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6 PROLOGO

LA ELA EN CASA

Con esta publicacion, pretendemos informaros basicamente de la ELA desde la
experiencia que hemos ido adquiriendo a lo largo de los afios y de todos los que
hemos vivido y vivimos con esta enfermedad.

Pese a ser la tercera patologia neurodegenerativa mas comun, recibimos una
escasa asistencia sanitaria, es cierto que hoy no existe un tratamiento curati-
VO pero vemos con esperanza los avances en el campo experimental, por lo que
una actitud terapéutica activa, con el énfasis puesto en mantener en lo posible
la calidad de vida, tratando de forma decidida lo que pueda ser tratable y sobre
todo haciendo una labor preventiva sobre las complicaciones que aceleran nues-
tro deterioro, nos darian una perspectiva mas alentadora

Lo ideal seria un tratamiento integral prestado por un equipo multidisciplinar
especializado e integrado en una unidad de referencia.

Hasta que esto sea una realidad va ser en el seno familiar, en casa, donde en la
mayor parte de los casos tendremos que dar la repuesta mas eficaz a esta enfer-
medad, en esta nueva situacion van a verse alteradas las prioridades e incluso los
roles que hasta ahora prevalecian en nuestro entorno, teniendo que desarrollar el
mas amplio sentido solidario y afectivo.

No dudéis en implicar, consultar, reclamar, solicitar ayuda y atencion en todo
momento. Las asociaciones de afectados cubren de forma competente los vacios
con los que nos solemos encontrar.

Tenemos que dar la mano a la enfermedad y vivir con la esperanza que la
solucion puede estar cerca, y hasta que ese momento se produzca debemos man-
tenernos en las mejores condiciones.

Javier Cabo Lombana
Presidente de la Fundacion Diogenes
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La finalidad de este libro es la de ayudar y servir de guia a los afectados y al
colectivo que interactua alrededor de la ELA, plasmando en estas paginas la
magnitud de la enfermedad, su situacion asistencial e investigaciones sobre la
enfermedad que se estan realizando en la actualidad. Este libro sera punto de
partida para futuras acciones.

La ELA es una enfermedad neurodegenerativa que en la actualidad esta
teniendo mas incidencia en la poblacion debido al aumento de la esperanza de
vida, lo mismo que sucede con el Alzheimer.

La ELA es una enfermedad que requiere de una relacion interdisciplinar entre
los profesionales que la rodean, ya que su desarrollo pasa por diferentes esta-
dios y no todos los afectados tienen la misma evolucion pudiéndose manifestar
por diferentes vias.

PROFESIONALES QUE INTERVIENEN EN EL TRATAMIENTO:
* Médico de familia
* Neurdlogo
* Neumdlogo
* Psicologo
» Médico rehabilitador
* Logopeda
* Enfermeria
* Nutricionista
* Terapeuta ocupacional

A lo largo de estas paginas haremos una descripcion de las caracteristicas y
funciones de cada especialista en su trato con el afectado/a de ELA. Como se indi-
ca en la anterior relacion, con el primer facultativo que va a contactar el enfermo

es con el médico de familia y es a él al que le dedicamos el primer capitulo pues
la decision de derivar al afectado de ELA al neurdlogo dependera de su criterio.
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LA ELA EN ATENCION PRIMARIA

La importancia del médico de familia en la atencién a un paciente con ELA es la
de ser el primer facultativo al que se va a visitar. Se pude decir que ningun afecta-
do de ELA es visto directamente, en primera visita, por un neurdlogo, de ahi la
importancia del médico de familia y de la necesidad de definir signos y sintomas
de alarma que permitan reducir las demoras diagndsticas en esta enfermedad.

DIAGNOSTICO

La baja incidencia -uno a dos cada 100.000- y prevalencia -3,5 cada 100.000- de
esta enfermedad, la inespecificidad de los sintomas iniciales, la ausencia de un test
diagndstico especifico y la necesidad de pruebas diagnosticas no accesibles desde el
nivel de atencion primaria, son factores que pueden producir demoras para alcanzar
un diagnostico de esta patologia. Puede pensarse que un diagndstico temprano en
una enfermedad de las caracteristicas de la ELA no aporta ningun beneficio. Sin
embargo, existen razones que aconsejan «mejorar el diagnostico precoz porque:

1 El diagndstico temprano puede incrementar la probabilidad de ini-
ciar precozmente terapias neuroprotectoras que puedan minimizar
el deterioro neuronal. Se ha visto que la supervivencia en adul-
tos jovenes (<45 afos) es significativamente mejor que en los de
mayor edad.'

2 Facilita el establecimiento de tratamientos sintomaticos, lo que per-
mite mejorar la calidad de vida del paciente aunque eso no afecte
al curso evolutivo de la enfermedad.

3 Prolonga, o puede hacerlo, la autonomia del paciente facilitan-
do que siga realizando las actividades de la vida diaria. Si alguna
intervencion en los primeros estadios de la enfermedad puede retra-
sar o enlentecer el desarrollo de la enfermedad, sera bienvenida.

4 Evita o reduce los errores diagnosticos y los tratamientos innecesarios.

Finalmente, hay razones psicologicas como la angustia, ansiedad y malestar
que se genera al no disponer de un diagndstico en una enfermedad que el propio
paciente observa que progresa y que afecta a su calidad de vida. Y también razo-
nes éticas como es el derecho del paciente a conocer el diagnostico y pronostico
de su enfermedad y a elaborar o disefiar los planes para su vida.

Los sintomas iniciales de la ELA son muy inespecificos, lo que da lugar a que,
por un lado, el paciente suele tardar en consultar y, por otro, a que el médico,
dada la baja incidencia de la enfermedad, no tenga en consideracion esta pato-
logia en el diagndstico diferencial.

1 Strong M. Simplifying the approach: what can we do? Neurology 1999; 53(8) sup 5: S31-S34.
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La progresion de la enfermedad y la forma de presentacion, especialmente en
la forma bulbar (25% de los casos), pueden ser sefiales de alarma que, aunque no
orienten hacia un diagnostico especifico, al menos sean de utilidad al médico de
familia para solicitar una interconsulta con el neurologo?? y le sugieren que no
se trata de un proceso traumatoldgico (tunel carpiano, procesos osteotendino-
s0s...) u otorrinolaringoldgico (por ejemplo, ante una disfonia persistente) o de
otro ambito. En la Tabla 1 se recogen dichas sefiales de alarma.

Tablal. Propuesta de criterios de derivacion al neurdlogo

Debilidad con atrofia muscular

Presencia de disartria o disfonia con afectacion muscular o fasciculaciones

Hiperreflexia

Progresividad del cuadro

Un proceso progresivo que se acompaifie de debilidad y atrofia muscular o
bien de disartria o disfonia, junto con la hiperreflexia, serian signos sugestivos
de enfermedad neurologica. Si a ello se le aiiade que la sensibilidad no esta afec-
tada, que se suele preservar el control de esfinteres y que los motores oculares
no suelen afectarse, el diagnostico es sugestivo de ELA.

SEGUIMIENTO

Una vez diagnosticado e informado el paciente, debe asegurarse la continuidad
de los cuidados. Idealmente debiera establecerse una comunicacion inmediata,
fluida y estructurada entre el neurologo y el médico de familia, de manera que
las visitas periddicas al neurélogo para el seguimiento puedan complementarse
con visitas intermedias programadas por el médico de familia, al margen de
aquéllas a demanda que puedan surgir puntualmente.

En cada visita programada el médico de familia deberia valorar los aspectos
clinicos recogidos en la Tabla 2. Muchos de esos signos y sintomas unicamen-
te precisaran la indicacion de tratamiento sintomatico o ajuste del mismo (sia-
lorrea, dolores musculares, calambres...), mientras que otros, como la aparicion
de disfagia, disnea, ortopnea, pérdida progresiva de peso, etc., pueden sugerir
la necesidad de adelantar la/s interconsulta/s o incluso derivar al servicio de
urgencias, dependiendo de la situacion clinica del paciente.

2 Estévez Muiioz JC, Molina Caballero A, Hernandez Sastre I, Garcia de la Rasilla C. Aten Primaria
2004; 34(6):323.

3 Ross MA, Miller RG, Berchert L, et al. Toward earlier diagnosis of amyotrophic lateral sclerosis.
Neurology 1998; 50: 768-772.
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Tabla 2. Signos y sintomas para sequimiento por el médico de familia.

1. Sialorrea.
2. Disfagia.
3. Disnea.

= |nsomnio.

= Calambres.
= Espasticidad.

4. Alteraciones psiquidtricas-psicoldgicas:
= Depresion-ansiedad.
Labilidad emocional.

5. Alteraciones musculares:
= Debilidad muscular.

6. Alteraciones del lenguaje.

Probablemente la afectacion respiratoria sea el proceso que mas ensombrece
el pronostico y el que puede precisar atencion urgente en cualquier momento.
En la Tabla 3 se recogen los signos y sintomas sugestivos de insuficiencia respi-
ratoria, cuya presencia indica al médico de familia la conveniencia de la deriva-

cion al ambito hospitalario.

Tabla 3. Signos y sintomas de insuficiencia respiratoria en ELA.

SINTOMAS SIGNOS

Disnea de esfuerzo o al hablar
Ortopnea

Despertares nocturnos frecuentes
Somnolencia diurna

Cansancio

Dificultad para expectoracion
Cefalea matutina

Nicturia

Depresion

Anorexia

Dificultades de concentracion o de memoria

Taquipnea

Uso de musculatura respiratoria auxiliar (Tiraje)
Movimiento abdominal paradojico
Disminucion de la movilidad tordacica
Incapacidad para toser (debilidad)
Taquicardia

Pérdida de peso

Confusion, alucinaciones

Papiledema (raro)

Sincope

Sequedad de boca

Modificado de Andersen PM et al (2005).

El papel del médico de familia en el seguimiento de los pacientes con ELA es la
deteccion precoz de las complicaciones propias de la enfermedad, el tratamiento
sintomatico de todas aquellas incidencias que puedan alterar la calidad de vida
del paciente y el apoyo y la atenciéon domiciliaria cuando el paciente lo precise.
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Aunque todos los componentes del equipo de salud deben asegurar la conti-
nuidad en la atencidn, entendida como el seguimiento de la enfermedad por el
mismo médico o profesional, el médico de familia puede aportar longitudinali-
dad pues debe ofrecer atencion por ése y cualquier otro problema de salud que
afecte o pueda afectar a los pacientes con ELA.

El establecimiento de grupos multidisciplinarios estructurados y de medidas
organizativas que promuevan la comunicacion entre los profesionales puede
suponer mejoras sustanciales en la atencién sanitaria a estos pacientes.

ASISTENCIA SANITARIA

En el Real Decreto 1030/2006, de 15 de septiembre, por el que se establece la
cartera de servicios comunes del Sistema Nacional de Salud y el procedimiento
para su actualizacion, se incluye una amplia gama de servicios sanitarios a
prestar a todos los usuarios del sistema publico. Aunque no se sefialan servicios
especificos para los afectados por ELA, se recogen los fundamentales y necesa-
rios para llevar a cabo una atencidn sanitaria adecuada, integral y continuada
a todos los usuarios del Sistema Nacional de Salud, en condiciones de igualdad
efectiva, con independencia de su lugar de residencia. Por otra parte, reciente-
mente se ha publicado el Real Decreto 1302/2006, de 10 de noviembre, por el
que se establecen las bases del procedimiento para la designacion y acreditacion
de los centros, servicios y unidades de referencia del Sistema Nacional de Salud,
que posibilita la creacion de unidades de referencia para atender aquellas pato-
logias que, por sus caracteristicas, requieren concentrar los casos a tratar.

En el caso de la ELA, es imprescindible abordar la atencion del paciente
mediante el control de sintomas, el apoyo psicoldgico, el apoyo social y la inves-
tigacion. Para poder abordar todos estos aspectos es fundamental hacerlo desde
una perspectiva multidisciplinar, garantizando la asistencia al paciente de ELA
con el nivel de especializacion que requiera la enfermedad en cada momento.

Las necesidades de los pacientes se multiplican con la evolucion de la enfer-
medad, por lo que es fundamental la coordinacion de todas las actuaciones para
trabajar en la misma linea, evitando contradicciones y reforzando las buenas
practicas. La atencidon temprana a estos pacientes contribuye a su mejor forma-
cion para prevenir situaciones de deterioro y afrontar el proceso de dependencia.

El numero de nuevos casos de ELA equivale al de fallecimientos, por lo que
siempre hay pacientes y familiares recién diagnosticados a los que hay que for-
mar e informar. Esto unido a la voluntad profesional y la sensibilizacion res-
pecto a la enfermedad, sobre todo de los neurologos, ha facilitado que trabajen
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conjuntamente con otros profesionales, para abordar el control de sintomas de
los pacientes de ELA de una manera conjunta.

La atencidn coordinada entre atencion primaria y especializada y mediante
equipos multidisciplinares permite dar respuesta a las diversas necesidades del
paciente y su familia. Las distintas disciplinas (Neurdlogo, Neumologo, Endocri-
nologo, Nutricionista, Médico Rehabilitador, Fisioterapeuta, Logopeda, Terapeu-
ta Ocupacional, Psicélogo y Trabajador Social) se intercomunican, respetando la
diversidad y la complementariedad, permitiendo una atencion integral a los pro-
blemas que se derivan de la enfermedad.
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¢QUE ES LA ELA (ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA)?

Esclerosis significa «endurecimiento» y se refiere al estado endurecido de la
médula espinal en la ELA avanzada.

Lateral significa «al lado» y se refiere a la ubicacion del dafio en la médula espinal.

La palabra amiotrofica, que significa «sin trofismo muscular», se refiere a la
pérdida de las sefiales que los nervios envian normalmente a los musculos.

Su nombre se debe a las primeras descripciones en autopsias de pacientes
fallecidos por la enfermedad. Seria mas adecuado llamarle enfermedad de moto-
neuronas generalizada. Esta enfermedad también se conoce con el nombre de
Enfermedad de Lou Guerig, o de Stephen Hawking en Estados Unidos; enferme-
dad de Charlot en Francia, o genéricamente, EMN (enfermedad de motoneuronas).

Es una enfermedad del sistema nervioso central, caracterizada por una dege-
neracion progresiva de las neuronas motoras en la corteza cerebral (neurona
motora superior), tronco del encéfalo y médula espinal (neurona motora inferior).
Es la mas grave degeneracion de las motoneuronas que provoca una progresiva
paralizacion de los musculos que intervienen en la movilidad, el habla, la deglu-
cion y la respiracion. No afecta a los sentidos ni la capacidad cognitiva. El diag-
nostico por tanto requiere la asociacion de signos de neurona motora superior e
inferior, con afectacion bulbar variable. Suele iniciarse en extremidades superio-
res y progresar en poco tiempo hacia el resto de la musculatura. Lo que se afecta,
por tanto, es el sistema motor que controla la actividad del musculo esquelético.

El funcionamiento del sistema motor se basa en la relacion entre dos células
nerviosas:

Motoneurona superior (primera motoneurona)
Se encuentra en la corteza motora cerebral. De ella parte la orden
de movimiento hacia la segunda motoneurona.

Motoneurona inferior (sequnda motoneurona)

Se encuentra en el tronco del encéfalo o en la médula espinal (nivel
final del Sistema Nervioso Central hacia el musculo esquelético).
Esta tipologia clinica se puede simplificar diferenciando formas
espinales, cuando no se afecta la musculatura bulbar y formas bul-
bares en caso contrario.
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TIPOLOGIA
Dentro de la forma clasica hay dos tipos:

ELA esporadica. Afecta a adultos entre 40 y 70 afios, aunque hay
numerosos casos descritos de pacientes mas jovenes.

