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NEUROREHABILITATION TREATMENT OF AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROS S

Summary. Aim. To carry out a review of the literature with the aim of defining, evaluating, establishing and making more
widely known the value of neurorehabilitation therapy in the different phases of the course of amyotrophic lateral sclerosis
(ALS). Special emphasis will be given to the role this type of treatment plays in improving both survival rates and these
patients' functional independence and quality of life. Development. Although ALS is a disease that follows an unrelenting
course, patients’ quality of life, and even their survival time, can be changed dramatically with suitable medical management.
Neurorehabilitation therapy consists of an integral process carried out by an interdisciplinary team that includes the basic
pharmacological treatment, symptomatic treatment of the associated problems and rehabilitation therapy, the aim being to
prolong the functional capacity of these patients and to promote their independence. Its ultimate goal is to ensure the highest
possible quality of life throughout the whole health care process. Conclusions. Until a cure is found for ALS, neuro-
rehabilitation therapy is clearly today’s most promising therapeutic option as far as improving these patients' quality of life,
health and survival ratesis concerned. This treatment should not only involve the medical care of the patient, but also provide
the appropriate technical aids and home help, together with training and preparation of both the main caregiver and the
patient’s family. This instruction should cover the whole period from the moment the disease is diagnosed to its terminal
phase. [REV NEUROL 2006; 43: 549-55]
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INTRODUCCION

Las enfermedades de la neurona motora, descritas iniciamente
por Aran 'y Duchenne[1], se caracterizan por constituir un gru-
po heterogéneo de sindromes, esporédicos o familiares, cuyo
sustrato neuropatol 6gico es una degeneracion de las motoneu-
ronas de la médula espinal, €l tronco del encéfalo o de la corte-
zamotora. La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es la enfer-
medad de referencia dentro de este grupo de sindromes.

LaELA esunaenfermedad degenerativa de curso progresi-
Vo que afecta alas células del asta anterior y ala via corticoes-
pinal, y que se manifiesta principa mente con debilidad muscu-
lar, amiotrofia e hiperreflexia. Las primeras descripciones de la
ELA se deben a Charcot, quien, en 1865, describi6 su curso cli-
nico; pocos afios después, Joffroy y Gombault definieron sus
caracteristicas anatomopatol dgicas [ 2].

Aunque la enfermedad sigue un curso inexorable, la calidad
de vida de los pacientes, e incluso el tiempo de supervivencia,
puede cambiar de forma significativa con una actuacion médica
adecuada. Los tratamientos que actualmente existen para la
ELA prolongan la supervivencia, aunque no evitan la progre-
sion delaenfermedad. Por ese motivo, ademés de continuar con
las numerosas investigaciones que se estan llevando a cabo en
diferentes campos con € fin de encontrar un tratamiento para
esta enfermedad neurodegenerativa, el objetivo primordia dela
atencion médica a estos pacientes es mejorar su calidad de vida
lo méximo posible. En este aspecto, € tratamiento neurorreha
bilitador —planteado desde un punto de vista interdisciplinar—
permite orientar los recursos hacia unos objetivos basicos, co-
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mo prolongar la capacidad funcional y promover la indepen-
dencia [3-5], con la finalidad de ofrecer a enfermo la mayor
calidad de vida posible durante todo el proceso asistencial.
Como se sefida en la literatura especializada, hasta que no se
encuentre un tratamiento curativo paralaELA, larehabilitacion
sigue siendo la mejor esperanza para mejorar lasaud y la su-
pervivencia de | as personas afectadas [6].

Desde el punto de vista médico, |a asistencia alos pacientes
con ELA debe basarse en un buen conocimiento de la enferme-
dad por parte de todos los profesionales implicados, informa-
cion adecuada a enfermo y a sus familiares, accesibilidad alos
servicios sanitarios, provision de ayudas técnicas, tratamiento
de los sintomas, indicacion oportuna de métodos alternativos a
la alimentacion oral, asistencia ventilatoria y atencion domici-
liaria con ayuda del centro de salud del area del paciente, asi
como asesoramiento y apoyo hastael final. Esta atencion global
e integral, que debe plantearse desde el momento en que se
diagnosticalaenfermedad hasta su faseterminal, esen si misma
el concepto bésico que define el tratamiento neurorrehabilita-
dor. Este tratamiento debe llevarlo a cabo, preferentemente, un
equipo multidisciplinar (neurdélogo, médico rehabilitador, fisio-
terapeuta, terapeuta ocupacional, logopeda, neumdlogo, dietista
y psicologo), y ha de incluir €l tratamiento farmacolégico de
base, € tratamiento sintomético de los problemas concomitan-
tesy el tratamiento de rehabilitacion, con el objetivo global de
prolongar la capacidad funcional de estos pacientes, promover
su independencia y garantizarles asi la mayor calidad de vida
posible durante todo €l proceso asistencial.

