostado, pan de barra e pan de
molde.

» Cereais de almorzo e boleria en
xeral (madalenas, biscoitos...)

« Pasta: fideos, macarrons,

espaguetis, tallarins.

e Arroz.

En forma de cremas e purés.

» Ningunha se permite na sua forma

orixinal.

LN

logures sen anacos de froitas.
Natillas con consistencia non liquida.
Flans, retirando o liquido residual.

Queixos con textura branda (queixo fresco tipo
burgos).

* Osnonincluidos no apartado
permitidos (queixos secos, 5. iogures
con anacos...)

Bebidas espesadas con viscosidade néctar, mel
ou pudin.

- Xeados, xelatinas.
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ANEXO XIlI
AXI" AVALIACION DO ESTADO NUTRICIONAL EN PACIENTES CON ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Avaliacién do

e ol A- AVALIACION DO ESTADO NUTRICIONAL EN PACIENTES CON ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

en pacientes con

esclerose lateral

amiotréfica MONITORIZACION PERIODICA

Avaliacion precoz,
nutricional e da disfaxia

A

- Perda de peso
- Disfaxia

- Valoracion nutricional

— Rehabilitaciéon/Logopedia

A

—> Optimizacion da dieta oral

- Suplementos nutricionais

— Informacién sobre gastrostomia

Avaliacion da

funcidn respiratoria

A 4

Se progresion dos sintomas e/ou perda de peso

Proporier gastrostomia (de maneira precoz,
consensuada e multidisciplinaria).

Considerar existencia de Documento de instruciéns
previas

B- ACTUACION TRAS INDICACION DE GASTROSTOMIA EN SESION MULTIDISCIPLINAR

Indicacion gastrostomia en
sesion multidisciplinaria

Avaliacion da funcion respiratoria

CVF > 50% CVF 30-50% CVF < 30%

RISCO BAIXO RISCO ELEVADO RISCO MOI ELEVADO
Aceptacion realizacion — Avaliacién clinica detallada Considerar outras opciéns de
gastrostomia endoscépica e multidisciplinaria tratamento nutricional (sng, npd)
percutanea - Valoracion gastrostomia

radioloxica percutanea

A
DERIVACION PARA
REALIZACION

PROCEDEMENTO *CVF: capacidade vital forzada; SNG: sonda nasogastrica; NPD: nutricién parenteral domiciliaria
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AXIV

Algoritmo de
manexo respiratorio

ANEXO XIV
ALGORITMO DE MANEXO RESPIRATORIO

(Modificado de: de Practice Parameter update: The care of patient with ALS: Drug, nutritional, and respiratory therapies
(an evdence-base review). American Academy of Neurology. Neurology 73. October 13, 2009)

DIAGNOSTICO DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

- Avaliacion sintomatica e
probas funcionais

—> Iniciar a informacién sobre
VMNI

- Vacinacion gripe e neumococo

l

Ortopnea ou SNIP<40 cm ou
PIM<-60cm ou CVF<50 % u
oximetria nocturna anormal

l_l

Considerar VMNI

A 4

¢{VMNI tolerada?

S|

NON

v

- Achegar mais informacién
con respecto ds beneficios
documentados

—> Avaliar as causas de
incumprimento

A

A

Avaliaciéon continua e

PCF<270 L/min

!

- Aspirador de
secrecions

- Asistencia manual e
mecanica de la tose

- Tratamento da
sialorrea/flemas

axuste de presidéns

Rei

ntroducir VMNI

sen
éxito

Tratamento paliativo

T

con
éxito

v

Considerar VMI

A

A

Imposibilidade de manter
P02 >90%, PCO2 <50mmHg
ou imposibilidade para
manexar as secrecions
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ANEXO XV

AXV APOIO FARMACOLOXICO NA REHABILITACION

Apoio farmacoloxico

TRATAMIENTO FARMACOLOXICO DA ESPASTICIDADE

FARMACOS DE ADMINISTRACION ORAL

na rehabilitacion

Actian sobre o GABA Baclofeno
Benzodiacepinas

Gabapentinas

Afectan 6 fluxo idnico Dantrolene

Actian sobre as monoaminas Tizanidina
Clonidina

Actian sobre os aminoacidos excitatorios Cannabinoides

FARMACOS DE ADMINISTRACION PARENTERAL CON EFECTO LOCAL

Bloqueo reversible de canais idnicos Anestésicos locais
Bloqueo mediante lesion de terminacions nerviosas Alcohol

Fenol
Modulan a neurotransmision Toxina botulinica

ESCALEIRA ANALXESICA DA OMS

Libre de dor

OPIOIDES MAIORES E/OU NON OPIOIDE E/OU ADXUNVANTE
Dor severa-moderada

Persiste a dor

OPIOIDE MENOR E/OU NON OPIOIDE E/OU ADXUNVANTE

Persiste a dor

NON OPIOIDE E/OU ADXUNVANTE

FARMACOS NA DOR NEUROPATICA

Antidepresivos Amitriptilina Farmacos tépicos Capsaicina
Nortriptilina Lidocaina
Imipramina
Duloxetina

Antiepilépticos Pregabalina Opioides Tramadol
Gabapentina Morfina
Carbamazepina Oxicodona
Oxcarbazepina Fentanilo
Topiramato Tapentadol
Lamotrigina
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AXVI

ANEXO XVI

MODELO DE INFORME DE DERIVACION

Modelo de informe
de derivacion

Paciente: Data Nac: Sexo:
NHC: CIP: Réxime: NSS:
Enderezo: Teléfono:
INFORME DE DERIVACION

Emitido por:

. N° de Colexiado:

. Dirixido a:

. Motivo do informe:

SITUACION SOCIOFAMILIAR

DATOS DE SAUDE

SITUACION ECONOMICA

VIVENDA

SITUACION LABORAL

XESTIONS REALIZADAS NO HOSPITAL

XESTIONS PENDENTES

OUTROS DATOS DE INTERESE

VALORACION E INTERPRETACION PROFESIONAL

Lugar e Data

Sinatura
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ANEXO XVII

AXV" ELA CON AFECTACION RESPIRATORIA AVANZADA

ELA con afectacion

o Criterios de ventilacion mecanica e Hihipercapnia
respiratoria
avanzada e Desaturacion arterial nocturna
¢ Ortopnea

e« CVF <50% do valor tedrico

Dificultade de drenaxe de secrecidns

Disfaxia severa « Broncoaspiraciéns

Dispnea grao 4 da MCR de dificil control

VER Documento Instrucidns Previas (se o hai)

Consensuar co/a paciente e familia

MANEXO INVASIVO « Traqueostomia
- PEG
MANEXO NON INVASIVO COIDADQS PALIATIVOS:

« Confort/Calidade de vida

» Control de sintomas

« Sedacidén paliativa final da vida

66 | Proceso asistencial integrado de esclerose lateral amiotrofica



ANEXO XVIII

AXVI" ESCALA DE SEDACION RAMSAY EMPREGADA PARA A MONITORIZACION EN SEDACION

BV NIVEIS DE SEDACION

empregada para a

monitorizacién en NIVEL ACTIVIDADE

sedacién
1 Paciente axitado/a, ansioso ou inquieto
2 Paciente cooperador/a, orientado e tranquilo
3 Durmido/a con resposta a ordes
4 Durmido/a con breves respostas & luz e ¢ son
b Durmido/a con resposta soamente & dor
6 Non ten resposta
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ANEXO XIX

A XIX ESQUEMA DE SEDACION

Esquema de
sedacion

ESQUEMA DE SEDACION

- Sintomas refractarios
- Sufrimento insoportable

- Sen opcidn realista de tratamento

SEDACION

l

Sintoma Predominante

1% opcion

A

LEVOMEPROMAZINA

2% opcidn —l

- DISPNEA

- DOR
- ANSIEDADE

12 opcion

A

MIDAZOLAM

MIDAZOLAM

Non
resposta

3% opcidén

2% opcion —l

LEVOMEPROMAZINA

Non
resposta

3% opcidn

FENOBARBITAL SC
ou
PROPOFOL IV

SEMPRE antes de sedar
— Avaliar competencia do/a paciente
— Desexo explicito do/a paciente

- Consentimento informado

Se NON COMPETENTE:
- Ver se hai DIP (documento instruciéns previas)
— Valores e desexos previos
- Consentimento titor legal
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A XX

Principais
farmacos
empregados
en sedacién

ANEXO XX

PRINCIPAIS FARMACOS EMPREGADOS EN SEDACION

MIDAZOLAM « Doses deinduciéniv: 5 mgiv * Doses mantemento * Rescates: 5-7,5 mg sc
(amp 156 mg) diluido en bolo lento inicial: 20-30 mg «  Doses Maxima 24 h: 1200 mg
« Doses de inducién sc: 5 mg sc Midazolam en Infusor . Doses mantemento inicial
sen diluir SCde 24 horas iv: induccion x 6

LEVOMEPROMAZINA » DosesdeInducién: 12,5-25mg  « Doses inicial mantemento: 100 mg Infusor SC 24h

(amp 25 mg/1 ml) » Doses maxima en 24 h: 300-600 mg

PROPOFOL « Doses inducion: 1-1,5 mg/Kg iv en 3 minutos
(@amp 10 mg/TmU)*

« Doses de rescate: 50% de doses de inducion

» Doses inicial infusidn continua iv: 2 mg/Kg/h

*Antes de iniciar infusion endovenosa con propofol :
 Parar benzodiacepinas e neurolépticos
* Diminuir opioide & metade

Por norma o Propofol emprégase en sedacion en CP avanzados cando fracasan Midazolam e Neurolépticos ou cando hai alerxias a outros
farmacos.

0 propofol emprégase exclusivamente por via intravenosa.

FENOBARBITAL * Doses inicial sc: 600 mg/24h » Doses inicial infusién continua iv: Tmg/Kg/h e posterior
(@mp 200 mg/1Tml)* axuste

* Antes de iniciar infusién endovenosa con Fenobarbital:

* Parar benzodiacepinas e neurolépticos

 Diminuir opioide & metade
Por norma o Fenobarbital emprégase en sedacion en CP avanzados cando fracasan Midazolam e Neurolépticos ou cando hai alerxias a
outros farmacos.

OUTROS FARMACOS EN SEDACION

MORFINA - Cando o paciente xa vina empregando opioides débense de manter en tratamento de
sedacion a doses equianalxésicas.

« Para control de dispnea en pacientes que non recibian opioides unha dose de inicio poderia
ser de 20 mg en infusion subcutdnea 24H e deixando rescates de ata cada 4 h de 5 mg sc

do opioide de liberacion inmediata.

ESCOPOLAMINA « Dosesinfusion SC/24 h: 4 a 8 amp
(Hioscina) amp 0,5 mg/1 ml

BUTILESCOPOLAMINA* » Doses infusidn sc/24 h: 3-4 amp
(amp 20 mg/1 ml)

* en substitucion de Hioscina
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Servizo Galego

SERVIZO ;
I}:\ ] GALEGO jBlICIB de Saude

de SAUDE

Asistencia Sanitaria
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