ELA hereditaria. Entre un 5 y un 10% de todos los casos de ELA son
familiares (en Espafia un 4,8%). La mayoria se heredan de forma
autondémica dominante aunque también se puede heredar de for-
ma recesiva. El cuadro clinico es similar al de la ELA esporadica
no familiar, aunque su edad de inicio es sensiblemente inferior. En
el 15% de las familias con ELA dominante se han demostrado dis-
tintas mutaciones del gen de la enzima superoxido dismutasa Zn/
Cu (SOD-1) que se localiza en el cromosoma 21. En la actualidad se
conocen mas de 100 mutaciones de este gen que son responsables
del 15 al 20% de las formas familiares y, por tanto, del 1 al 2% de
todas las formas de ELA. Se desconoce la manera en que el enzima
mutado contribuye al desarrollo de la enfermedad. Animales mani-
pulados genéticamente, que exhiben las mismas mutaciones huma-
nas, reproducen una enfermedad similar. Por el contrario, cuando
se suprime por completo la expresion del gen y el animal no pro-
duce ninguna cantidad de enzima, la enfermedad no va a ocurrir.
Se ha propuesto una hipoétesis segun la cual el enzima mutado seria
capaz de ejercer nuevas acciones que tienen como consecuencia la
degeneracion de la neurona motora.

Las manifestaciones clinicas de las formas familiar y esporadica de ELA son
idénticas. Las diferencias descritas entre ambas hacen referencia a la edad de inicio
(unos 10 afios antes como media en los casos familiares), la incidencia segun el sexo
(predominio de varones en las formas esporadicas e igualdad para ambos sexos en
las familiares) y la extension de las lesiones microscopicas (anomalias en los cordo-
nes posteriores y en otros nucleos medulares) que clinicamente suelen ser silentes.*

OTRAS FORMAS CLINICAS

Esclerosis Lateral Primaria. Se manifiesta exclusivamente por un
sindrome de neurona motora cortical y de sus vias corticoespinal
y bulbar.

Atrofia Espinal Progresiva. (Atrofia Muscular Primaria). Se mani-
fiesta por signos de neurona motora medular, los signos de neurona

4 Hirano A, Kurland L, Sayre G. Arch Neurol 1967;16:232-246
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motora superior estan ausentes. Su progresion suele ser mas lenta.
En esta forma hay que plantearse siempre el diagndstico diferen-
cial con las amiotrofias espinales hereditarias y neuropatias moto-
ras con bloqueo de conduccidn.

Paralisis Bulbar Progresiva. Se manifiesta de entrada por un sindrome
bulbar (disartria, disfonia, disfagia), con signos de neurona moto-
ra inferior bulbar (atrofia de la lengua y fasciculaciones linguales)
acompafiados de labilidad emocional y signos de liberacion de la via
corticoespinal a nivel de extremidades (hiperreflexia, espasticidad).

SINTOMAS

La ELA debilita los musculos denominados esqueléticos, pudiendo dar como
resultado eventual una paralisis total. El deterioro de la motoneurona superior
ocasiona rigidez en los musculos y exagerados reflejos. Si se deteriora la moto-
neurona inferior se ven afectados los musculos responsables del habla, mastica-
cion y deglucion. Si ademas se ve implicada la médula espinal, se ven afectados
los musculos de los miembros, cuello y tronco.

Los primeros sintomas se manifiestan con un cansancio excesivo y sin moti-
vos, caidas frecuentes, falta de movilidad en los dedos, forma de andar distinta
por falta de fuerzas en las piernas, forzando las caderas.

En algunos casos los primeros sintomas se manifiestan con problemas en el
habla o en la deglucion, en otros son contracciones de musculos, espasmos y
entumecimientos, motivados por la pérdida de tejido muscular. Al ser una enfer-
medad progresiva, es frecuente que el enfermo experimente todos estos sintomas.

No tiene por qué existir dolor asociado a la ELA. Se pueden tener sintomas
similares y no padecer esta enfermedad, para detectarla se precisa de un minu-
cioso examen neurologico para dar un diagnostico y confirmar que esos sinto-
mas estan relacionados con la ELA. El diagndstico ha de hacerlo un especialista
en neurologia evaluando el historial médico del paciente, realizando un comple-
to examen y un electromiograma (EMG) para estudiar la salud de los nervios del
cuerpo y de los musculos. Para ello hay que insertar electrodos dentro de los mus-
culos que miden las sefiales eléctricas. Ocasionalmente se realiza biopsia de tejido
muscular mediante anestesia local. También se pueden realizar pruebas genéticas.

Estas formas de inicio de la ELA inducen a menudo a una orientacion diagnos-
tica erronea por confundirse con otras patologias, dando lugar a que el pacien-
te sea referido a otras especialidades distintas como son otorrinolaringologia y
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traumatologia, ocasionando un gran retraso en el diagndstico final que tiene que
realizar un neurdlogo.

¢QUE NO ES AFECTADO POR LA ELA?

Los musculos involuntarios no son afectados, tampoco los voluntarios que
mueven los ojos, control de vejiga y resto de las funciones intestinales, asi co-
mo la funcion sexual. El intelecto y los sentidos de la vista, el oido y el tacto no
son afectados.

EVOLUCION

Normalmente afecta a todos los musculos del cuerpo en un periodo de tres a
cinco afios, contando desde los primeros sintomas. El progreso de la enfermedad
no es igual en todos los pacientes, siendo en algunos de ellos mas lento e inclu-
so puede detenerse. El final que actualmente tiene la enfermedad es la muerte
por paralisis de los musculos respiratorios.

¢POR QUE SE DEGENERAN LAS MOTONEURONAS Y MUEREN?

Actualmente se desconocen los factores que inician la degeneracion. Aunque se
ha visto que en las células que degeneran confluyen varios mecanismos altera-
dos, como son:

® Alteraciones en el metabolismo del glutamato, un aminoacido
esencial imprescindible en la conduccion del impulso nervioso.

¢ Sensibilidad aumentada al dafio neuronal por productos toxicos del
metabolismo (dafio hidroxiradical).

® Reduccion de los factores esenciales del crecimiento neuronal.

® Muerte prematura de las neuronas por un mecanismo de «suicidio
celular».

® Factores genéticos: Las alteraciones genéticas son defectos en la
conformacion normal de las cadenas de ADN que en ocasiones
pueden transmitirse por herencia.

Los recientes avances en biologia molecular han permitido identificar el gen
alterado en las formas «familiares». La proteina que ese gen produce (superoxi-
do dismutasa) y la funcion de ésta en la motoneurona destruye los metaboli-
tos «hidroxiracicales» que por este mecanismo se acumularian y producirian
dafio neuronal.
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INCIDENCIA

Este dato permanece constante 1y 2 casos nuevos por cada 100.000 habitantes
y aflo. Aunque en las ultimas décadas se describe un aumento en el numero de
casos diagnosticados al afio debido probablemente a una mejora en su diagnos-
tico y en la mayor longevidad de la poblacion en general

En Espafia la incidencia es de un nuevo caso por cada 100.000 habitantes y
afio. Afecta principalmente a adultos entre 40 y 70 afios, en las formas espora-
dicas y unos 10 afios antes en las familiares. La mortalidad ajustada por edad es
de 1,5 fallecimientos por cada 100.000 habitantes.

PREVALENCIA
Este valor indica el numero de casos de afectados diagnosticados en un mo-
mento determinado. En Espafia es de 3,5 casos por cada 100.000 habitantes.

Dentro de estos datos la ELA familiar supone una proporcion entre el 5y 10
por ciento de todas la ELAs. En Espaia las formas hereditarias suponen el 4,8%.
De estas el 18% presentan una mutacion del gen que codifica el enzima supe-
roxido-dismutasa tipo 1 (SOD-1). También en las ELAs esporadicas puede detec-
tarse esta anomalia.
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UNA ENFERMEDAD TRATABLE®
Hasta el momento la ELA sigue siendo incurable, no tiene tratamiento curativo,
pero si tiene tratamiento paliativo y sintomatico (pueden ser tratados sus sintomas).

La muerte, sobreviene generalmente por complicaciones respiratorias.

La tecnologia moderna ha permitido que las personas con ELA compensen
en algun grado casi toda la pérdida de funciones, permitiendo inclusive que las
personas que casi no tienen funcion muscular continuen respirando y comuni-
candose. Asi pues las estadisticas de longevidad pueden estar un poco atrasadas
debido a cambios en los cuidados y la tecnologia de apoyo. Por ejemplo, el fisico
britanico Stephen Hawking ha tenido ELA desde los afios sesenta y puede toda-
via escribir, dar conferencias y ejercer su profesion.

Es importante observar que la ELA no afecta directamente los musculos invo-
luntarios, como los que controlan los latidos del corazon, el tracto gastrointesti-
nal, la funcion intestinal, las funciones sexuales y de la vejiga. Sin embargo, la
incapacidad prolongada de movimientos y otros efectos de la ELA pueden tener
algun impacto indirecto.

El dolor no es un componente principal del trastorno, aunque puede presentarse
un dolor moderado como resultado de la inmovilidad y sus complicaciones diversas.

El oido, la vista, el tacto y la capacidad intelectual siguen siendo generalmen-
te bastante normales. Algunos expertos consideran que ciertos cambios emocio-
nales pueden atribuirse directamente al avance de la enfermedad, pero en una
enfermedad tan devastadora como la ELA, puede ser dificil distinguir los sen-
timientos ocasionados por el trastorno subyacente, de los ocasionados por la
situacion de la persona.

En el tratamiento de la ELA hay que tener en cuenta que las recomendaciones
se deben hacer segun ensayos clinicos. Los resultados en estudios experimenta-
les no siempre son superponibles a los resultados clinicos (modelos animales).

e Riluzole. Es el unico agente aprobado como tratamiento especifico
para la ELA. Su efecto es modesto sobre la supervivencia, capaci-
dad respiratoria y tasa de pérdida de fuerza. No es efectivo sobre la
fuerza global, calidad de vida o capacidad respiratoria.

5 Diaz Marin, Carmen. Neurdloga. «Tratamientos actuales de la ELA y sus sintomas». I Jornadas Trans-
locales sobre ELA. Elche: Centro de Congresos Ciutat d’ Elx. 21 de junio 2007.
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e Terapia hormonal:
Albuterol. Efectivo en la fuerza del flexor del cuello y musculos
respiratorios.
Tamoxifeno. Estudios experimentales con enlentecimineto de la
progresion. Estudio 60 pacientes+riluzole: enlentecimiento a dosis
altas. Mujeres postmenopausicas.

Creatina. Dos ensayos con creatina no han demostrado mejoria
significativa en supervivencia global. Mejoria de la musculatura
apendicular, sobre todo si se complementa con un programa de
ejercicios fisicos. Bien tolerada, pero no existen suficientes datos
para recomendar su uso.

Miotrofina. Factor de crecimiento muscular. Estudio europeo con
tratamiento subcutaneo dos veces al dia: no efectivo. Estudio ame-
ricano a dosis muy altas: no prolongé supervivencia y enlenteci-
miento del 16%.

e Vitamina E. Se ha comprobado su eficacia en cuanto a retrasar el
inicio y enlentecer la progresion de la paralisis en un modelo animal
(raton transgénico-superoxido dismutasa). Ensayo clinico con 5000
mg/dia, en 160 pacientes, afiadido a riluzole, ELA < 5 afios. No efi-
caz en supervivencia, ni en escalas de valoracion fuerza muscular.

e Acido valproico y gabapentina. Antiepilépticos muy usados, con
efectos secundarios conocidos. Efecto neuroprotector in vitro en
cultivos de neuronas medulares de rata. Prolonga supervivencia de
ratones epilépticos.

e Minociclina. Se habia difundido su uso por resultados experimen-
tales prometedores (estudio ratones, formas genéticas, antes del
desarrollo de la enfermedad). Ensayo clinico promovido por el NIH
y controlado con placebo en 468 sin eficacia y mayores efectos
secundarios en tratados.

TRATAMIENTOS EN DESARROLLO

e Estudios experimentales sobre la modificacion de la Cu-Zn supe-
roxido dismutasa.

e Ensayo clinico con células madre (Universidad Miguel Hernandez
de Elche).
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TRATAMIENTO SINTOMATICO
e Calambres y espasticidad: sulfato de quinina, benzodiacepinas
(tetracepam, clonacepam), antiespasticos (baclofeno, tizanidina,

dantroleno, memantina).

e Fatiga muscular: modafenilo, estudio piloto con buena tolerabilidad
y reduccion de sintomas

e Hipersalivacion: objetivo disminuir la cantidad de saliva. Amitripti-
lina, anticolinérgicos, tratamiento local bromuro de hioscina, toxi-
na botulinica, radioterapia, aspiradores de saliva.

e Moco denso: asociar betabloqueantes (propanolol o metoprolol).

e Sintomas pseudobulbares: amitriptilina, fluvoxamina, litio, levodopa.

e Alteracion del estado de animo: antidepresivos como ansioliticos
(amitriptilina, IRS).

e Disfagia: consistencia de los alimentos, espesantes para liquidos.

e Estrefiimiento: dieta rica en fibra y agua.

¢ Dolor: la ELA no produce dolor, pero los pacientes pueden tener-
lo en fases avanzadas (50%): inmovilidad, contracturas, calambres.
Tratamiento farmacoldgico: analgésicos, antinflamatorios, anties-

pasticos y otros. Derivados opidceos.

e Programa de rehabilitacion adecuado: prevencion de contracturas,
posturas andmalas, férulas...

Toda esta informacion se completa y desarrolla en el capitulo dedicado al neurologo.
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NEUROLOGO

PAPEL DEL NEUROLOGO

El neurdlogo es el especialista al que el médico de familia envia al paciente
cuando ve indicios de una afeccidon neurolégica. Es el encargado de realizar
todas las pruebas que se necesitan para poder diagnosticar que se padece una
esclerosis lateral amiotrofica.

TRATAMIENTO

No existe ningun tratamiento probado contra la ELA. Sin embargo, el reciente
descubrimiento de determinados factores de crecimiento neuronal y de agentes
bloqueantes del glutamato, se han mostrado prometedores en la detencion de la
progresion de la enfermedad. Aunque actualmente no existe ningun farmaco
que la cure, si existen farmacos para combatir el conjunto de sintomas que
acompafan a la enfermedad como son los calambres, la espasticidad, las altera-
ciones en el suefio o los problemas de salivacion. Existen numerosas estrategias
muy eficaces para cuando aparecen las alteraciones respiratorias o cuando sur-
gen problemas relacionados con las secreciones.

Actualmente el unico farmaco probado en estudios multicéntricos, que al
parecer retrasa la evolucion de la ELA es el RILUZOLE (RILUTEK). Su mecanismo
de accion lo situa a nivel presinaptico, inhibiendo la liberacion de acido glutami-
co a nivel del sistema nervioso central, aumentando la supervivencia de la neu-
rona e interfiriendo a nivel postsinaptico la accion de aminoacidos excitatorios.

TRATAMIENTOS SINTOMATICOS
Los métodos de tratamiento sintomatico ocupan un lugar preferente. Estan
orientados a tratar los sintomas o complicaciones derivados de la enfermedad.

TRASTORNOS SENSO-MOTORES. ESPASTICIDAD, ENTUMECIMIENTO

La espasticidad se produce por afectacion de las estructuras del sistema nervioso
central que controlan la motricidad. Las areas celulares de estas estructuras se en-
cuentran en la sustancia gris de la corteza cerebral. En estas zonas se originan las
vias motoras que se dirigen a los diferentes puntos de conexion con los nervios
periféricos. Durante el trayecto pueden aparecer lesiones que causan los trastornos
funcionales. Segun la localizacion de las lesiones, la espasticidad se manifiesta de
diferente manera y es mas frecuente que se afecten las piernas que los brazos.