También es importante destacar la existencia de entidades
como laAsociacion Espafiolade ELA (ADELA) [7] y diferen-
tes asociaciones de &mbito regional, integradas por afectados de
ELA y sus familiares, asi como por personas interesadas en la
enfermedad. Estas asociaciones son Utiles no silo paradar apo-
y0, sino también como fuente de informacion permanente sobre
los diferentes avances que puedan producirse en relacion con la
enfermedad y su tratamiento.
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El objetivo de esta revision es definir, valorar, contrastar y
dar a conocer la utilidad del tratamiento neurorrehabilitador en
las diferentes fases evolutivas la ELA, haciendo especial hinca
pié en & papel que desempefia tanto en la mejora de la supervi-
vencia como de la calidad de vida de estos pacientes.

EPIDEMIOLOGIA

Laincidenciade la ELA es bastante uniforme en la mayoria de
los paises industrializados. Se sitlia entre 0,4 y 2,4 casos por
cada 100.000 habitantes/afio, con una prevalencia de 4-6 casos
por cada 100.000 habitantes, y en los Ultimos afios se ha obser-
vado unatendencia al aumento de estas cifras[2,8-11].

LaELA esmésfrecuente en varones, en unaproporcion apro-
ximada de 1,2-1,6:1, y suele presentarse en individuos adultos.
La edad media de comienzo se sittia alrededor de los 56 afios, y
es poco frecuente que se desarrolle antes de 10s 40 o después de
los 70 [12,13]. La duracion media de la enfermedad se estima
en tres afios, con una supervivencia de més de cinco afios solo
en el 20% delos pacientes y de mas de diez en e 10%.

Existe unaformafamiliar que representa el 5-10% de todos
los casos. Los estudios de las formas familiares han mostrado
un comienzo més temprano de laenfermedad (edad media: 45,1
afos), una menor preponderancia en los varones (1,2:1) y una
supervivencia més corta (1,5 afios de media).

La ELA se presenta de modo excepcional mente frecuente
en ciertas areas del Pacifico Este como laisla de Guam, la pe-
ninsulaKii de Japon, el oeste de Nueva Guinea, Groote Eylenad
enAustraliay laregion deViluisk en el este de Siberia

En laliteratura médica se han descrito algunos factores pre-
dictivos de supervivencia, como la edad de inicio, €l sexo y la
presentacion clinica (la forma bulbar respecto a la no bulbar),
asi como €l tipo de progresion. La edad de inicio parece ser €l
factor predictivo de mayor relevancia en lo referido a la dura-
cion de la enfermedad, ya que los pacientes més jovenes tienen
una supervivencia significativamente mayor [6,12,14].

ETIOLOGIA

La etiopatogenia de la ELA todavia se desconoce. Las formas
hereditarias o familiares son las Gnicas enfermedades de la neu-
ronamotorade las se conocen las causas. Entreel 5y el 10% de
los casos de ELA corresponde a formas familiares, mientras
gue €l resto se consideran esporadicos. En los casos en que la
enfermedad es hereditaria, se han identificado tresloci de trans-
mision autosdmica dominante (2122, 9934 y 9921-922) y dos
de transmisién autosomicarecesiva (2g33 y 15915-g21). El gen
de ALS1 —genotipos derivados de amyotrophic lateral sclero-
sis- (21922) es € Unico identificado hasta el momento, y se
corresponde con €l gen de la superdxido dismutasa citosolica
CuZn (SOD1), en € que se han descrito diversas mutaciones
puntuales. La SOD1 es una enzima que interviene en los meca-
nismos de defensa del organismo frente ala produccién de radi-
cales libres mediante la conversion de peréxido de hidrégeno
(H,0,) en agua. Estas mutaciones originan unaacumulacion de
perdxido de hidrégeno que puede actuar como causante de la
degeneracion de las neuronas motoras por un mecanismo de
estrés oxidativo. Aunque | os trayectos mol ecul ares precisos que
causan la muerte de las neuronas motoras todavia son descono-
cidos, posibles mecanismos primarios incluirian efectos téxi-
cos de la SOD1 mutante, entre ellos la agregacion anormal de
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proteinas, la desorganizacion de filamentosintermediosy laex-
citotoxicidad mediada por glutamato, asi como otras alteracio-
nes de laregulacion del calcio intracelular, en un proceso com-
plejo que puede involucrar anomalias mitocondriales y apopto-
sis[6,15-19].

También se han planteado numerosas causas como factores
etiopatogénicos de la ELA (ambientales, exposicion a metales
pesados, infecciones viricas y enfermedades pridnicas, factores
autoinmunes, sindromes paraneoplasicos, €tc.), aungue no hay
pruebas fehacientes de su relevancia etiol gica [16,20].

SINTOMATOLOGIA

El comienzo delaELA suele ser larvado; |os pacientes refieren
pérdida de fuerza lentamente progresiva, a principio en una
extremidad, con torpeza, debilidad y disminucion de la masa
muscular, de predominio distal. Suelen presentarse calambres
con més frecuencia de la habitual, sobre todo tras la practica de
gjercicio. Mas tarde, la afectacion de una extremidad se extien-
de ala contralateral. También es habitual |a presencia de fasci-
culaciones que aparecen incluso en los musculos no paréticos.
Con €l paso del tiempo, la afectacion muscular se va haciendo
simétrica en las cuatro extremidades y, transcurrido aproxima-
damente un afio, la mayoria de los pacientes presenta tetrapare-
sia en mayor o menor grado. En la exploracién, ademas de la
pérdida de fuerza, la amiotrofia y las fasciculaciones, pueden
encontrarse espasticidad e hiperreflexia, asociacion que, en au-
senciade déficit sensitivos, constituye un hecho clave paraesta-
blecer el diagnostico clinico.

En algln momento de la evolucion aparece afectacion bul-
bar y progresivamente se alterala musculatura del cuello, cara,
lengua, faringey laringe. Laarticulacion delas palabras se hace
dificil y seinstaura un trastorno de la deglucion, a principio de
liquidos'y posteriormente también de solidos (riesgo de neumo-
nia aspirativa). La hipersiadorrea en esta fase también es habi-
tual. Més adelante, cuando la paresia afecta a la musculatura
cervical, la cabeza tiende a caer hacia delante. En las fases
avanzadas de la enfermedad, la debilidad se extiende ala mus-
culatura respiratoria y la deglucion fracasa por completo. La
movilidad ocular y lafuncién esfinteriana se encuentran preser-
vadas. El curso esinexorablemente progresivo [2,11,16].

En cerca del 25% de los casos, la ELA se manifiesta con
sintomatologia bulbar, pero casi siempre, después de un periodo
de tiempo variable, se observan manifestaciones clinicas en las
extremidades.

DIAGNOSTICO

El diagndstico es esencialmente clinico y se basa en la demos-
tracion de signos de afectacion de la primera neurona motora
asociados a debilidad, atrofia y fasciculaciones que indican la
presencia de una lesion de la segunda. Los criterios clinicos
diagndsticos de la enfermedad se definieron en lareunion de la
World Federation of Neurology de El Escorial [21].

El estudio electrofisiolégico se considera un complemento
fundamental e indispensable para la confirmacion diagnéstica,
asi como para la realizacién de un diagnostico diferencial ade-
cuado. La electromiografia con aguja confirma la afectacion
neurdgena difusa en los musculos clinicamente implicados y
permite descubrir la afectacion neurégena subclinica en muscu-
los aparentemente respetados, de forma que ayuda a establecer
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un diagnostico mas precoz. Las alteraciones electromiograficas
incluyen pérdida de unidades motoras, gran incremento del
territorio de unidad motora con potenciales polifésicosy activi-
dad espontanea de desnervacion (ondas positivas, fibrilaciones
y fasciculaciones). Lavel ocidad de conduccion nerviosa es nor-
mal [22-24]. La electromiografia de fibra Unica puede ser (til
como método complementario ala electromiografia convencio-
nal en el diagnéstico delaELA, ya que estudia la actividad de
las fibras musculares individuales y de las placas motoras [25].
Para confirmar el diagndstico delaELA, hay que tener pre-
sente que no se observan alteraciones del liquido cefa orraqui-
deo y que en € estudio por resonancia magnética es caracteris-
tico €l hallazgo de unaatrofiafocal delacircunvolucion precen-
tral e hipersefial de los haces corticoespinales. También pueden
encontrarse alteraciones de la conduccion central de la via cor-
ticoespinal en la prueba de estimulacion magnética[16].

TRATAMIENTO

El tratamiento de estos pacientes debe ser integral, desde €
momento en que se diagnostica la enfermedad hasta su fase ter-
minal. Ha de plantearse desde un punto de vista multidiscipli-
nar, eincluye el tratamiento farmacol 6gico de base, el sintoma-
ticoy el rehabilitador. El tratamiento neurorrehabilitador, por 1o
tanto, permite prolongar la capacidad funcional de estos enfer-
mos, promover su independenciay garantizarles la mayor cali-
dad de vida posible durante todo el proceso asistencial.

Tratamiento farmacol 6gico

El riluzol es €l Unico farmaco que ha demostrado prolongar la
supervivenciade los pacientes con ELA [26-28]; por tanto, debe
prescribirse |o antes posible con el fin de prolongar |os estadios
iniciales de la enfermedad en los que el paciente disfrutade una
calidad de vidamejor. Ladosis que ha demostrado ser eficaz es
de 100 mg/dia, repartida en dos tomas. L os efectos secundarios
mas frecuentes son la asteniay las nduseas. También puede apa-
recer una elevacion de las transaminasas, por lo quea inicio del
tratamiento es aconsejable realizar determinaciones analiticas
periédicas. Algunos autores recomiendan asociar a tratamiento
una combinacion de vitaminas antioxidantes y creatina [29,30],
aungue no existe ningun estudio doble ciego y con placebo que
haya demostrado la utilidad de estas sustancias. Es importante
sefidlar que € paciente debe recibir la informacion pertinente
sobre el farmaco y lo que se espera del tratamiento.