La efectividad y tolerancia de medicamentos antiespasticos puede variar segun
el paciente. En cualquier caso, todo tratamiento para la espasticidad requiere ser
seleccionado en funcion de las caracteristicas personales del enfermo.
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BACLOFEN es el farmaco mas utilizado por su efectividad y buena toleran-
cia. En aquellos pacientes en los que no se obtengan los resultados esperados
a pesar de ser administrado en dosis elevadas por la dificultad que presenta
para atravesar la barrera hematoencefalica, es posible administrar el Baclo-
fen mediante inyeccion lumbar, siendo especialmente indicado en los casos de
espasticidad severa.

Se recomienda la administracion continua del medicamento a través de
un dosificador en aquellos pacientes con contracturas, espasmos dolorosos y
espasticidad severa, aunque pueden presentar debilidad muscular, como efec-
to secundario. Las particularidades de este tipo de tratamiento requieren de una
evaluacion global previa del enfermo.

TIZANIDINA es un farmaco relativamente nuevo, especialmente indicado
para aquellos pacientes que no pueden tolerar el Baclofen. La mejor tolerancia
de este medicamento podria explicarse por su efecto sobre la base tonica del
reflejo de estiramiento.

De forma secundaria al tratamiento con Tizanidina puede darse un descenso
de la presion sanguinea, lo que requerira una especial atencion en aquellas per-
sonas que reciban simultaneamente tratamiento contra la hipertension.

DIACEPAM es un farmaco antiespastico efectivo, pero presenta algunos efec-
tos secundarios, siendo el mas frecuente la somnolencia, reacciones paraddjicas
en personas de edad avanzada (nerviosismo), disminucion de la secrecion lagri-
mal, y en pacientes diabéticos, puede producir sintomas de hipoglucemia.

El entumecimiento muscular es doloroso. Es una descarga continua de poten-
ciales del musculo. Puede ser aliviado con la administracion de diversos far-
macos de acuerdo a las caracteristicas del enfermo: SULFATO DE QUININA,
BACLOFEN Y CLONACEPAM.

ALTERACIONES DE LA AFECTIVIDAD

La ELA puede acompanarse de una falta de control emotivo. Pueden aparecer
respuestas emocionales desproporcionadas e inapropiadas: lloros, risas... Se ha-
bla de «risa» o «llanto patolégico» cuando el enfermo llora o rie de forma espon-
tanea e incontrolada y sin motivo aparente.

Estos asaltos de llanto, risas, gritos, pueden ser tratados con muchos farma-
cos: AMITRIPTILINA, NORTRIPTILINA, SERTRALINA, PAROXETINA, etc.
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A lo largo de las distintas fases de la enfermedad los afectados de ELA pueden
presentar episodios depresivos graves, siendo aconsejable en estos casos el trata-
miento del paciente con: SERTRALINA, PAROXETINA, FLUOXETINA, VENLA-
FAXINA, AMITRIPTILINA, entre otros.

REFLUJO GASTRICO
Se puede tratar con OMEPRAZOL, PANTOPRAZOL, RANITIDINA u otros.

SALIVACION EXCESIVA

Para evitar este efecto existen varios medicamentos como butilbromuro de hios-
cina, suele recomendarse la AMITRIPTILINA ya que asocia otros efectos utiles
en la enfermedad. También se puede utilizar la infiltracién con toxina botulini-
ca de la glandula pardtida.

ESTIMULACION ELECTRICA

La estimulacion eléctrica del musculo se viene aplicando en pacientes que pre-
sentan debilidad muscular. En el caso de la ELA no hay evidencia de que pueda
ser perjudicial o beneficiosa. En algunos pacientes se han observado pequefias
mejorias al mantener el musculo mas activo, en cambio otros se han sentido
peor, o no se ha observado efecto alguno. La conexion entre los musculos y los
nervios es importante no solo para permitir el movimiento sino para mantener
el musculo activo y funcional por la accién de los factores neurotroficos de los
nervios sobre los musculos, no observandose en la estimulacion eléctrica la
capacidad de reemplazar esos factores.

ANTIOXIDANTE

El oxigeno es utilizado por las células del organismo en el metabolismo celular
para la obtencion de energia. Parte de ese oxigeno forma moléculas destructivas
conocidas como radicales libres, éstos tienen un efecto nocivo sobre las células.
Las células combaten la accion de los radicales libres mediante un mecanismo
que los neutraliza. Partiendo de este fenomeno, algunas investigaciones apuntan
que, en el caso de la ELA, las motoneuronas no frenan ni neutralizan la accion
de los radicales que se producen de forma tan rapida. A esta situacion se la co-
noce como «tension oxidativa» y es la responsable de la destruccion celular.

De esta linea de investigacion surge el tratamiento con antioxidantes, median-
te la inclusion en la dieta de alimentos ricos en antioxidantes, o la administra-
cion de vitaminas C y E, para frenar la evolucion de la enfermedad.

En la actualidad se esta investigando el efecto terapéutico de los antioxidan-
tes en la ELA.
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TRATAMIENTO CON INMUNOGLOBULINA

Las inmunoglobulinas son detectoras de anticuerpos. La idea que subyace al
tratamiento con inmunoglobulinas es que con elevadas dosis se reducen los
supuestos anticuerpos que, segun algunas teorias, estan implicados en la ELA.

Sin embargo, no se conocen efectos beneficiosos de la inmunoglobulina en
enfermos con ELA. Las investigaciones realizadas han encontrado efectos late-
rales: complicaciones vasculares, ataques de corazon, coagulos de sangre, reac-
ciones alérgicas, dolor de cabeza y erupciones cutaneas.

A la vista de los resultados encontrados y la ausencia de beneficio para el
paciente, el tratamiento con inmunoglobulinas debe ser descartado.
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NEUMOLOGO

Dr. Emilio Servera.

Neumologo del Hospital Clinico Universitario de Valencia.
Dr. Jesus Sancho Chiniesta.

Neumologo del Hospital Clinico Universitario de Valencia.
Dra. Elia Gomez.

Hospital Clinico Universitario San Juan de Alicante.

LOS PROBLEMAS RESPIRATORIOS EN LA ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA
Los problemas respiratorios tienen una importancia capital en el prondstico de
los enfermos con esclerosis lateral amiotrofica. Por diferentes razones estos pro-
blemas no han tenido, hasta hace poco tiempo, un tratamiento adecuado. Por
suerte existe una tendencia al cambio que las asociaciones de enfermos y los
meédicos implicados deben hacer progresar. No obstante, la intervencion de la
Administracion, proporcionando los recursos humanos (actitud, conocimientos
y habilidades) y materiales (aparatos, entorno hospitalario y domiciliario) ade-
cuados es capital para llegar a alcanzar el nivel de calidad deseable, que no es
otro que del que disponen los pacientes con otras enfermedades que ya han sido
«asumidas» completamente por los responsables sanitarios.

¢POR QUE APARECEN LOS PROBLEMAS CON LA RESPIRACION EN LA ELA?

1. Llenar y vaciar los pulmones

La ELA va afectando progresivamente al funcionamiento de los musculos de
los afectados, de modo que, a partir de un momento determinado, pueden
necesitar ayudas para las actividades de la vida cotidiana. De igual forma que
la enfermedad afecta a los musculos de los brazos o de las piernas, también
puede afectar a los musculos respiratorios (MR). Cuando esto ocurre, es im-
prescindible que estos MR reciban las ayudas adecuadas, pues los problemas
relacionados con su mal funcionamiento pueden tener consecuencias muy
graves: basta revisar la literatura médica o acceder a los foros de enfermos en
internet para comprobarlo.

Desde hace cientos de afios, el torax se representa como un fuelle de los que
se utilizan para avivar el fuego. Al igual que los movimientos de las paredes del
fuelle lo hinchan y lo deshinchan (lo llenan y lo vacian) haciendo entrar (o salir)
el aire, los movimientos de la pared tordcica durante la inspiracion y la espira-
cién permiten la entrada del aire (con el oxigeno necesario para vivir) y la sali-
da (con el anhidrido carbdnico que se produce en las combustiones para obtener
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energia). Unos pulmones en perfecto estado no sirven para nada si «el fuelle»
no se encarga de «meterles» el oxigeno y de «sacarles» el anhidrido carbdnico.
Y para que «el fuelle» funcione es imprescindible que los MR puedan moverlo.
Cuando éstos empiezan a fallar,el anhidrido carbdnico no sale como debe, y al
acumularse en la sangre produce somnolencia, dolor de cabeza, falta de aten-
cion... En estos casos también se queda en los pulmones, donde ocupa un espa-
cio que impide que entre todo el oxigeno necesario... Y esta falta de oxigeno
también produce molestias: la principal es la sensacion de falta de aire, que difi-
culta todavia mas los movimientos a quien puede moverse o que obliga a dormir
sentado o con varias almohadas. Los pulmones de un enfermo de ELA son como
dos botellas del tamafio adecuado, en las que cabe el aire necesario para respi-
rar... pero que necesitan que los MR las llenen y las vacien de forma correcta.
Si esto no es asi, son incapaces de cumplir su funcion y necesitan ayuda. Esta
ayuda va a ser progresiva: durante un tiempo poco intensa y sélo durante el
suefio, pero en algunos casos puede llegar a ser continua y completa, sustituyen-
do completamente a los musculos «del fuelle». Si simplificamos, podemos decir
que con la respiracion puede pasar como con el caminar: primero baston, luego
muletas, silla, silla con motor...

Y al igual que la silla con motor sustituye completamente a los musculos
de las piernas para que un enfermo pueda desplazarse, los modernos respi-
radores eléctricos sustituyen completamente a los MR y permiten que el aire
entre y salga de los pulmones de forma correcta para mantener normales el
oxigeno y el carbonico de la sangre y evitar el dolor de cabeza, el ahogo, la
somnolencia...

2. Sacar los mocos fuera de los bronquios

Los pulmones estan en contacto permanente con el aire, y por ello estan ex-
puestos a que entren substancias peligrosas, entre ellas algunos gérmenes. Para
defenderse de las agresiones externas, la pared de los bronquios esta recubier-
ta de unos diminutos pelillos llamados cilios, sobre los que corre una delgada
capa de moco que -segregado de forma continua- va arrastrando hacia arriba
las pequenas particulas que caen encima (entre ellas los microbios), hasta lle-
gar a la parte superior de las vias respiratorias, donde se deglute de forma in-
consciente. Este sistema de limpieza es conocido como aclaramiento mucoci-
liar, y mientras funciona correctamente nos proporciona proteccion sin que
nos demos cuenta de ello. Sin embargo, este sistema puede tener dificultades.
Durante los catarros, los gérmenes pueden provocan una inflamacion de la
pared de la traquea y de los bronquios que ademas de impedir que los cilios se
muevan correctamente, también cambia las caracteristicas del moco, que se
hace muy espeso o muy liquido.
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Si llega esta situacidn, el aclaramiento mucociliar no cumple su funcién de
subir las secreciones hacia arriba, por lo que éstas se van acumulando hasta que
un golpe de tos las expulsa fuera. Por lo tanto, en estos casos, el fuelle —ademas
de seguir manteniendo una respiracion adecuada- tiene que hacer el esfuerzo
periodico de llenar rapidamente los pulmones de aire y contraerse después con
fuerza, para que el aire salga «a presion» en forma de tos y arrastre los esputos al
exterior. No obstante, si los MR de los enfermos con un proceso catarral fueran
incapaces de realizar el esfuerzo necesario para expectorar, pueden recibir ayu-
das que les permitan conseguirlo.

3. La importancia de los musculos que intervienen en la deglucion

Algunos enfermos con ELA tienen dificultad para hablar y para deglutir correc-
tamente. En estos casos la funcion respiratoria puede verse alterada. Ciertos
musculos que participan en la deglucién intervienen también en la accion de
toser. Se encargan de cerrar las vias respiratorias antes del golpe de tos, produ-
ciendo un aumento de la presion dentro del torax. El aumento de presion hace
que, cuando se abran subitamente las vias, el aire salga con fuerza suficiente
para arrastrar mocos. Si esta secuencia —~hinchar con aire los pulmones, «cerrarm
la garganta, aumentar la presion dentro del torax, «abrim la garganta y expulsar
el aire con fuerza- no se produce es posible que la tos no sea efectiva.

El buen funcionamiento de los musculos de la deglucion evita los atragan-
tamientos y, en consecuencia, el enorme riesgo de producir muerte por asfixia.
También evita el peligro de infecciones repetidas y, a veces, graves. Por siste-
ma deben eliminarse los alimentos dificiles de masticar y triturar, para prevenir
atragantamientos. Es posible, que la «seleccion» de alimentos para evitar tales
atragantamientos provoque una pérdida de peso, en tal situacion hay que buscar
alternativas rapidamente. Una mala nutricion debilita mas los musculos y dismi-
nuye la capacidad de respuesta del organismo ante las infecciones.

¢COMO ACTUAR RESPECTO A ESTOS PROBLEMAS?

1. Informar a los enfermos y allegados

Hace afos, ni los enfermos ni sus allegados eran informados del tipo de proble-
mas respiratorios que podian aparecer. Por ello, los problemas llegaban de for-
ma repentina y sin ser —por desconocidos- esperados. En algunos casos podian
solucionarse, pero en otros ya era tarde para encontrar remedios adecuados. En
la actualidad, en determinados hospitales, los neurodlogos, tras el diagndstico
remiten a los pacientes de ELA al Servicio de Neumologia, donde reciben la
informacion necesaria para conocer el alcance de los problemas y participar de
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forma protagonista en la eleccion de alternativas de tratamiento, sin la premura
que impone la necesidad de tomar decisiones rapidas.

Tanto ellos como su entorno deben saber que, ademas de los problemas que
le van a ocasionar el paso del tiempo y la consecuente evolucion de la enfer-
medad (la mayoria de las veces imprevisible), estan expuestos a los mismos
riesgos de tener problemas pulmonares agudos que los no enfermos: una neu-
monia grave, una contusion pulmonar, una intervencion quirargica mayor...

Por lo tanto, es imprescindible que se prevean actitudes ante inesperados y
potenciales problemas.

2. Valorar la situacion e iniciar desde el primer momento la vigilancia

Después de la revision por el médico en la consulta, que -basicamente- com-
prueba cual es la capacidad para masticar, hablar y deglutir, para toser y para
respirar (deglutir, toser y respirar van a repetirse una y otra vez como los
puntos diana) se realizan una serie de exploraciones en el «Laboratorio de
Exploracion Funcional Respiratoria». Fundamentalmente, alli se analizan di-
ferentes aspectos de la capacidad de respuesta del «fuelle» para toser y para
respirar y -si es posible- se cuantifican. Esta cuantificacion es muy importan-
te, pues permite situar a cada enfermo en el nivel que le corresponde de cara
a elegir las medidas preventivas oportunas y los tratamientos necesarios si las
medidas preventivas fallan.

También la determinacion del oxigeno de la sangre durante la noche con
un sencillo aparato que se conecta mediante una pinza a un dedo (y que no
produce ninguna molestia) da informacion muy valiosa de la capacidad «del
fuelle» para conseguir una adecuada ventilacion durante el suefio, que es un
periodo de tiempo en el que aparecen problemas que no son evidentes si el
enfermo esta despierto.

Si la historia clinica plantea dudas respecto a su buen funcionamiento, tam-
bién se valora objetivamente la capacidad de deglucion. La videorradiologia
permite averiguar qué pasa con diferentes texturas de alimento: si pasa todo
al esdfago, si se retiene una parte que puede pasar a las vias respiratorias o si,
directamente, una parte del contenido alimenticio pasa a las vias respiratorias.
La informacion obtenida permite que el médico responsable y el enfermo pue-
dan decidir los pasos a dar. Las valoraciones periddicas permiten descubrir si se
han producido cambios que recomienden actuaciones distintas a las programa-
das hasta ese momento. Los enfermos y allegados aprenden a distinguir en qué
situaciones deben buscar la ayuda de los médicos responsables.
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3. Aprender técnicas de ayuda a la expectoracion

Cuando se sospecha que puedan aparecer dificultades con la llegada de un ca-
tarro debe iniciarse el aprendizaje de las llamadas ayudas manuales para la tos,
en las que el fisioterapeuta respiratorio ensefia al enfermo y allegados cémo
sacar el maximo partido de sus musculos y como ayudarles con procedimientos
muy faciles de aprender. De esta forma se pueden encarar los problemas con las
«defensas preparadas». No resulta una buena estrategia retrasar el aprendizaje
al momento en que la situacion ya se ha desestabilizado, pues entonces todo
es mas dificil de aprender.