LaAmerican Academy of Neurology considera demostra-
do que € riluzol prolonga la supervivencia en aquellos enfer-
mos que reinen |os requisitos exigidos en los dos estudios clini-
cos publicados [27,28] y recomienda su uso en pacientes que
cumplen los criterios de El Escorial [21], esdecir, que presenten
sintomas de menos de cinco afios de evolucién, una capacidad
vital mayor del 60% y gque no sean portadores de tragueostomia.
En € resto de los casos, |a decisiéon de redlizar tratamiento far-
macol 6gico queda a criterio del médico especialista[31].

Tratamiento sintomatico

Es fundamental el conocimiento, tratamiento y seguimiento pe-
riédico de toda la sintomatol ogia asociada a la evolucion de la
ELA, tanto en lo que respecta alos sintomas principal es (debili-
dad, disfagia, disartria e insuficiencia respiratoria) como a res-
to de sintomatologia (espasticidad, fasciculaciones, sialorrea,
dolor, etc.) [6,26].
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NEURORREHABILITACION EN ELA

Debilidad

Ladebilidad es uno de los sintomas cardinales de los pacientes
afectados de ELA. Su tratamiento es préacticamente especifico
de la rehabilitacion y se plantea en funcion de la fase clinicay
estadio evolutivo en que se encuentre el afectado. Es preciso ir
adaptando este tratamiento, de formaindividualizeda, alatole-
ranciay necesidades del enfermo, intentando mantener durante
todo el tiempo que sea posible la méxima independenciay fun-
cionalidad [3,26,32].

Disfagia

En las primeras fases de la enfermedad la disfagia se pone de
manifiesto por la presencia de tos a comer, atragantamientos,
abundante mucosidad o regurgitacién deliquidos por lanariz. La
modificacion de la consistencia de los dimentos, la utilizacién
de espesantes para laingesta de liquidos y la observacién de me-
didas posturales paralaingesta (flexion cervical) suelen ser sufi-
cientes para controlar los sintomas en estos estadios iniciales.

Cuando la disfagia progresa se hace necesario un sistema
aternativo a la alimentacion oral. Se han empleado diversos
métodos de alimentacién enteral (sondas nasogastricas, yeyu-
nostomias, etc.), aunque en la actualidad la colocacion de una
sonda de gastrostomia es €l método més utilizado y que ha des-
plazado alos demas debido a su simplicidad técnica (se coloca
con anestesialocal y por via percutanea con control endoscépi-
€0), su buenatoleranciay su f&cil manejo posterior.

Se ha demostrado que unaindicacion precoz de la gastrosto-
mia endoscopica percutdnea mejora no solo la calidad de vida,
sino tambi én la supervivencia de |os pacientes con sintomatol o-
giabulbar [33].

Merece la penarecordar que, cuando €l riesgo de neumonia
aspirativa es elevado por un empeoramiento importante de la
disfagia, la colocacién de una sonda nasogastrica puede consti-
tuir una solucion provisiona hasta que se pueda implantar una
gastrostomia.

Disartria

Ladisartria se manifiesta en algin momento del curso evolutivo
de laenfermedad en el 80% de |os pacientes con ELA. En algu-
nos casos esta originada por la debilidad de la muscul atura oro-
facia y por laatrofia de lalenguay los labios, mientras que en
otros es una complicacién derivada de la espasticidad.

El tratamiento logopédico esta orientado arealizar un progra-
ma de gjercicios para mejorar la movilidad de la musculatura
orofacial, favorecer la inteligibilidad del lenguaje y la expresi-
vidad y también para ayudar aladeglucion en caso de que exista
disfagia[34]. En fases mas avanzadas, |0s sistemas de comunica
cién aternativa (libretas, tableros comunicadores, sintetizadores
devoz, etc.) ayudaran a paciente a comunicarse.

Insuficiencia respiratoria

La debilidad de la musculatura respiratoria conduce, en précti-
camente todos los casos, a un defecto en la ventilacion pulmo-
nar. Esta insuficiencia respiratoria suele desarrollarse como
consecuencia de la progresion natural de la enfermedad (debili-
dad de los muscul os respiratorios) o de forma aguda desencade-
nada por unainfeccién pulmonar o por una neumonia por aspi-
racion, siendo mas rara su presentacion como primer sintoma
[35]. Es recomendable la realizacion de gjercicios de fisiotera-
pia respiratoria en todos los pacientes que manifiesten dificul-
tad respiratoria o para el tratamiento de las secreciones. En fa-
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sesiniciales €l tratamiento consiste en realizar técnicas fisiote-
rapéuticas y maniobras encaminadas a suplir en lo posible la
incapacidad de los musculos inspiratorios para conseguir dis-
tender los pulmones y térax, y la de los miscul os espiratorios
para generar flujos efectivos para toser y evitar los tapones
MuCosos, | as atel ectasias y otras complicaciones derivadas de la
insuficiencia respiratoria (es recomendable que la familia o los
cuidadores del enfermo aprendan estas técnicas instruidos por
un fisioterapeuta). También es aconsgjable practicar pruebas
funcionales respiratorias de formahabitual paraconocer el esta-
do de lacapacidad vital de los pacientes, ya que los sintomas de
insuficiencia respiratoria no son siempre evidentes [36].

Es frecuente que |os afectados de ELA presenten hipoventi-
lacion nocturna, que se manifiesta clinicamente por ortopnea,
insomnio, nerviosismo, cefalea matutinay somnolencia diurna,
que se puede comprobar mediante pulsioximetria. Cuando la
capacidad vital desciende aproximadamente por debagjode 1L o
del 50% del val or tedrico esperado, existen criterios de hipoven-
tilacion nocturna o ateracion gasométrica con presion parcia
de didxido de carbono (pCO,) por encima de 50 mmHg esta
indicada la asistencia ventilatoria [37]. En general, la oxigeno-
terapia no es recomendable, ya que a disminuir el estimulo del
centro respiratorio puede aumentar la retencion de dioxido de
carbono y empeorar la situacién.

Cada vez se reconoce de forma més unénime la idoneidad
de la asistencia ventilatoria no invasiva con mascarilla nasal y
presion positiva inspiratoria 0 mixta, inspiratoria 'y espiratoria.
La asistencia ventilatoria suele utilizarse en la mayoria de los
casos durante la noche, de forma que favorece el descanso y se
corrige la hipoventilacion.

La canula endotraqueal y la ventilacion mecéanica se em-
plean en los casos de insuficiencia respiratoria de instauracion
aguda; también se emplean en episodios de agudizacién en
fases mas avanzadas, aunque siempre teniendo en cuentala opi-
nion del afectado y su entorno [34,38-40].

Otros sintomas

Otros sintomas que se deben valorar y tratar farmacol 6gicamen-
te son los siguientes:

— Espasticidad. Aunque todos |os pacientes tienen afectacion
de la neurona motora superior, la espasticidad grave no sue-
le ser demasiado habitual. Hay que tener en cuenta que los
farmacos indicados para su tratamiento pueden provocar
debilidad y agravar la que ya ocasiona la propia enferme-
dad, por lo que hay que buscar un punto de equilibrio entre
d tratamiento del sintoma y la funcionalidad del paciente
[41]. Los farmacos més utilizados son el baclofeno, en dosis
de 75-105 mg/dia divididas en tres tomas (es recomendable
iniciar dosisde 5 mg/8 h eir aumentando de manera progre-
siva en funcion de la respuesta obtenida y efectos secunda-
rios), y latizanidina, en dosis entre 4-8 mg/8 h (a veces la
combinacion de estos farmacos en dosisinferiores alas ma
Ximas consigue mejorar la respuesta). Otro farmaco anties-
pastico, habitualmente menos utilizado por su efecto sedati-
VO, es el diacepam (suele administrarse combinado con al-
guno de |os otros medicamentos).

— Dolor. Habitualmente se produce por deformidades articu-
lares relacionadas con la inmovilidad prolongada. Este pro-
blema debe prevenirse y, si aparece, ha de tratarse con mo-
vilizaciones pasivas 0 pasivas-asistidas por fisioterapia. S
es necesario, pueden utilizarse analgésicos o antiinflamato-

552

rios no esteroideos, aungque en muchos casos resulta mas
util realizar un tratamiento de base de la espasticidad para
mejorar las rigideces articulares o prevenirlas cuando aln
no se han establecido [42].

Calambres. Suelen ser muy frecuentes. El sulfato de quini-
na, en dosis Unica nocturna de 200-300 mg/dia, suele resul-
tar eficaz para evitarlos, aunque su empleo sea controvertido
[43]. Los farmacos antiepil épticos como la carbamacepinay
la difenilhidantoina, administradas en dosis antiepil épticas,
también pueden mejorar esta sintomatol ogia.
Fasciculaciones. Son muy frecuentes, aunque no suelen ser
molestas ni precisar tratamiento especifico. El consumo de
sustancias excitantes como la cafeina y la nicotina pueden
aumentar su intensidad. El loracepam se administra para
disminuirlasy mejorar la ansiedad que producen [44].
Salorrea. La salivacion excesiva en la boca puede ocasio-
nar babeo y atragantamiento en |os pacientes con disfagia;
Si ésta es muy intensa, puede administrarse tratamiento con
amitriptilina, en dosis de entre 25 y 50 mg/dia, habitual-
mente en una toma Unica nocturna. En caso de que exista
alguna contraindicacion para los antidepresivos triciclicos,
|os antihistaminicos como la difenhidramina pueden mejo-
rar lasintomatologia. Otros tratamientos, como lasinfiltra-
ciones con toxina botulinica tipo A, pueden resultar tam-
bién Gtiles [45].