Si las ayudas manuales no consiguen los resultados deseables, las ayudas
mecanicas toman el relevo y —excepto en situaciones muy concretas- suelen
permitir el manejo no invasivo de las secreciones. Si también las ayudas meca-
nicas fallan, la traqueotomia es el siguiente escalon que el médico y el enfermo
deben abordar si a éste le parece adecuado.

4. Aprender técnicas de ayuda a la respiracion

Si el fuelle no proporciona una ventilacion adecuada o hay datos para pensar
que la situacion puede cambiar de forma brusca, se inicia la adaptacion a la
ventilacion no invasiva (VNI).

Los modernos aparatos diseiiados para el manejo en los domicilios, que
se transportan con facilidad y que disponen de baterias para utilizarlos sin
conexion a la red eléctrica (por ejemplo, en un coche, en un avion o en una
silla de ruedas), permiten mejorar la actividad del fuelle y hacen desaparecer las
molestias relacionadas con esta carencia. Existen diferentes formas de conexion
entre el ventilador y el enfermo: mascarilla nasal, «pipa» entre los labios... por
ello se entrena al enfermo y allegados para alternarlas. Mediante diferentes
combinaciones, se puede mantener la VNI durante las 24 horas del dia cuando
es necesaria, siempre que también puedan controlarse las secreciones de moco.
También aqui resulta muy importante «adelantarse a los acontecimientos» para
poder abordar los problemas desde una situacion que permita hacerles frente
de forma efectiva.

Es capital resaltar que la administracion de oxigenoterapia en lugar de VNI es,
en la mayor parte de los casos, un riesgo importante.

Cuando no hay una enfermedad bronquial o pulmonar aguda, los pulmones
son capaces de cumplir su funcion perfectamente y el oxigeno del aire pasa a la
sangre sin problemas... siempre que el fuelle reciba las ayudas necesarias para
hacerlo entrar a las «botellas pulmonares» al mismo tiempo que va lavando el
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carbdnico acumulado en esas «botellas» si no se ayuda -a la vez- a los mus-
culos respiratorios, la administracion de oxigeno afiadido al aire puede llegar a
provocar alteraciones en las drdenes que regulan la respiracion, con el resultado
de una progresiva disminucion del volumen de aire movilizado, hasta llegar, en
algunos casos, incluso a la «parada respiratoria».

5. Utilizar procedimientos que sustituyen a la respiracion

En aquellos casos en los que «el fuelle» es incapaz de mantener la minima activi-
dad necesaria para permitir la respiracion, si esos musculos completamente para-
lizados -y por tanto inefectivos— no se sustituyen por un respirador como los
antes citados, la vida no puede continuar, pues la respiracion es una funcion vital.

Para mantener la vida, la ventilacion mecanica es un procedimiento perfecta-
mente efectivo, ya sea combinando distintas conexiones externas entre el ven-
tilador y el enfermo, ya sea, cuando no existe alternativa, mediante la conexion
por traqueotomia. En los casos en que sea necesario dar este paso —sustituir com-
pletamente los MR- el enfermo debe haber manifestado su conformidad. Tanto
si solicita iniciar la ventilacion mecanica como si renuncia a esta posibilidad, los
cuidados a recibir deben ser los mejores. Ningun enfermo, sea cual sea su deci-
sidn, debe dejar de tener un trato exquisito en las formas e inmejorable en la
calidad de los cuidados sanitarios. Cuando se renuncia a la ventilacién mecanica
y el objetivo fundamental del tratamiento deja de ser mantener la vida, el nuevo
objetivo pasa a ser mantener una situacién apacible, sin sufrimientos.

Y este objetivo es perfectamente alcanzable.

Un enfermo que elige la ventilacién mecanica continua (como han hecho
muchos en los paises con afios de experiencia) necesita una vigilancia espe-
cial, tanto si la ventilacidn se realiza de forma «no invasiva» como por tra-
queotomia. Los cuidados son casi permanentes y obligan a que siempre haya
en el domicilio alguien entrenado (este entrenamiento se realiza en el hospital,
antes del alta del enfermo). Tras los primeros dias de adaptacion (sobre todo
cuando se ventila por traqueotomia, que —obviamente- se realiza bajo aneste-
sia) llega una mejoria claramente perceptible respecto a la situaciéon previa a
la ventilacion mecanica, pues desaparecen las molestias relacionadas con las
dificultades para respirar.

Hay estudios que muestran que con una buena asistencia por parte de perso-
nal sanitario bien formado y con apoyo social adecuado, la mayor parte de los
enfermos que han decidido iniciar la ventilacion continua como soporte para la
vida tomarian la misma decision tres afios después. No obstante, si la decision
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cambia y el enfermo decide interrumpir la ventilacion mecanica, no hay ningun
impedimento para que se sigan al pie de la letra sus deseos.

Dado que el manejo en domicilio de la ventilaciéon mecanica continua plantea
problemas —-a veces complejos- que precisan rapida solucidn, la politica sanitaria
de algunos paises desarrollados asume que estos enfermos dependan de Unida-
des Especificas. En buenas manos (allegados y personal sanitario) hay enfermos
que ya llevan mas de 20 afios con el ventilador, en su domicilio y en los despla-
zamientos, algunos de ellos trasatlanticos.

¢COMO ENCARAR EL FUTURO?

En los ultimos afios hemos asistido a progresos llamativos en el tratamiento de
algunas de las enfermedades graves. La ELA afecta a un numero considerable
de enfermos de Europa y América del Norte y las asociaciones de algunos paises
(como Estados Unidos) son muy fuertes. Hay que ser -necesariamente- optimis-
tas respecto a los resultados de los esfuerzos investigadores. Mientras esos re-
sultados llegan, es capital que los enfermos puedan disponer de unos cuidados
respiratorios de calidad que permitan aguardar el futuro con esperanza. Como
recuerda al final de sus correos un enfermo americano, «no hay un ascensor
para llegar al éxito: se llega escalon a escalon». Y las asociaciones son la mejor
ayuda para subirlos.
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PSICOLOGO

La aparicion de la ELA supone tanto para el afectado como para la familia una serie
de cambios a nivel emocional pues en la mayoria de las ocasiones se produce en el
afectado la sensacion de soledad y de exclusion tanto social como econdmica.

La ELA no afecta a la inteligencia, al juicio, a la memoria ni a los sentidos.
No provoca una alteracion psicopatologica especifica, pero si riesgo de inducir
emociones negativas (ansiedad, depresion, etc.). Ademas es una evidencia que
la dimension organica y la psicoldgica son indisociables, por lo tanto todos los
cambios sufridos en el cuerpo, van a tener su repercusion a nivel emocional.

La aparicion de esta enfermedad supone un cambio muy importante en la
vida del afectado, por lo que va a ser necesario todo apoyo y orientacion para
poder afrontar este cambio y superarlo.

Algo que puede servir de ayuda, tanto al afectado como a su familia, es el
conocer los diferentes estados y fases emocionales que cualquier persona va a
pasar ante una enfermedad grave. Aunque también hay que sefialar que cada
persona es unica, por lo que pasara de forma diferente por estas fases, o inclu-
so puede que no pase por todas ellas. A continuacion te las enumeramos, con la
intencion de que te puedan servir de guia y orientacion.

FASE 1: INCERTIDUMBRE/CONFUSION

La mayoria pasa por unos meses en que van apareciendo diferentes
sintomas, no saben qué es lo que les esta sucediendo. Se puede haber
pasado por muchos especialistas, por ello, cuando uno llega al diag-
nostico, lo hace desde una situacion de aturdimiento y confusion.

FASE 2: DESCONCIERTO

Por fin aparece el diagnostico. Ante €l la sorpresa y el descono-
cimiento, pues lo mas probable es que nunca hayas oido hablar
de esta enfermedad. Pueden aparecer sentimientos de impotencia,
soledad y miedo ante lo desconocido. Esta situacion nos lleva a
una busqueda, casi compulsiva de informacion.

FASE 3: OPOSICION Y AISLAMIENTO

Se hace dificil de aceptar de un dia para otro la noticia que nos
acaban de dar. Ante ella surgen ideas como: ;por qué a mi?, no
puede ser cierto. Muchas veces no se quiere ni oir hablar de la
enfermedad, se tiende al aislamiento, a rechazar cualquier ayuda.
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FASE 4: IRA'Y AGRESIVIDAD
Los sintomas de la enfermedad son mas acusados, por lo que debe-
mos ir aceptando la realidad. Ante esta realidad surge el enfado y
la pregunta: ;y ahora qué?

FASE 5: TRISTEZA

Cada dia se incrementa nuestra dependencia de los demas, cada
vez necesitamos mas ayuda. Se echa de menos la autonomia y sur-
ge la idea de «ser una carganr. Es logico que la pérdida de indepen-
dencia provoque sentimientos de pena, tristeza y nostalgia.

FASE 6: ADAPTACION

Este momento llega cuando la persona ha sido capaz de expresar
y superar la tristeza y el enfado. El sentimiento es de tranquilidad,
de estar dispuestos a hacer los cambios y adaptaciones necesarios
para poder seguir viviendo y disfrutando de la vida.

Como comentabamos al inicio, no todos los afectados pasan por todas estas
fases, ni tampoco las transitan de la misma manera. En consecuencia, es nece-
sario el apoyo del psicologo, que puede orientar a cada uno en lo que precise.
Contactar con otros afectados e intercambiar nuestras experiencias resulta de
gran ayuda.

LA FAMILIA

El diagnostico de ELA provoca cambios no sélo en el afectado sino en todo el
entorno familiar. La familia pasara, al igual que el afectado, por distintas fases
antes de afrontar la nueva situacion.

Las fases son las mismas que hemos comentado para el afectado y, como ya
hemos apuntado, no todos los familiares pasaran por todas las fases ni lo haran
de igual manera. Cada miembro de la familia lo hara en un momento diferente
y es probable que no todos coincidan en la misma fase, ni en el mismo momen-
to. Con lo cual el flujo de emociones diferentes puede ser como una bomba de
relojeria dentro de la casa. Por ello la familia también necesita orientaciones de
como ayudar al que padece ELA en su situacién y como ayudarse a si mismo a
afrontar el ver a un ser querido en esta situacion.

Es necesario que la familia esté guiada y asesorada en todo momento por los
profesionales, que puedan acudir a un grupo de apoyo donde se encuentren con
familias en su misma situacion que les van a entender.
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EL CUIDADOR PRINCIPAL
Cuando la situacion familiar se estabiliza, los miembros asumen nuevos roles,
teniendo una influencia significativa el que se erige como cuidador principal.

Sin lugar a duda el papel del cuidador va a ser uno de los mas importantes
en la actividad diaria del afectado. Por regla general suelen reducir su hora-
rio laboral o incluso el abandono de su puesto de trabajo. Es el que pondra a
la familia en accion para buscar asesoramiento e informacion sobre todos los
aspectos que puedan ayudar a su familiar a tener una mejor calidad de vida. Es
muy importante prevenir que la union familiar se desajuste porque esto hara
que la mayoria de las actividades recaigan sdlo en el cuidador principal, pro-
duciendo un nuevo problema como es el «agotamiento del cuidador». El cui-
dador debe cuidarse también para mantener un buen estado fisico y psiquico,
puede aparecer «el sindrome de agotamiento» que lleva implicito un desgaste
emocional y fisico causado por el estrés continuado de tipo cronico (diferente
del agudo de una situacion puntual) por el batallar diario contra la enferme-
dad con tareas mondtonas y repetitivas. Cuando sucede esta situacion hay que
pedir ayuda profesional.

No sélo los pacientes sino también los cuidadores, precisan apoyo psicoldgico
y soporte emocional. Hay que eliminar los estados emocionales adversos y favo-
recer la adaptacion personal y social. El psicélogo debe ayudar al paciente en la
toma de decisiones ante situaciones complicadas y dificiles como las que se pre-
sentan a lo largo de la evolucion de la enfermedad.
TRATAMIENTO

* Apoyo individual.
* Grupo de apoyo para afectados y familiares

A continuacion exponemos diez puntos de actitudes adecuadas tanto para el
cuidador como para el afectado.

ACTITUD ADECUADA DEL CUIDADOR PRINCIPAL ANTE LA NUEVA SITUACION

1 Exprésate con libertad cuando surjan tensiones, lo que te callas ali-
menta el resentimiento y se vuelve contra la otra persona.

2 No acapares la responsabilidad, compartela con otras personas
proximas, también con la persona afectada.
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3 Evita la sobreproteccion y el miedo para no asfixiar sus ganas de
vivir y asi acelerar el proceso de la ELA.

4 Nunca creas que sabes suficiente, asesorate por especialistas y per-
sonas con experiencia cada vez que surja un nuevo problema.

5 No confundas a la enfermedad con la persona. Nadie es responsa-
ble del cambio de vida y el exceso de trabajo.

6 Dialoga cuando surjan diferencias de criterio. No intentes imponer
siempre tu voluntad ni permitas que te haga chantaje emocional.

7 Pon todo lo que puedas de tu parte y donde no puedes llegar, recla-
ma de la sociedad la ayuda que necesites.

8 No quieras anticiparte. Quien mejor sabe lo que necesita y lo que
quiere decir es la propia persona.

9 Busca tiempo para actividades que solo tengan que ver contigo, no
beneficias a nadie destrozando tu vida.

10Mantén una actitud optimista y activa a pesar de la evolucion de la
enfermedad. No tires nunca la toalla.

CONSEJOS PARA EL AFECTADO

1 No te empefies en hacer aquello que ya no puedes, ni permitas que
otros hagan lo que puedes hacer tu.

2 Adapta tu entorno a tu situacion con ayudas técnicas que sustitu-
yan a tus musculos afectados.

3 Organizate con aquellos que tengan problemas similares a los
tuyos. Aumentaras tu eficacia.

4 Selecciona actividades sensoriales o intelectuales que la enferme-
dad no limite. Mantén tu actividad fisica todo lo que puedas sin
cansarte.

5 Encuentra la manera de ser util a quienes te rodean. La colabora-
cion reduce el esfuerzo.

35
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6 No permitas que la depresion, el abatimiento y la desgana te domi-
nen. Empeoran tu estado y no conducen a nada.

7 Haz de la imaginacion la herramienta que te permita escapar del
aislamiento que provoca la ELA y te una a los demas.

8 No te sientas inferior por ser diferente, reivindica tu derecho a ser
feliz, igual que cualquier otro ser humano.

9 Busca en tus particulares creencias la fuerza necesaria para seguir
adelante, descubrirds que lo mejor de ti no puede ser afectado por
la ELA si tu no quieres.

10No pierdas nunca la esperanza. Jamas nadie sano, pero alguien lo
hara algun dia. ;Por qué no tu?
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FISIOTERAPEUTA

OBJETIVOS
Estos especialistas son los encargados de la reeducacion de los miembros afec-
tados y las minusvalias motoras que se padezcan.

Objetivos: Siempre destinados a mantener la independencia, por pequefia que
sea, y el bienestar del afectado y su familia.

PROBLEMAS FiSICOS QUE CONLLEVA LA ELA
Uno de los primeros sintomas que aparece es la debilidad muscular o pérdida de
fuerzas, que impide el movimiento de las articulaciones y provoca la pérdida de
funcion de los musculos, ocasionando cuatro tipos de problemas que se pueden
presentar en cualquier orden y combinacidn.

* Alteraciones posturales del tronco y de las extremidades.
* Pérdida de movilidad en tronco y extremidades.

* Problemas respiratorios

* Problemas del bulbo raquideo.

Alteraciones posturales del tronco y las extremidades

Los musculos antigravitatorios son aquellos que se cansan mas rapido, la cabe-
za y la espalda caen facilmente y mantener el equilibrio se vuelve mas dificil
tanto estando de pie como sentado.

La debilidad muscular y la falta de movimiento hacen que los miembros
queden colgados, produciendo dolor y rigidez en el cinturon escapular y en la
articulacion del codo. Consecuencias de esta debilidad muscular y falta de movi-
miento son la forma de garra de la mano y cierto acortamiento de algunos gru-
pos de musculos, como son:

* Tendones de Aquiles.

* Flexores de la cadera.

* Pronadores del antebrazo.
* Flexores de la mufieca.

Pérdida de movilidad

Ya se ha dicho que la debilidad y la progresion no se dan por igual en todos los
pacientes pero, por regla general, los musculos intrinsecos de la mano se ven
afectados en la fase temprana de la enfermedad y también el primer dedo del
pie y los extensores de la cadera. Existe una tendencia a caer hacia delante a
consecuencia de la debilidad de los extensores de la cadera, espalda y cuello y
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los pacientes caminan con la columna flexionada y los hombros y brazos col-
gando hacia adelante.

Los afectados con espasticidad estan expuestos a caerse hacia atras debido a
la hipertonia de los extensores y tienden a caminar inclinandose hacia delante,
algunas veces apoyandose en los dedos de los pies.

Una persona con ELA puede usar un dispositivo especial para aliviar la pre-
sion, necesitando ademas de cuidadores para los cambios de posicion.

Problemas respiratorios

Debido a las posturas forzadas, a la debilidad en los musculos respiratorios y
accesorios y a la falta de ejercicio los pulmones de un afectado de ELA reciben
una ventilacion deficiente. El diafragma se ve afectado por la ELA pudiendo
producir una disnea al estar acostado.

La Capacidad Vital Forzada (CVF) de los pulmones viene a ser de unos 4 litros
en la mujer y de 5 en los hombres. En un paciente de ELA esta capacidad se
reduce lentamente motivada por la debilidad muscular, pudiendo llegar a ser de
200 o 300 cc. Esta dificultad unida a la debilidad de los musculos abdominales
e intercostales, favorecen la aparicion de liquidos, pudiendo dar un cuadro de
neumonia por aspiracion.

Problemas bulbares
Cuando la ELA es de tipo bulbar, se ven afectadas el habla y la deglucion.

El lenguaje se puede volver nasal e inarticulado, también se produce un exce-
so de salivacion, con el consiguiente babeo debido a la dificultad que tiene el
afectado para tragar.

Rehabilitacion
Para los afectados de ELA la rehabilitacion no es sinonimo de curacién pero si
una forma de mantener la independencia el mayor tiempo posible.

Los fisioterapeutas no sélo pueden lograr esto sino que también pueden pre-
venir las deformidades y la incomodidad postural. Todo esto se puede conseguir
mediante un programa de ejercicios cuidadosamente graduados que hara que el
afectado sepa utilizar la fuerza muscular que va teniendo adecuadamente para
asi conseguir una mejor calidad de vida.

Los pacientes de ELA deben llevar un seguimiento que permita instruirles
de una forma adecuada a la evolucion de la enfermedad. Por ejemplo, cuando
un afectado va llegando al estado de no poder caminar, el fisioterapeuta debe
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informar al afectado y a su cuidador sobre la silla de ruedas mas adecuada e ins-
truirles en su manejo.

TRATAMIENTO FISIOTERAPEUTICO

Lucha contra deformidades

Se centran en fomentar los cambios posturales frecuentes (realizando un pro-
grama de ejercicios activos, activos-asistidos y pasivos); prevencion de con-
tracturas y mantenimiento de la movilidad articular. El afectado es alentado
a mover activamente sus miembros en el curso del dia en toda la amplitud
posible, usando ejercicios activos o activos-asistidos. Si su estado no lo per-
mite, se realizaran movilizaciones pasivas para asegurar la movilizacion ar-
ticular y el estiramiento muscular, evitando asi la instauracion de deformida-
des. Hay que tener siempre en cuenta la correcta colocacion del paciente,
tanto del que conserva parte de su autonomia como del que no, vigilando
que su posicion de sentado o tumbado sea la correcta, para evitar posturas
viciosas y posibles contracturas.

Ejercicios funcionales
Son aquellos cuya funcion es mantener la movilidad y las actividades de la
vida diaria.

* Movilidad: Hay que mantener la capacidad de caminar o de estar
de pie el maximo tiempo posible. Para ello el fisioterapeuta evalua
el estado del paciente y adiestra a los cuidadores sobre como ayu-
dar a levantarse, a mantenerse o a caminar con la mayor seguridad
y el menor esfuerzo posible.

 Actividades de la vida diaria: El fisioterapeuta colabora en la ense-
flanza y consejo sobre la forma de realizarlas desde el punto de
vista de la correcta colocacion y del estado fisico del paciente.

* Ejercicios respiratorios. El fisioterapeuta ensefia los ejercicios respi-
ratorios insistiendo que deben hacerse varias veces a lo largo del dia:
* Ejercicios abdomino-diafragmaticos
* Posturas que favorecen la respiracion
* Posturas que favorecen el drenaje

* Ejercicios de expansion toracica.
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EJERCICIO ACTIVO
Debe planificarse minuciosamente un programa individualizado, atendiendo a
las necesidades del afectado.

Los ejercicios generales pueden incluir el caminar, la natacion, mantener un buen
tono muscular, (todo de una forma moderada) por lo menos en las primeras eta-
pas de la enfermedad. Es fundamental que el paciente no se canse, este hecho seria
mas perjudicial que beneficioso. Por encima de cierto grado de debilidad (alrededor
del 50%), cualquier actividad extra ocasiona fatiga excesiva y es necesario tener en
cuenta que la fuerza existente debe estar dedicada a las actividades de la vida diaria

Una buena tabla de ejercicios adaptada debe ser realizada por el propio afec-
tado, si se siente capaz, si no fuera asi, debe hacerla en colaboracién con su ayu-
dante, ya que el hacer ejercicio siempre sera beneficioso para reducir rigidez en
los musculos y para estirarlos.

Los principios generales que sigue cualquier tabla son:

1 Como ya se ha dicho, el ejercicio que se haga no servira para for-
talecer los musculos ya debilitados pero si lo hace con los no afec-
tados. El objetivo final es la prevencion de la rigidez de musculos y
articulaciones.

2 Los ejercicios deben practicarse con moderacion. No debe fatigarse
a la hora de hacerlos. De ser asi hay que comunicarselo al médico
y al fisioterapeuta.

3 El afectado debe procurar en lo posible hacer los ejercicios de for-
ma activa, dentro de los limites que le ponga la enfermedad.

4 La mayoria de los fisioterapeutas recomiendan seguir la ejercita-
cion de las diferentes articulaciones de una manera sistematica.

5 Los ejercicios activos se pueden realizar tanto sentados como tum-
bados. Es preferible hacerlos sentados mientras se pueda.

6 Los ejercicios pasivos se realizan tumbados

7 Si la tabla de ejercicios se realiza correctamente, no debe causar dolor.
8 Realizar la tabla de ejercicios diariamente.

9 Cada ejercicio se ejecutara de forma lenta.

10 Revision continua de la tabla de ejercicios para adaptarse a los
cambios que vayan sucediendo en el paciente.
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HIDROTERAPIA

Sobre este tipo de ejercicios dentro de la piscina vamos a ampliar un poco mas
la informacion porque esta avalada por el Presidente de la Fundacion Diogenes
D. Javier Cabo, afectado por la ELA y gran defensor de esta terapia.

Ejercicios en piscina. Bajo ningun pretexto debe quedarse el afectado solo en
la piscina. Siempre tiene que estar el ayudante a su lado.

1 Tomamos aire por la nariz, llenamos el pecho y lo expulsamos por
la boca (10 veces).

2 Tomamos aire por la nariz, llenamos la barriga y lo expulsamos por
la boca. (10 veces).

3 Bajamos la cabeza como si dijéramos SI. (10 veces).

4 Giramos la cabeza a izquierda y derecha como si dijéramos NO. (10
veces).

5 Inclinamos la cabeza hacia uno de los hombros, teniendo la mano
encima de la cabeza (20 veces). [fig. 5]

6 Con los dos brazos extendidos hacia delante, los abrimos hacia
atras alternativamente (20 veces). [fig. 6]

7 Con los dos brazos extendidos hacia delante, los levantamos alter-
nativamente siguiéndolos con la mirada (20 veces). [fig. 7]

8 Con los dos brazos extendidos hacia delante, los abrimos hacia atras
y después nos abrazamos a nosotros mismos (10 veces). [fig. 8]

9 Cogiendo la barra con la dos manos, levantamos una pierna y des-
pués la otra (20 veces). [fig. 9]

10Cogiendo la barra con las dos manos, hacemos el gesto de sentar-
nos y levantarnos (10 veces). [fig. 10]

11 Estando de pie, cogemos la pierna izquierda con la mano derecha y
después la otra pierna con la mano izquierda (20 veces). [fig. 11]

12 Cogiendo la barra con las dos manos, levantamos lateralmente una
pierna y después la otra (20 veces). [fig. 12]

13Poniendo las dos manos en la cintura, nos inclinamos alternati-
vamente a un lado y a otro parandonos en el centro (20 veces).
[fig. 13]
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14Nos levantamos sobre la puntas de los pies, después bajamos y, a
continuacion nos levantamos sobre los talones (20 veces). [fig. 14]

15Andamos hacia adelante. Andamos hacia atras. Andamos lateral-
mente. Hacemos bicicleta y chorros.

fig. 5 fig. 6 fig. 7
fig. 8 fig. 9 fig. 10
fig. 1 fig. 12 fig. 13 fig. 14
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EJERCICIOS DOMICILIARIOS

Estos ejercicios pueden realizarse diariamente, durante unos 30 o 40 minutos. Si
el paciente se cansa antes de realizarlos todos, debe descansar y reanudar la
tabla posteriormente, nunca debe fatigarse.

COLUMNA - CERVICALES
Ejercicios para mantener el recorrido articular.

1 Sentado en un taburete junto a la pared, mover la cabeza hacia
adelante y hacia abajo, hasta tocar con la barbilla el pecho, des-
pués llevar lentamente la cabeza hacia atras hasta tocar la pared.

2 Sentado en un taburete, girar la cabeza hacia la derecha y hacia la
izquierda intentando tocar los hombros, sin girar la cabeza, siem-
pre con la vista al frente.

3 Sentado en un taburete, inclinar la cabeza hacia la derecha y hacia
la izquierda intentando mirar atras por encima de los hombros.

0
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Ejercicios para mantener el tono muscular.

1 Apoye las dos manos contra la frente. Empuje con la cabeza hacia
la base de las palmas sin moverla, manténgase asi 10 segundos. 5
repeticiones.

2 Coloque las dos manos detras de la cabeza. Empuje con la cabeza
hacia atras contra las manos, de forma que la cabeza no se mueva,
manténgase asi 10 segundos. 5 repeticiones.
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3 Ponga la mano derecha contra el lado derecho de la cabeza. Empu-
je fuerte con la cabeza hacia la base de la palma sin dejar que se
mueva. Mantener asi 10 segundos. 5 repeticiones.

4 Ponga la mano izquierda contra el lado izquierdo de la cabeza.
Empuje fuerte con la cabeza hacia la base de la palma sin dejar que
se mueva. Mantener asi 10 segundos. 5 repeticiones.

5 Coloque la mano derecha contra la sien derecha. Trate de bajar la
barbilla hasta el hombro sin dejar que se mueva la cabeza. Mante-
ner asi 10 segundos. 5 repeticiones.

6 Coloque la mano izquierda contra la sien izquierda. Trate de bajar
la barbilla hasta el hombro sin dejar que se mueva la cabeza. Man-
tener asi 10 segundos. 5 repeticiones.

HOMBROS- CODOS
Ejercicios para mantener el recorrido articular.

1 Tumbado boca arriba, sostener un baston entre las manos a la
anchura de los hombros, los brazos extendidos. Doblar los ante-
brazos sobre los brazos, sin mover los codos, extender los brazos
por encima de la cabeza, llevar el baston hacia el pecho, y después
volver a la posicion inicial. 10 repeticiones.
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2 Tumbado boca arriba, sostener un baston entre las manos a la
anchura de los hombros, los brazos extendidos. Llevar los brazos
extendidos hacia detras de la cabeza en prolongacion del cuerpo y
retornar en sentido inverso. 10 repeticiones.

T, e

3 Sentado en un taburete, la espalda apoyada en a la pared. Elevar
los brazos lateralmente hasta la vertical deslizandolos por la pared.

10 repeticiones.

4 Acostado sobre un lado levantar el brazo superior lateralmente en
prolongacion del cuerpo (brazo en contacto con la oreja) y retomar
la posicion de partida. 10 repeticiones.

= &

Ejercicios para mantener el tono muscular.

1 Elevar y descender el peso (0,5-1 Kg) lentamente.

2 Levantar lentamente el peso y mantener la contraccion durante 10
segundos.

3 Girar el antebrazo y mufiecas lentamente. 5 repeticiones.

2 3

B ohh gy,
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MUNECA - DEDOS

1 Antebrazos y manos sobre una mesa, levantar las manos sin mover
los antebrazos. 10 repeticiones.

LAy lshls

2 En el borde de una mesa mover la mano hacia arriba y hacia abajo.
10 repeticiones.

3 Antebrazos y manos sobre una mesa, sin mover los antebrazos des-
plazar las manos lateralmente. 10 repeticiones.

A _ {
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4 Los antebrazos y el lado externo de las manos apoyados sobre una
mesa, abrir y cerrar el pufio. 10 repeticiones.

5 Los antebrazos y las manos sobre una mesa, juntar y separar los
dedos. 10 repeticiones.

s Adss

6 Los codos apoyados sobre una mesa, las manos abiertas y los dedos
extendidos. Unir el extremo del pulgar con el indice y con el resto
de los dedos alternativamente. 10 repeticiones.

g2 § o
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CADERA

1 Tumbado, boca arriba, con las piernas extendidas. Sin despegar
la pierna izquierda del suelo doblar la derecha sobre el pecho,
extenderla hasta la vertical y después bajar lentamente la pierna
extendida hasta la posicidn inicial. Repetir con la pierna izquier-
da. 10 repeticiones.

)
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2 Tumbado, boca arriba, con las piernas extendidas. Sin despegar
la pierna izquierda del suelo separar la derecha lateralmente, des-
pués volver a la posicion inicial. Repetir con la pierna izquierda. 10
repeticiones.

T,
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3 Tumbado de lado, la rodilla inferior doblada, la pierna superior

extendida a lo largo del eje del cuerpo, doblar la pierna superior
hacia el pecho y después extenderla. 10 repeticiones cada lado.

4 Tumbado, boca arriba, con las piernas dobladas levantar las nalgas
lo mas alto posible y mantener unos segundos. 10 repeticiones.
e\ RSy

5 Sentarse y levantarse de una silla, al principio la altura de la silla
sera mayor, disminuyendo progresivamente. 10 repeticiones.

47
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RODILLA
Ejercicios para mantener el recorrido articular.

1 Sentado en el borde de un banco o silla extender alternativa y len-
tamente las piernas. 10 repeticiones.

& b,

2 Tumbado boca abajo con las piernas extendidas flexionar alterna-
tiva y lentamente las rodillas. 10 repeticiones.

%&a

Ejercicios para mantener el tono muscular.