Estrefiimiento. Su presencia suele deberse entre otras causas
alainmovilidad, asociada a una dieta pobre en fibray ala
disminucion global del aporte de liquidos (mas habitual en
pacientes con disfagia neurdgena que utilizan espesantes
para la ingesta de liquidos). Ademas de las recomendacio-
nes dietéticas, € uso regular de laxantes (tanto los estimula-
dores directos del peristaltismo como los que incrementan
el volumen fecal) puede ayudar a controlar este sintoma en
los pacientes con ELA.

Labilidad emocional. Resulta habitual en los pacientes con
afectacion bulbar y pseudobulbar. Ademas de informar ala
familia de que se trata de un proceso derivado de la enfer-
medad de base, y que no tiene relacion alguna con que el he-
cho de que €l paciente se encuentre deprimido y/o tenga un
trastorno conductual, € tratamiento de la labilidad con far-
macos antidepresivos como la amitriptilina (ademas puede
mejorar lasiaorrea) o los inhibidores selectivos de larecap-
tacion de serotonina puede actuar positivamente sobre lasin-
tomatologia [46].

Alteraciones neuropsicoldgicas. Ademés de las zonas pri-
marias motoras afectadas en la ELA, existen estudios que
ponen de manifiesto la presencia de un proceso degenerati-
vo de gran parte del I6bulo frontal. Las alteraciones de fun-
ciones relacionadas directa o indirectamente con el [ébulo
prefrontal (evocacién de categorias, atencién focalizada y
abstraccion verbal) y en particular con las cortezas dorsola-
terales y premotoras suelen observarse en la exploracion
neuropsicol 6gica [47,48]. Una cuestion que cabe plantearse
es s estos enfermos, en €l caso de que no presentaran un
deterioro tan profundo desde el punto de vista neurol dgico,
se deteriorarian més desde el punto de vista neuropsi col 6gi-
co, como reflgjo de la afectacion cortical prefrontal; esa
cuestion queda pendiente de la realizacion de estudios lon-
gitudinales, con todos lo problemas metodol 6gicos que exis-
ten en el estudio y tratamiento neuropsicol 6gico de pacien-
tescon ELA [49].
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Tratamiento rehabilitador

El objetivo primordial del tratamiento neurorrehabilitador con-
siste en prolongar |a capacidad funcional, promover laindepen-
denciay ofrecer a paciente la mayor calidad de vida posible.
Asi, desde e punto de vista neurorrehabilitador, en laELA pue-
den diferenciarse tres fases clinicas con diferentes estadios [50-
52], en los cuales € tratamiento aplicado y |os objetivos perse-
guidos varian en funcién de la situacion clinica del paciente, la
tolerancia de éste al tratamiento y la prevision evolutiva.

Primera fase: paciente independiente

— En un primer estadio, € enfermo sdlo presenta una dehili-
dad leve y/o sensacién de torpeza. En estafase, €l tratamien-
to rehabilitador consiste en realizar gjercicios que manten-
gan los balances articulares y potencien la musculatura no
deficitaria, y evitar los gercicios que aumenten lafatiga.

— En un segundo estadio, €l paciente puede deambular, aun-
gue presenta una debilidad moderada y puede tener dificul-
tad o ser dependiente pararealizar determinadas actividades
como subir escaleras, levantar |os brazos por encima de la
cabeza, abrocharse la ropa, etc. En esta fase, el tratamiento
rehabilitador tiene como objetivo mantener en la medida de
lo posible la fuerza muscular, asi como evitar la atrofia por
desuso, mantener |os balances articularesy evitar las retrac-
ciones musculotendinosas. La terapia ocupacional en esta
fase resulta Util para asesorar sobre posibles cambios que
faciliten y/o aumenten la autonomia del afectado. Puede ser
necesariatambién la prescripcion de ortesis antiequina, bas-
tonesingleses, etc.

— Enuntercer estadio, el paciente tendra capacidad de deam-
bulacion solamente en distancias cortas y sera mas depen-
diente para las actividades basicas de lavida diaria. En esta
fase, €l objetivo primordial de larehabilitacién seraintentar
mantener la méxima independencia funcional. Es recomen-
dable también iniciar gjercicios de fisioterapia respiratoria,
asi como valorar la necesidad de utilizar la silla de ruedas
eléctrica con lafinaidad de prolongar la autonomia del pa-
ciente.

Segunda fase: paciente parcial mente dependiente

— En estafase podriadiferenciarse un cuarto estadio, en el que
el enfermo todavia es capaz de deambular en trayectos cortos,
aunque précticamente se mantiene en silla de ruedas. Pueden
presentarse también artralgias y retracciones articulares.

— En un quinto estadio, la debilidad muscular es entre mode-
raday gravey €l paciente necesitaayudaparalastransferen-
cias. Pueden aparecer Ulceras por presion y retracciones
articulares secundarias al déficit de movilidad. En este mo-
mento es fundamental empezar ainstruir alafamiliadel en-
fermo sobre los cuidados que éste necesita (cambios postu-
rales, movilizaciones pasivas, €tc.), asi como sobre las ayu-
das técnicas que pueden mejorar su calidad de vida (camas
clinicas, cojinesy colchones antiescaras, grias paratransfe-
rencias, etc.).

Tercera fase: paciente totalmente dependiente

En esta fase € afectado necesita movilizaciones pasivas para
evitar la estructuracion de las deformidades articulares. Tam-
bién se pone de manifiesto clinicamente |a disfagia neurdgena,
inicialmente abordable modificando la textura de los alimentos
y utilizando espesantes paralaingesta de liquidos, pero que pos-
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teriormente acaba con la alimentacion por sonda nasogéstrica
0 por gastrostomia. También se manifiestan los trastornos del
lenguaje (disartria), que se intentan mejorar utilizando elevado-
res del paladar, amplificadores de voz y sistemas de comunica-
cion dternativa en las Ultimas fases. Asimismo debe plantearse
la necesidad de realizar asistencia ventilatoria no invasiva con
mascarillanasal o, si es necesario, la préctica de una tragueos-
tomia para soporte ventilatorio mecanico. Se debe considerar si
lasituacion del pacientey el entorno familiar permiten la estan-
ciaen el domicilio o si debe plantearse €l ingreso en un centro
adecuado.

En todas estas fases es fundamental, ademés de brindar apoyo
psicolégico a paciente, no descuidar €l apoyo y la atencion al
cuidador principa y/o cuidadores, ya que su salud psicoldgica
puede verse afectada de manera adversa por €l esfuerzo y e
estrés, ademés de sufrir una serie de riesgos que, probablemen-
te, le llevarén a sentirse menos comprometido con el deber de
practicar conductas saludables para si mismo (uno de |os aspec-
tos sefialados por los cuidadores como generadores de estrés es
lafalta de tiempo para ellos mismos) [53,54].

Cuidados terminales

En lafase terminal, €l enfermo se encuentra practicamente in-
movil y depende de los demas para todas las actividades béasi-
casdelavidadiaria. Pasalamayor parte del tiempo encamado
0, en el mejor de los casos, en una silla de ruedas a la que no
puede transferirse sin ayuda. Se alimenta por sonda de gastros-
tomiay presenta una capacidad vital respiratoria baja, con difi-
cultad para la eliminacién de las secreciones respiratorias y,
por la avanzada disartria, para comunicarse. Muchas veces tie-
ne dolor, ya sea por la presién sobre determinadas zonas de
protrusion ésea, por rigidez articular o por espasticidad.

El asesoramiento a la familia es esencial para que sepa
cOmo actuar, y es importante evitar que todo el peso asistencial
recaiga exclusivamente sobre un cuidador. En esta fase termi-
nal, los cuidados de enfermeria y la fisioterapia domiciliaria
—movilizaciones pasivas, fisioterapia respiratoria (técnicas de
drenaje postural, tos asistida, clapping), férulas para control
postural— suelen tener efectos positivos, tanto en €l paciente co-
MmO en su entorno.

El final del enfermo se puede prever por un empeoramiento
de la debilidad, disnea permanente y disminucion del nivel de
conciencia por hipercapnea. Esta situacion no debe coger ala
familia por sorpresa, ya que previamente debe haber sido prepa-
rada sobre cdmo y cuando puede producirse el fallecimiento. Es
recomendable que el médico de familia conozca la situacion a
lo largo de todo el proceso, ya que en los Gltimos momentos
puede evitar remitir de formainnecesariaal paciente aun hospi-
tal. También se debe procurar que el enfermo y lafamilia estén
informados con tiempo de la posibilidad de prolongar la vida
con respiracion asistida permanente, porque ése es su derecho,
y porgue son ellos, bajo asesoramiento médico, quienes deben
decidir s desean esta opcién en caso de insuficiencia respirato-
riaterminal.

Unaenfermedad como laEL A —que se presenta con un pro-
nostico tan sombrio y en la que no suele existir un dafio impor-
tante de las capacidades cognitivas del afectado, que asiste a
todo € drama del desarrollo evolutivo de esta enfermedad—,
congtituye sin duda alguna un gran reto, tanto desde el punto de
vista asistencial como hioético [55,56].
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CONCLUSIONES
Es evidente que, hasta que no se encuentre un tratamiento cura-

tivo para la ELA, la neurorrehabilitacion es actualmente la
mejor esperanza terapéutica, paramejorar la calidad de vida, 1a

salud y la supervivencia de estos pacientes. Este tratamiento
debe plantearse desde € punto de vista interdisciplinar y no
solo debe contemplar la asistencia médica, sino también las
ayudas técnicas oportunas en lo que respecta a comunicacion,
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movilidad y soporte domiciliario, asi como laformaciony pre-
paracién del cuidador principal y de lafamilia

En dltimo lugar, no debe olvidarse que, en la fase terminal,

tanto el asesoramiento sobre los recursos técnicos disponibles
(control del dolor, ventilacion mecénica, soporte asistencial
domiciliario, etc.) como laopiniony las decisiones del paciente
y de su familia, siguen formando parte del tratamiento interdis-
ciplinar delaELA.
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TRATAMIENTO NEURORREHABILITADOR
DE LA ESCLEROSISLATERAL AMIOTROFICA