1 Realice los siguientes ejercicios lentamente manteniendo la con-
traccion durante 10 segundos. 10 repeticiones.

-
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2 Con un apoyo realizar flexion de ambas rodillas manteniéndola
durante 10 segundos. 10 repeticiones.

q



PROFESIONALES QUE INTERVIENEN EN EL TRATAMIENTO: FISIOTERAPEUTA

TOBILLO - DEDOS DE LOS PIES

1 Sentado con las piernas extendidas. Dirigir la punta de los pies
hacia el cuerpo y después bajar la punta de los pies el maximo
posible. 10 repeticiones.

P e = S o
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2 Sentado con las piernas extendidas. Realizar circulos con los tobi-
llos en ambos sentidos. 10 repeticiones.

R
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3 Sentado con las piernas extendidas. Dirigir la punta de los pies hacia
el cuerpo y hacia adentro después hacia afuera. 10 repeticiones.

L#“ Q‘E 7, &C\J}w C/}(‘“

4 De pie, marchar sobre las puntas y sobre los talones.

il

1 Respiracion abdominal. Inspirar profundamente por la nariz ele-
vando el abdomen, el torax se mantiene estacionario. Espirar
lentamente dejando salir el aire por la boca, contrayendo la mus-
culatura abdominal. Mas adelante estos ejercicios se realizaran con
un kilo de peso aproximadamente sobre el abdomen (elevando el
peso durante la inspiracion).

A B

EJERCICIOS RESPIRATORIOS

49
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2 Colocar sobre la mesa una vela encendida con la llama a la altura de
la boca y a unos doce centimetros de distancia. Soplar suavemente
con los labios fruncidos utilizando la respiracion abdominal, incli-
nando la llama pero sin apagarla. Aumentar la distancia progresi-
vamente, unos diez centimetros cada dia, hasta llegar a un metro.

W

3 Respiracion toracica. A. Inspirar lentamente por la nariz elevan-
do el torax y separando ambos codos. B. Espirar lentamente por la
boca juntando nuevamente los codos.

4 A. Inspirar lentamente el aire por la nariz elevando el torax y lle-
vando los brazos a la vertical. B. Espirar el aire lentamente por la
boca descendiendo los brazos hasta el suelo.



PROFESIONALES QUE INTERVIENEN EN EL TRATAMIENTO: LOGOPEDA 51
LOGOPEDA

TECNICAS PARA ENTENDERSE MEJOR

El Logopeda es el especialista que trabaja sobre el habla, la deglucién y la co-
municacion en general. Entre los tipos de ELA es el bulbar el que principalmente
incide desde el primer momento sobre las funciones de la comunicacion, la deglu-
cion y la respiracion. Cuando la ELA actua sobre los 6rganos articulatorios se da
una disartria —-problemas en la articulacion de los sonidos que evoluciona hacia
la imposibilidad para el uso de la palabra o anartria-. Segun los expertos, es
aconsejable iniciar la terapia incluso antes de la instauracion de los sintomas
con vistas a evitar un deterioro superior a lo deseable. Se realizaran ejercicios
respiratorios y su aplicacion a la voz, ejercicios de movilidad cervical y oro-
faringea, trabajo articulatorio de voz y de respiracion.

El tratamiento para los afectados de ELA nunca sera de tipo rigido, ni duro; se
evitaran los esfuerzos que puedan provocar molestias o cansancio y siempre se
encaminara hacia el lenguaje funcional, a aquello que mejor sirva al afectado en
cada momento. Ademas no todos pueden realizar los mismos ejercicios, asi que
se deberan adaptar a las necesidades de cada afectado.

No es aconsejable realizar los ejercicios después de comer, se aconseja reali-
zarlos antes de desayunar o a media tarde.

Hay que insistir en que el afectado no debe sentirse cansado a la hora de realizar

cualquier ejercicio o esfuerzo ya que el resultado seria mas perjudicial que beneficioso.

EJERCICIOS A REALIZAR POR EL AFECTADO AYUDADO POR EL CUIDADOR
Sentar al afectado correctamente: La espalda apoyada en el respaldo de la silla,
las piernas sin cruzar y las manos apoyadas en los muslos.

Primer bloque de ejercicios
* Mover la cabeza hacia adelante y hacia atras.

* Con los hombros quietos, mover la cabeza hacia la derecha y hacia
la izquierda, como si se quisiera mirar hacia atras.

* Volver a la postura inicial y mover la cabeza lateralmente, que la
oreja vaya hacia el hombro sin moverlo.

* Finalmente, hacer una rotacion completa.

* Todos estos movimientos han de realizarse despacio y con los ojos
abiertos, repitiendo cada uno de ellos unas tres veces o las que el
afectado pueda realizar.
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Segundo bloque

* En la misma posicion del bloque anterior, poner la mano entre el
estdmago y la tripa y empujar con la tripa hacia adelante. Realizar-
lo unas cinco veces.

* Una vez que se haya descansado, cerrar la boca e inspirar aire por
la nariz, sacando la tripa al mismo tiempo.

* Seguidamente se expulsa el aire por la boca con los labios juntos y,
al mismo tiempo, se metera la tripa.

Tercer bloque

* Una vez se haya descansado de los ejercicios del anterior bloque,
mover los hombros hacia arriba y hacia abajo unas cinco veces.

* A continuacion realizar movimientos circulares de los hombros de
delante hacia atras.

* Descanso.

Cuarto bloque
Lo que se pretende con estos ejercicios es movilizar los labios y la lengua.

* Con la lengua colocada en la base de la boca, pronunciar las
siguientes letras «y», «u», «a».

* Después, abrir la boca y con la punta de la lengua intentar, ya que
no se podra lograr, tocar la nariz, las orejas y la barbilla, la finali-
dad es dirigir la lengua hacia esas zonas.

CONSEJOS DE CARACTER PREVENTIVO PARA EL AFECTADO
1 Emplear un tono de voz apropiado en todas las situaciones de la vida.

2 No hablar en sitios muy ruidosos.
3 No acalorarse levantando la voz en una discusion.

4 No tomar cosas ni muy frias ni muy calientes.
5 No gritar en ninguna situacion.
6 Restringir el habito de beber y fumar.

7 Evitar el reposo vocal, salvo que haya sido recomendado por el
especialista.

8 Evitar forzar los musculos de la cara, cuello, garganta y hombros,
especialmente cuando se habla.



PROFESIONALES QUE INTERVIENEN EN EL TRATAMIENTO: LOGOPEDA 53

9 Evitar los irritantes faringeos.

Es muy importante que en cuanto se note algun signo extrafio en la voz se
ponga en contacto con el Foniatra que valorara e indicara los ejercicios apropia-
dos, ayudando a utilizar mejor los musculos del habla que no estén afectados asi
como a utilizar otros medios de comunicacion.

CONSEJOS A SEGUIR POR LAS PERSONAS QUE INTERACTUAN CON EL AFECTADO
1 No hablar mas bajo de lo normal.

2 No elevar el tono de voz a no ser que el afectado tenga alguna
deficiencia.

3 Descansar entre frase y frase. No tener prisa por expresarse.
4 Es conveniente usar frases breves y claras.

5 Procurar ser pacientes con el habla del afectado.

6 Procurar hablar cara a cara.

7 Siempre que se pueda, hablar en sitios tranquilos.

8 Animar al afectado a hablar mas despacio de lo normal.

9 Disponer de otros métodos de comunicacion para apoyar la con-
versacion, papel y lapiz, pizarra, etc...

10Establecer un signo para SI y otro para NO. El afectado puede
realizarlo con cualquier parte del cuerpo que no le genere un pro-
blema. Puede ser realizado con las cejas, con la cabeza, con gui-
fios especiales, etc...

11 El oyente ha de tener una lista de preguntas de uso comun para
casos concretos.

12 El oyente puede ayudar a deletrear palabras al afectado, repitiendo
en orden alfabético las letras hasta que el afectado realice un ges-
to y asi ir formando frases. Otra opcion es la de poner en un panel
transparente las letras del abecedario y mirando al afectado ir
sefialandolas hasta que el afectado haga la sefal y asi formar frases.

Existen muchos medios mecanicos y técnicos para ayudar a afectados con
problemas adicionales de manipulacion que estan incluidos en los apartados de
ayudas técnicas y mecanicas.
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NUTRICION Y ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA

Dr Ezequiel Marti Bonmati

Unidad de Nutricion Clinica. Servicio de Farmacia.Hospital General. Valencia.
Dra Elena Urbieta Sanz

Servicio Farmacia Hospital Murcia

INTRODUCCION

La progresiva debilidad y atrofia de la musculatura esquelética, con las secue-
las que comporta, es la caracteristica fisica mas llamativa de la esclerosis la-
teral amiotrofica (ELA). La base patologica de la atrofia muscular es la dege-
neracion o muerte de las neuronas motoras de la medula espinal y del cortex
cerebral. La enervacion motora del musculo es la responsable de la atrofia y
pérdida de masa. Las primeras manifestaciones clinicas aparecen en funcion
del lugar inicial de la degeneracion neuronal. En el 75% de los pacientes los
primeros sintomas atroficos se manifiestan en la musculatura y la funcionali-
dad de las extremidades; el 25% restante debutan con sintomas bulbares [1].
La aparicion de la afectacion bulbar se relaciona con un peor prondstico, al
aumentar el riesgo de neumonia por aspiracion, y se expresa disfagia, la cual
constituye uno de los problemas mas dificiles y frustrantes con los que se
enfrenta el enfermo y su entorno. Esta disfagia compromete la hidratacion del
enfermo, contribuyendo, segun ciertos autores [2], al deterioro muscular final.
A continuacion describimos las principales implicaciones de la nutricion en el
paciente con ELA.

INGESTA DIETETICA ESPONTANEA

La recopilacién de la ingesta dietética en dos poblaciones con ELA ha demostra-
do que entre el 70% y el 949% ingieren cantidades de nutrientes por debajo de
las recomendaciones aceptadas [2,3]. Ello enfatiza la necesidad de comprobar y
constatar el nivel de cumplimiento dietético.

VALORACION DEL ESTADO NUTRICIONAL

Los escasos estudios realizados han demostrado que en el transcurso de la
enfermedad se produce una reduccion significativa en el indice de masa cor-
poral [3], en la reserva musculo-proteica, estimada a partir de la circunferen-
cia media del brazo [2,3], y en la reserva grasa medida por técnica fluorosco-
pica dual [4] y el pliegue del triceps [2,3,4]. La perdida en peso se sitia segun
el grado de disfagia entre el 5para disfagias moderadas y el 25% para disfa-
gias graves [3]. Este progresivo deterioro del estado nutricional refuerza la
necesidad de una actuacién nutricional temprana y activa en los primeros
estadios de la enfermedad.
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ASPECTOS METABOLICOS

En un reciente estudio Kasarskis y col [3] han valorado, mediante calorimetria in-
directa, el gasto energético basal en 16 pacientes afectos de ELA, demostrando un
consumo superior al esperado. Este ligero estado hipermetabolico lo atribuyen al
mayor nivel de actividad de la musculatura respiratoria. Este consumo energético
junto al estado nutricional anteriormente mencionado sugiere la conveniencia de
aportar regimenes nutricionales de alta densidad calodrica (hiperenergéticos).

Estos pacientes también presentan [3] balances nitrogenados negativos y unos
valores en sus indices creatinina- altura compatibles con la destruccion mus-
cular caracteristica de esta enfermedad. La posible influencia de una actuacion
nutricional no ha sido valorada.

ALTERACIONES BIOQUIMICAS

Diversas alteraciones bioquimicas han sido relacionadas con la enfermedad. Ini-
cialmente se describio una alta incidencia de hiperparatiroidismo relacionada
posiblemente con alteraciones en el metabolismo del calcio y magnesio [5]. Tam-
bién se han descrito alteraciones en la utilizacion de la insulina [6] y unos nive-
les elevados de colesterol y de triglicéridos [7] en pacientes con ELA. Sin embar-
go estudios recientes [3,4] han evidenciado que dichas alteraciones de
presentarse no parecen relevantes ni ligadas especificamente a la enfermedad.

Bajo un punto de vista nutricional se ha descrito una disminucién en la
absorcion intestinal de arginina y un aumento en plasma de los aminoacidos
tirosina, leucina y lisina [8].

ACTUACION NUTRICIONAL

Los distintos autores que han valorado el manejo nutricional de los pacientes
con ELA coinciden que es mandatorio un manejo nutricional especifico. En
primer término, debe identificarse aquellos pacientes que pueden desarrollar
importantes problemas nutricionales. En esta fase se debe evaluar la ingesta
espontanea de alimentos, la pérdida de peso y el estado de las reservas magras
y grasas. Se considera que una pérdida de peso superior a 10% respecto al
peso habitual, una desnutricion en grado leve-moderada o una ingesta de ali-
mentos inferior al 70% de las recomendaciones diarias estimadas, justificarian
una actuacion nutricional activa. En este primer contacto con el enfermo se
debe valorar también el grado de disfagia anotando la severidad de la misma
y el tipo de afectacion muscular. Welnetz [10] describe de una forma practica
como caracterizar la disfagia y mantener de forma adecuada el estado de
hidratacidon y nutritivo. Destaca que el aporte de liquidos es importante, pues
reduce las complicaciones infecciosas urinarias, el estrefiimiento y fluidifica



56 LA ELA EN CASA

las secreciones. Entre las recomendaciones de Welnetz [10] y las difundidas
por las asociaciones cientificas [11-12], destacariamos como mas importantes:

* Mantener al paciente derecho con angulacion de 90°, cabeza recta
y barbilla ligeramente hacia delante. Permanecer en dicha posicion
al menos 30 minutos después de las comidas.

* Comer despacio y con mas frecuencia (4-6 comidas/dia). Ingerir
solidos y liquidos secuencialmente.

* Ajustar la consistencia de los alimentos, utilizar estimulantes de
reflejos, y servir la comida muy fria o muy caliente.

* Utilizar ayudas, suplementos y técnicas de estimulo de la deglucion.

Por otro lado, cuando el paciente no puede ingerir por via oral suficiente ali-
mento, se puede acudir a la administracion de la nutricion mediante sondas
nasoenterales o tubos de gastrostomia percutdanea insertados endoscopica o fluo-
roscopicamente [12]. La nutricion enteral en estos casos debe ser preferentemen-
te de tipo artificial.

Por ultimo, el valor terapéutico de nutrientes especificos ha sido estudiado sin
resultados concluyentes. Se han utilizando suplementos de vitaminas Ey C y de
selenio [13] como agentes de alto poder antioxidante y aminoacidos ramificados
[14] debido a su postulada accién sobre la glutamato deshidrogenasa. En cual-
quier caso, estos estudios abren la posibilidad de utilizar nutrientes o regimenes
nutritivos con perspectivas de modificar el curso de la enfermedad. En cualquier
caso, los proximos afos pueden aportar interesantes y novedosos estudios sobre
el papel de la nutricion en los cuidados de la ELA.

ACTUACION DIETETICA [15-20]

Preparacion para la comida

* Fijar un periodo de descanso de 1 o 2 horas antes de comer, para
disminuir la fatiga muscular y con ello las dificultades en el tragado.

* Poner al alcance del paciente, sobre la mesa, todas las ayudas y
suplementos necesarios para que no haya que interrumpir durante
la comida.

* Colocar la silla del paciente bien separado de la pared y fuera de la
mesa, de forma que tenga facil y accesible todo lo necesario por si
se produce atragantamiento.
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* Si existe una saliva espesa y viscosa que interfiere en el tragado
durante las comidas disolver un comprimido de papaina (Takadis-
pep complex®; Cantabria Lab.) o limpiar la lengua con una pequefia
cantidad de carne de papaya unos 10 minutos antes de la comida.
Quitar las secreciones antes de empezar a comer.