Resumen. Objetivo. Realizar una revision bibliografica con laidea
de définir, valorar, contrastar y dar a conocer la utilidad del trata-
miento neurorrehabilitador en las diferentes fases evolutivas de la
esclerosislateral amiotrdfica (ELA), haciendo especial hincapié en
la funcién que éste desempefia tanto a la hora de mejorar la super-
vivencia, como la independencia funcional y la calidad de vida de
estos pacientes. Desarrollo. Aun siendo la ELA una enfermedad
que sigue un curso inexorable, la calidad de vida de los pacientes,
eincluso su tiempo de supervivencia, puede cambiar de forma sig-
nificativa con una actuacién médica adecuada. El tratamiento neu-
rorrehabilitador consiste en un proceso integral realizado por un
equipo multidisciplinar, que incluye el tratamiento farmacol 6gico
debase, €l tratamiento sintomatico de los problemas asociadosyy el
tratamiento de rehabilitacién, con el objetivo de prolongar la ca-
pacidad funcional y promover la independencia de estos pacientes
y que tiene como objetivo final el poder garantizar la mayor cali-
dad de vida posible durante todo el proceso asistencial. Conclusio-
nes. Es evidente que hasta que no se encuentre un tratamiento cu-
rativo para la ELA, e tratamiento neurorrehabilitador permanece
actualmente como la mejor esperanza terapéutica, de cara a mejo-
rar la calidad de vida, la salud y la supervivencia de estos pacien-
tes. Este tratamiento no sélo debe contemplar la atencién médica
del paciente, sino también las ayudas técnicas oportunas 'y €l so-
porte domiciliario, asi como la formacion y preparacion tanto del
cuidador principal como dela familia del paciente, abarcando des-
de e momento en que se diagnostica la enfermedad, hasta su fase
terminal. [REV NEUROL 2006; 43: 549-55]

Palabras clave. Enfer medades neurodegenerativas. Esclerosis late-
ral amiotréfica. Independencia funcional. Prondstico. Rehabilita-
cién. Tratamiento.

REV NEUROL 2006; 43 (9): 549-555

NEURORREHABILITACION EN ELA

53. Zarit SH, Rever KE, Bach-Peterson J. Relatives of the impaired elder-
ly; correlates of feelings of burden. Gerontologist 1980; 20: 649-55.

54. Paz-Rodriguez F, Andrade-Palos P, Llanos-Del Pilar AM. Consecuen-
cias emocionales del cuidado del paciente con esclerosis lateral amio-
tréfica. Rev Neurol 2005; 40: 459-64.

55. Bernat J, Golldstein M, Viste KH. The neurologist and the dying pa-
tient. Neurology 1996; 46: 598-9.

56. Calzada-Sierra DJ. Algunas consideraciones bioéticas en el abordaje
de los pacientes con esclerosis lateral amiotréfica. Rev Neurol 2001;
32: 952-7.

TRATAMENTO NEURO-REABILITADOR
DA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Resumo. Objectivo. Realizar uma revisao bibliogréfica com a
ideia de definir, avaliar, comparar e dar a conhecer a utilidade do
tratamento neuro-reabilitador nas diferentes fases evolutivas da
esclerose lateral amiotrofica (ELA), dando especial destaque a
funcdo que este desempenha, tanto na hora de melhorar a sobrevi-
véncia, como na independéncia funcional e a qualidade de vida
destes doentes. Desenvolvimento. Embora sendo a ELA uma doen-
¢a que segue um curso inexoravel, a qualidade de vida dos doen-
tes, einclusivamente o seu tempo de sobrevivéncia, podem alterar-
se de forma significativa com uma actuagdo médica adeguada. O
tratamento neuro-reabilitador consiste num processo integral rea-
lizado por uma equipa multidisciplinar, que inclui o tratamento
farmacolégico de base, o tratamento sintomético dos problemas
associados e o tratamento de reabilitagdo, com o objectivo de pro-
longar a capacidade funcional e promover a independéncia destes
doentes, tendo como objectivo final a garantia de maior qualidade
de vida possivel durante todo o processo de assisténcia. Conclu-
sBes. E evidente que até que no se encontre um tratamento curati-
vo para a ELA, o tratamento neuro-reabilitador permanece actual-
mente como a melhor esperanca terapéutica, de forma a melhorar
a qualidade de vida, a salde e a sobrevivéncia destes doentes. Este
tratamento ndo so deve contemplar o acompanhamento médico do
doente, como também as ajudas técnicas necessarias e 0 suporte
domiciliario, bem como a formacéo e preparacao, tanto do cuida-
dor principal, como da familia do doente, desde o momento em que
se diagnostica a doenga, até a sua fase terminal. [REV NEUROL
2006; 43: 549-55]

Palavras chave. Doencas neurodegenerativas. Esclerose lateral
amiotrdéfica. Independéncia funcional. Progndstico. Reabilitacdo.
Tratamento.
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