* Preparar la comida para que pueda ser facilmente tragada: fina-
mente cortada, triturada, en puré, etc.

Ayudas y suplementos para comer

» Utilizar cubiertos de plastico, platos y fuentes de peso ligero y facil
manejo.

 Utilizar bandejas «calientes» que mantengan la temperatura tem-
plada de los so6lidos durante una comida prolongada.

* Utilizar tazas de material especial, que mantengan las temperaturas
de los liquidos durante la comida.

* Utilizar recipientes-termos especiales para no derramar liquidos o
tazas disefiadas para beber facilmente cuando no es posible cerrar
bien los labios alrededor de los bordes del vaso.

e Utilizar vasos con bordes anchos o tazas con un «canalillo» para
evitar que los liquidos corran por las comisuras de la boca.

* Si es capaz de sorber y tragar liquidos se puede intentar utilizar una
pajita. Es mas facil beber con pajitas cortas o con una inclinacion
y articulaciéon que prevenga derramarse el liquido sobre la ropa.

* Si el problema es que hay dificultad en el asimiento se pueden utilizar
cubiertos especiales para agarrar y también poner mangos a la vajilla.

* Se puede utilizar una cuchara con mango largo para colocar la
comida lo mas atras posible en la boca.

* Una jeringa de 50cc para colocar los liquidos en la parte de atras
de la boca. Usarla suavemente cogiendo pequefias cantidades de
liquido cada vez.

* Si el individuo es incapaz de agarrar pero puede elevar sus brazos
hasta la boca se pueden adaptar unas tablillas a sus mufiecas para
permitirle comer.
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Posiciones para comer y beber

* Nunca tomar liquidos o medicacion mientras el paciente esta
acostado.

* Mantener una posicion derecha con el torso ligeramente inclinado
hacia el respaldo de la silla y con los dos pies en el suelo.

* En la cama usar una posicion sentada con la cabecera de la cama
inclinada de 45 a 90°. Colocar dos almohadones detras de los hom-
bros y el cuello.

El paciente deberia

* Mantener la cabeza erecta con la barbilla inclinada levemente
hacia delante y suavemente bajada hacia el pecho.

* No lanzar la cabeza hacia detras ni extender el cuello para mover
los liquidos y la comida hacia la garganta.

* No flexionar la cabeza demasiado si los fluidos se derraman cuan-
do los labios no cierran bien.

* Si la cabeza es inestable dar una cierta estabilidad colocando la
mano sobre la frente o utilizando un suave collar cervical para
mantener la cabeza erecta.

Ambiente durante las comidas
* Mantener un ambiente confortable, tranquilo y sin distracciones.
* Permitir todo el tiempo un ambiente relajado y sin prisas.

* Animar a los miembros de la familia a que permanezcan sentados
a la mesa durante la comida.

* Limitar el numero de gente que entra y sale.
* No pensar que la conversacion es necesaria.

* Evitar situaciones emocionales que interrumpan el proceso de tra-
gado y que causen dificultades para controlar las secreciones.

* Horario para comidas y «tentempiés».
* Cuando el tragado es dificultoso permitir hasta 2 horas para una comida.

* Si las comidas llegan a ser demasiado largas hacer comidas mas
frecuentes: de 4 a 6 comidas mejor que 3 comidas mas importantes.
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* Programar «snacks» altos en calorias y aperitivos nutritivos entre
las comidas.

Eleccion de liquidos, comidas y medicacion

Liquidos
* Obtener sugerencias del especialista.

* Si es capaz de tragar liquidos intentar mantener una buena hidra-
tacion.
* Al principio de la comida tomar caldo para aclarar las secreciones.

* Anadir liquidos a los alimentos semisdlidos, por ej.: salsa de toma-
te a la sopa, guisado, etc.

* Hacer sopas finas con muchas verduras cocidas y afadir pan, nue-
ces, arroz para espesar el caldo.

* Sopas enriquecidas con nata para dar calorias adicionales.

* Si son mas faciles de tolerar los semisolidos afiadir leche a los fla-
nes y natillas.

* Intentar servir los liquidos calientes o frios. Evitar la temperatura
ambiente (tibios). Afiadir nata al café y al té para aumentar calorias
y conseguir una consistencia mas manejable.

* Aumentar el contenido en calorias y proteinas de batidos y maltas
afiadiendo nata o leche en polvo. Dar yoghourt o queso si la leche
produce demasiadas flemas.

* Considerar preparados comerciales de nutricion liquida unida a
las comidas. Por ej.: Isosource® (Normo proteico, bajo en lactosa.
Comida completa 6-8 latas al dia), Meritene® (Comida completa
alta en proteinas y productos basados en la leche).

Comidas
* Obtener sugerencias de los nutricionistas si es posible.

* Los guisados son un buen plato principal ya que son suaves y faci-
les de tragar: arroz con cerdo, atun con fideos,..etc.

* Platos suaves como Quiche Lorain, soufflé de huevos, pollo, torti-
llas, estofados.
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* Aumentar las calorias en el pan y verduras afladiendo margarina
o mantequilla.

* Las carnes y verduras se pueden aderezar con extracto de carne.

 Cortar la carne y verduras en pedazos pequefios, machacar con el
tenedor, triturar, etc.

 Usar salsas de nata espesa sobre las verduras y las carnes.
e Usar sopas enlatadas concentradas sobre la carne.
* Ensaladas con mezclas de huevo, atun, pollo, mayonesa, salmon, etc.

* Si el pan blanco fresco es demasiado «gomoso» probar con el pan
ligeramente tostado o cortarlo dentro de la sopa.

* Machacar patatas con nata o servir con pasta de carne o mante-
quillas para hacerlas menos gomosas.

* La mantequilla de cacahuete y el queso son altas en proteinas.

* Cereales cocidos como harina de avena y de trigo. Afnadirles nata
0 azucar.

* Los huevos escalfados, cocidos, revueltos en lugar de fritos.

* Anadir mermelada o miel a los bollos para conseguir una textura
mejor y afiadir calorias.

* Evitar sustancias como productos lacteos no cocinados o chocola-
te que se combinan con la saliva y producen secreciones espesas.

* Evitar servir las comidas a temperatura ambiente.

* Las frutas en conserva a menudo son mas faciles de tragar que las
frescas y pueden ser afiadidas a los flanes, o gelatinas.

* Machacar un platano y afiadir zumo de manzana con nata para
postres.

* Preparar pudding, natillas, helados y gelatinas con requeson o fru-
tas enlatadas.

* Mezclar frutas y verduras en la batidora o usar alimentos infanti-
les preparados.
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Medicaciones

* Las capsulas se tragan mas facilmente que las pastillas. Si las pas-
tillas no se pueden tragar triturarlas y colocarlas con un poco de
gelatina o natillas.

* Probar con medicamentos como vitaminas, laxantes etc. en forma
liquida espesa.
Métodos de tragado
* Ofrecer pequefias cucharadas de semisolidos.

* Presentar los solidos y liquidos separadamente. No arrastrar los
solidos con los liquidos.

* No introducir diferentes texturas de comida y bebida al mismo
tiempo ya que no pueden ser bien controladas en la boca.

* El tragado puede ser facilitado colocando la comida atras en la
boca utilizando una cuchara o con los dedos cuando el movimien-
to de la lengua es limitado.

 Sugerir al paciente que mantenga su respiracion una vez que la
comida es introducida dentro de la boca.

* Pensar «tragam para intelectualizar el proceso tanto como sea posi-
ble y entonces tragar.

* No introducir mas cantidad hasta que lo que previamente hay den-
tro de la boca sea tragado.

Actividades después de las comidas

* El paciente debe permanecer derecho 15-30 minutos para evitar la
aspiracion.

* Realizar higiene oral después de las comidas para prevenir la aspi-
racion de las particulas de comida que se hayan quedado en la
boca o el exceso de flemas.

* Registrar el tipo, cantidad y consistencia de comidas y liquidos
tomados con las comidas y tentempiés.

Succionado orofaringeo y nasofaringeo
El objetivo es eliminar las secreciones excesivas de la boca y nasofaringe, parti-
cularmente cuando se presenta debilidad y paralisis del musculo orofaringeo.



62 LA ELA EN CASA

* Suplementos: Maquinas para succionar la garganta, tubos de plas-
tico, catéteres y guantes. Pequefios recipientes y agua.

* Principios: La succion es necesaria cuando se observan secreciones
excesivas, cuando se produce tos y el paciente es incapaz de expe-
ler secreciones o cuando el paciente se queja de no ser capaz de
respirar. La cooperacion del paciente es esencial durante el periodo
de succion.

* Aplicar la succién s6lo cuando hayas eliminado el catéter, asi no
causaras irritacion o prolongaras el «evento».

* Nunca ocluyas la salida del catéter mas que unos pocos segundos o
el paciente sentira que no puede respirar.

* Identifica la posible infeccion en las secreciones notando cambios en el
color, olor, cantidad o viscosidad de las secreciones. Anota si hay fiebre.
Procedimiento

 Lavar las manos cuidadosamente con jabon y agua antes y después
del proceso de succion.

* Colocarse guantes desechables.
* Conectar el catéter al tubo de la maquina de succion.
* Lubricar el catéter con agua si es necesario.

* Introducir el catéter en la parte de atras de la boca o los canales
nasales dejando abierta la entrada de aire de forma que no se apli-
que succion mientras el catéter se esta colocando.

* Aplicar succion intermitente ocluyendo la salida de aire en el caté-
ter mientras suavemente se saca. Continuar la succion sélo durante
unos segundos y permitir que el paciente tome aliento.

* Aclarar el catéter con agua y reinsertar de nuevo si hay mas secre-
ciones.
* Desechar el catéter y los guantes inmediatamente después de usar.

* Cambiar el recipiente y el tubo usado para succionar diariamente
por lo menos.

Medidas de emergencia en caso de atragantamiento
Usar las siguientes técnicas para manejar a una victima consciente con una
obstruccion completa de las vias aéreas indicada por una incapacidad para ha-
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blar, respirar o toser, o con una victima consciente con una obstruccién parcial
si hay una ventilacién pobre que se indica por una débil e ineficaz tos, sonidos
mientras se inhala, dificultad respiratoria o cianosis:

a) Golpes en la espalda:

e Situate a un lado y suavemente detras de la victima.

* Colocar una mano en su pecho para sostenerla.

* Da cuatro golpes con la palma de tu mano sobre su columna y

entre las paletillas.
b) Empujon abdominal:

* Con la victima sentada arrodillarse detras de ¢l y pon tus manos
alrededor de su cintura.

* Con tu otra mano forma un pufio y coloca el dedo pulgar entre el
ombligo y el apéndice xifoides.

* Presiona tu pufio en su abdomen con 4 golpes rapidos y elevados.

¢) Golpes en el pecho:

* Con la victima sentada arrodillate detras de ¢l y coloca tus brazos
directamente debajo de sus axilas rodeando su pecho.

* Coloca la cara del dedo pulgar de tu pufio sobre el esternon pero
no sobre el xifoides o sobre los margenes de la caja toracica.

* Con la otra mano agarra el pufio y da cuatro golpes rapidos y lige-
ramente elevados.

d) Uso combinado de las dos técnicas:
El uso combinado de las dos técnicas parece ser un método mas
efectivo de clarificar una obstruccion de una via aérea superior que
el uso de uso técnica aislada.



(Y LA ELA EN CASA

BIBLIOGRAFIA

[1] Norris F, Shepherd R, Denys E et al. Onset, natural history and outcome in
idiopathic motor neuron disease. J Neurol Sci 1993; 118: 48-55.

[2] Slowie LA, Paige MS, Antel JP. Nutritional considerations in the manage-
ment of patients with amyotrophic lateral sclerosis (ALS). J AM Diet Assoc.
1983; 83: 44-47.

[3] Kasarskis EJ, Berryman S, Vanderleest A. et al. Nutritional status of patients
with amyotrophic lateral sclerosis: relation to the proximity of death. Am J
Clin Nutr. 1966; 63: 130-7.

[4] Nau KL, Bromberg MB, Forshew DA, Katch VL. Individuals with amyotroph-
ic lateral sclerosis are in caloric balance despite losses in mass. J. Neurol Sci
1995; 129 [Suppl): 47-9.

[5] Patten BM, Bilezikian JP, Mallette LE. Et al. Neuromuscular disease in pri-
mary hyperparathyroidism. Ann Intern Med 1974; 80: 182-93.

[6] Perurena OH, Festoff BW. Reduction in insulin receptors in amyotrophic lat-
eral sclerosis correlates with reduced insulin sensitivity. Neurology 1987;
37:1375-9.

[71 Gustafson A, Stortebecker P. Vascular and metabolic carbohydrate metabo-
lism. Neurology. 1972; 22: 528-34.

[8] Patten BM, Harati Y, Acasta L et al. Free aminoacid levels in amyotrophic
lateral sclerosis. Ann Neurol. 1978; 3: 305-311.

[9] Welnetz K. Maintaining adequate nutrition and hidratation in the disphagic
ALS patient. Can Nurse 1983; 79: 30-4.

[10] Nutrition Support Dietetics. Core curriculum 1993. ed. Gottschlich MM.
Matarese LE, Shronts EP. Amer Soc Parent Enter Nutr. Silver Spring. MD.
USA. 1993.

[11] Controlled consistency, modified fluid [dysphagia) Assoc. Yale University
Press New Haven. USA. 1995.

[12] Mazini L, Corra T, Zacala M et al. Percutaneous endoscopic gastrostomy
and enteral nutrition in amyotrophic lateral sclerosis. J Neurol 1995; 242:
695-8.

[13] Leigh PN, Ray- Chaudhuri. Motor neuron disease. J Neurol Neurosurg and
Psych. 1994; 57: 886-96.



PROFESIONALES QUE INTERVIENEN EN EL TRATAMIENTO: NUTRICIONISTA 65

[14] The Italian ALS Study Group. Branched-chain aminoacids and amyotrophic
lateral sclerosis: A treatment failure?. Neurology 1993; 53: 2466-70

[15] Munch P, Domenico G, Dengler R et al. Good practice in the management of
ALS.EALSC working group. Amyotrophic lateral sclerosis 2007. 8;4:195-213

[16] Simmons Z. Management strategies for patients with amyotrophic lateral scle-
rosis from diagnosis through death. The Neurologist 2005;2005:11:257-270

[17] Rosenfeld J y Ellis A. Nutrition and dietary supplements in motor neuron
disease. Phys Med Rehabil Clin N Am.2008;19:573-589

[18] Rio A y Cawadias E. Nutritional advice and treatment by dietitians to
patients with amyotrophic lateral sclerosis. J Hum Nutr Diet 2007;20:3-13

[19] Golaszewski A. Nutrition through the course of ALS. NeuroRehabilitation
2007;22:431-34

[20] Morozova NWeissskopof MG McCullough ML y cols. Diet and amyotrophic
lateral sclerosisEpidemiology 2008;19:324-337



66 LA ELA EN CASA

TERAPEUTA OCUPACIONAL

La intervencion del terapeuta ocupacional tiene como objetivo mejorar la cali-
dad de vida del enfermo y su adaptacion al entorno a través de mantenimiento
de su autonomia e independencia en la realizacion de las actividades de la vida
diaria, durante el maximo tiempo posible, valiéndose para ello de las ayudas
técnicas necesarias.

En un primer momento el terapeuta evalua las caracteristicas fisicas y los
intereses del enfermo asi como el entorno familiar y social en el que se desen-
vuelve, con el fin de determinar la necesidad de ayudas técnicas y adaptaciones
en el hogar que van a ayudar al enfermo a desenvolverse con la maxima auto-
nomia y seguridad dentro de sus posibilidades.

En este sentido es muy importante tener en cuenta no tanto las limitaciones
de la persona como sus capacidades y estimularlas al maximo.

Las ayudas técnicas se incorporan a la vida de la persona gradualmente de
acuerdo con sus necesidades, con el fin de no crear dependencias innecesarias.
Estas ayudas no suelen ser bien recibidas por la persona afectada, sin embar-
go son fundamentales para proporcionar la autonomia y la independencia basi-
ca para no tener que depender de la ayuda continua de otros. Pero sobre todo,
proporcionan al enfermo un mayor confort y bienestar, haciéndole, de alguna
manera, la vida mas facil, ayudandole a superar muchas de las barreras y obsta-
culos con los que se encuentra en el dia a dia.

La terapia ocupacional, en su objetivo de fomentar y mantener el desarrollo
de las actividades de la vida diaria, de acuerdo con las posibilidades del enfer-
mo y dentro de la maxima normalidad, interviene no sélo a nivel individual sino
también con la familia. Interviene, sobre todo, con los familiares implicados en
el cuidado y atencion al afectado de ELA, asesorandoles y orientandoles en la
eleccion de las ayudas técnicas y adaptaciones en el hogar, y entrenandolos en
el manejo de las mismas, favoreciendo una mas rapida adaptacion.

Por actividades de la vida diaria se entienden todas aquellas que las perso-
nas realizan diariamente, de forma casi automatica y a las que el afectado de
ELA tendra que enfrentarse desde su nueva situacion, variando el modo en que
lo hacia en el pasado. Con la ayuda y consejos proporcionados por el terapeu-
ta ocupacional y con la integracion de aparatos técnicos en la realizacion de las
actividades cotidianas, la persona aprende a desenvolverse en diferentes situa-
ciones: traslados, durante la comida, higiene personal, el vestirse, deambulacion
por el hogar, las salidas, el dormir.
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ADAPTACIONES

Las indicaciones del terapeuta sobre la adaptacion de la vivienda y ayudas
técnicas, son especialmente importantes para adaptarse a las nuevas circunstan-
cias y mantener las actividades cotidianas.

Adaptaciones arquitectonicas

Adaptar el espacio fisico en el que se desenvuelve la persona mejora su funciona-
miento y el de la familia, y favorece la normalizacién en la vida diaria. Los
cambios deben realizarse respetando la estética del hogar y la identidad del mis-
mo. Las adaptaciones suelen realizarse principalmente en el cuarto de bafio y en
la cocina por ser los lugares de la casa con mayor nivel de peligrosidad.

Un aspecto fundamental es lograr la maxima amplitud en los diversos espa-
cios de la casa, con el fin de evitar problemas y dificultades cuando se hace
necesario el empleo de silla de ruedas. Asi, las dimensiones de las puertas pasi-
llos y dormitorios deberan ser mas anchas.

Cuando hay diferentes alturas o escalones se hace imprescindible la instala-
cién de rampas en el uso de la silla de ruedas. Fstas deben tener una inclinacién
de cinco grados. También han de estar provistas de barandillas para las manos y
zocalo para las ruedas, con el fin de que la silla no se salga del borde y el ayu-
dante pueda agarrarse si lo necesita.

Para tener accesibilidad a todas las estancias se puede adaptar la silla de rue-
das a la anchura de las puertas, pero esto a veces es inviable debido al tamafio
del paciente. La solucion mas practica es ensanchar las puertas existentes qui-
tando los marcos, o instalando bisagras especiales que permiten que la puerta se
abra pegada a la pared.

Para que la silla de ruedas pueda girar se necesita un metro y medio cuadra-
do. Los pasillos deben tener anchura suficiente para permitir el movimiento en
linea recta, tiene que haber de seis a ocho centimetros a ambos lados de la silla
de ruedas.

Otros aspectos a tener en cuenta son los referidos al mobiliario.
La cama tiene que tener la altura adecuada para facilitar el paso de la silla de
ruedas a ésta.

Las mesas tienen que reunir las condiciones adecuadas de altura y espacio
para poder incorporarse a ellas con la silla de ruedas.
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Adaptaciones urbanas

Gracias a las campafas disuasorias y al movimiento de concienciacion que han
realizado y siguen realizando las organizaciones de discapacitados, las institu-
ciones publicas estan tomando medidas para que las barreras arquitectonicas de
las ciudades se adapten a estos colectivos. No esta todo conseguido pero si hay
que reconocer que se estan tomando medidas.

Queda mucho que hacer, sobre todo concienciar al ciudadano de a pie para
que respeten los accesos dedicados a los minusvalidos.

Los apartados que se han expuesto son los basicos para que el paciente pueda
tener unos minimos de habitabilidad, pero existen muchos avances y normativas
para adaptar el medio al minusvalido. Existen instituciones oficiales y privadas
que se encargan de ayudar en estos fines.

Ayudas para eliminar barreras arquitectonicas
Las Concejalias de Bienestar Social suelen dar prestaciones economicas indivi-
dualizadas que se gestionan en el Centro Municipal de Servicios Sociales, previa
presentacion de la documentacion solicitada:

¢ Dos presupuestos de la adaptacion que se va a realizar.

e Justificante de la propiedad de la vivienda o autorizacion del pro-
pietario de la misma.

Para realizar las obras hay que solicitar los correspondientes permisos muni-
cipales. Para la adquisicion de aquellas ayudas técnicas que no conceda la Segu-
ridad Social se requieren dos presupuestos de la ayuda técnica que se necesita
adquirir.

TRASLADOS Y TRANSFERENCIAS

Cuando una persona se encuentra impedida, esto es, sin movilidad, necesita de
un cuidador que le ayude a realizar los traslados o «transferencias». Estas resul-
tan dificiles y hay que aprender a realizarlas de forma correcta. Las transferen-
cias mas comunes en la ELA son:

e Cambios posturales dentro de la cama.

e Paso de cama a silla de ruedas.

e Paso de silla de ruedas a inodoro.

¢ Paso de silla de ruedas a bafiera, cuando se reforma el bafio y se
coloca una ducha acondicionada, resulta mas facil ya que no hay
que levantar al paciente.

e Paso de silla de ruedas a silla o sillon.
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El primer punto a considerar es como se incorpora al paciente. Este paso es
muy importante ya que si se hace bien se evitan lesiones tanto en el paciente
como en el cuidador. El cuidador debe mantener las piernas en flexion y trabajar
lo minimo con la espalda.

Hay que preparar el area de la transferencia. La silla de ruedas siempre debe
estar con los frenos puestos y, para evitar caidas, hay que asegurarse de que el
lugar donde va a ser colocado el paciente esta firme. Pasos a seguir en la incor-
poracion del paciente desde la silla de ruedas:

1 Hay que indicar al paciente que se le va a incorporar para que esté
predispuesto a colaborar.

2 Retirar los reposapiés y apoyar los pies del paciente en el suelo.

3 El cuidador debe pasar los brazos por debajo de las axilas del
paciente, colocando la cabeza de éste sobre uno de sus hombros. El
cuidador ha de colocar sus rodillas contra las del paciente, fijando
a la vez los pies de éste con los suyos.

4 A la sefial convenida, ejemplo: «a la de tres», el cuidador, flexio-
nando sus rodillas y realizando un movimiento de balanceo, incor-
porara al paciente del asiento y, una vez que éste esté de pie, le
transferira al lugar pertinente.

Recomendamos que se practique antes con una persona no discapacitada y
que el paciente lo observe, asi se producira menos nerviosismo y mejor sera la
colaboracion por ambas partes.

El primer paso ya esta dado, pero para facilitar la tarea del traslado, existen
ayudas técnicas como: brazos moviles en la silla de ruedas o la tabla deslizante,
ésta es de madera pulida, barnizada y encerada, de unos 22 cms. Se situa entre
la silla —quitado el reposabrazos- y la cama, se sienta al paciente en ella y se
la va deslizando hacia la cama. Existe un cinturén que se coloca, por detras, en
la cadera de la persona afectada y facilita su incorporacion. Otro instumento
de ayuda es el disco giratorio. Este consiste en un doble disco formado por una
parte inferior que se adhiere al suelo y otra superior que gira sobre la inferior.
Facilita el giro del paciente una vez que se encuentra de pie. Hace mas rapida la
ultima parte de la transferencia, cuando el paciente va a pasar de estar sentado
en un sitio a sentarse en otro distinto, de la silla de ruedas a un sillon, a la cama
o al inodoro, etc. También existen unas grdas que pueden ser eléctricas o hidrau-
licas/manuales, éstas realizan las transferencias con un minimo de fatiga para
ambas partes. Con la grua debe ir incorporada una cincha o cesta. Don Gregorio
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Mufioz Gémez, terapeuta ocupacional, recomienda la que tiene forma de «Ub»,
esta forma facilita su colocacion y retirada una vez que la persona ha sido des-
plazada. Las camas articuladas y los sillones ergonomicos proporcionan mayor
confort y facilitan las tareas de movilidad.

Hemos hablado de la transferencia del paciente desde la silla de ruedas, pero
cuando esta en la cama y quiere girarse, hay que seguir unas pautas:

¢ El paciente debe estar con las rodillas flexionadas.

¢ El cuidador, manteniendo también las suyas flexionadas, cogera
simultaneamente los hombros y rodillas del paciente y le impulsa-
ra hacia el lado al que desea girarse.

Podemos sentar al paciente en el borde de la cama de dos maneras:

e En un solo tiempo: el cuidador cogera simultaneamente los hom-
bros y las rodillas flexionadas del paciente, y lo incorporara
mediante un giro que lo dejara sentado en el borde.

* En dos tiempos, el cuidador sacara las piernas del paciente fuera de
la cama. A continuacion, lo cogera por los hombros y lo incorporara.

Si se dispone de una tabla, en el traslado de la cama a la silla de ruedas se
realizara la misma operacion que en el traslado de la silla a 1a cama, teniendo en
cuenta que debemos, poner frenos a la silla, quitar el reposabrazos correspon-
diente y quitar los reposapiés.

¢Qué hacer ante una caida?

Cuando los afectados de ELA se caen tienen dificultad para recuperarse a causa
de su debilidad muscular. Esta debilidad les impide mover una o varias extremi-
dades lo suficiente para soportar al cuerpo y retornar a una posicion sentada o
de pie. Hay que tener en cuenta la dificultad respiratoria que padecen algunos
afectados, para ellos es mas facil respirar estando incorporado, en consecuencia,
lo primero que se hay que hacer cuando un afectado cae, es ayudar a su incor-
poracion. Para hacerlo:

¢ El ayudante debe estar arrodillado para que su cuerpo sirva de apoyo.
e Incorporara al caido sujetandolo por los hombros.
El siguiente paso dependera del grado de debilidad del afectado:

e Cuando la debilidad no es fuerte, el ayudante se mantendra detras
y agarrara los brazos del caido de forma cruzada, introduciendo
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los suyos por debajo de las axilas del afectado. Tirara hacia arri-
ba al tiempo que andara despacio hacia atras. Esta accidon requiere
fuerza, si el ayudante no la posee, debe recurrir a la ayuda de una
segunda persona.

e Si la debilidad es fuerte se necesita el apoyo de dos personas.
Estas mantendran al afectado sentado, para evitar riesgos respi-
ratorios. En esa posicidn, lo trasladaran hacia algun tipo de silla
bajita, bordillo o taburete y de ahi a una silla de ruedas o sillon.
Debe existir gran coordinacion entre los dos ayudantes y una sefial
acordada. Uno sujetara los brazos cruzados (como se indica en el
parrafo anterior) y tirara hacia arriba en la direccion del asiento.
El otro, sujetara las piernas del paciente, por debajo de las rodi-
llas, y los tobillos, y los levantara siguiendo la misma direccion.

La ELA y el inodoro

En los afectados de ELA los esfinteres vesical y anal suelen funcionar bien, pero
debido a las dificultades motoras que dicha enfermedad conlleva, el paciente debe
procurar adquirir nuevos habitos para facilitar la evacuacion de ambos esfinteres.
Hay que utilizar ropa comoda, facil de desprender. Las cinturillas elasticas son
mas convenientes que los cierres que son de tipo velcro, etc.

En caso de gran inmovilidad, existen sillas con orinales incorporados.

Por la pérdida de movilidad que conlleva la ELA, la defeccidn suele ser pro-
blematica. La movilidad intestinal disminuye por la debilidad muscular intesti-
nal y porque la dieta se va haciendo cada vez mas pobre en residuos. Para evitar
problemas mayores, es conveniente ir al inodoro a evacuar por lo menos cada
dos o tres dias, estableciendo un habito a la hora de utilizarlo, y actuar con tran-
quilidad. {No hay prisa!

Es conveniente estimular la musculatura abdominal con masajes externos sua-
ves y comer fibra. Se debe tener cuidado con los laxantes artificiales, pueden dar
lugar a deshidratacion y producir un efecto rebote que acentuaria el problema.

Traslado de la silla de ruedas al inodoro

Lo primero que hay que hacer cuando el paciente de ELA no dispone de movi-
lidad suficiente es modificar la zona del inodoro. Hay que colocar, unas barras
de apoyo, a ambos lados de la taza, en el suelo o en las paredes, dependiendo
de la anchura que exista. También se recomienda colocar un timbre que se ac-
tive con una cadena o cuerda para pedir ayuda.
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Cuando el paciente tiene algo de fuerza en brazos y hombros y se mantiene de
pie brevemente, el traslado se hara de la siguiente manera:

e Lasilla de ruedas debe quedar cerca de la taza con los frenos pues-
tos y los reposapiés quitados.

¢ Ayudar al paciente a levantarse.

e Una vez esta de pie, ha de agarrarse a las barras mientras se retira
la silla de ruedas.

* Rodearle la espalda con las manos, para ayudarle a darse la vuelta,
y sujetarle mientras lo hace.

e Ayudar al paciente a desprenderse de la ropa, sin que se suelte de
las barras.

¢ Ayudarle a sentarse, situando ambas manos a los lados del paciente,
o por debajo de las axilas, y girandole hacia el asiento del inodoro.

Traslado del inodoro a la silla de ruedas

¢ Se ayuda al paciente a ponerse de pie, colocando las manos alrede-
dor de la cintura o por debajo de las axilas.

e El paciente ha de agarrarse a las barras mientras se levanta.

¢ Se le ayuda a vestirse, cuando esté vestido, déjelo de pie, agarrado
a las barras, mientras coloca la silla de ruedas en el lugar adecua-
do. Asegurese de que los frenos estén puestos y que los reposapiés
estén hacia los lados.

e Se ayuda al paciente a darse la vuelta. El cuidador se queda de
espaldas a la silla, y sujeta al paciente por debajo de los brazos
mientras se da la vuelta.

 El paciente ha de agarrarse a los brazos de la silla mientras se sienta.
¢ Se le colocan los pies en los reposapiés.

Cuando el paciente tiene una gran debilidad muscular no debe usar el inodo-
ro convencional. En el mercado existen opciones para sustituir esta actividad.

Traslado de la silla de ruedas a la banera

El paciente con una fuerte debilidad en la musculatura no deberia usar la bafie-
ra. Si es posible, se recomienda colocar una ducha adaptada, (un plato sin bor-
des y con un ancho suficiente para que quepa la silla de ruedas).
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El paciente que todavia puede valerse para cooperar con el cuidador, pue-
de usar la bafiera siempre que sea modificada. Para ello hay que colocar unas
barras, horizontales y verticales, en las paredes, alrededor de la bafiera e ins-
talar un banco especial de bafio. Parte de éste se instala dentro de la bafiera y
parte fuera.

Pasos a seguir:
e Situar la silla de ruedas al lado de la bafiera.
¢ Poner los frenos. Quitar los reposapiés.

¢ Quitar el reposabrazos mas cercano a la bafiera.

* Rodear la cintura del paciente con un brazo y el otro ponerlo deba-
jo del muslo (el cuidador ha de tener las piernas flexionadas para
evitar lesiones).

e Levantar al paciente de tal forma que éste apoye la barbilla en el
hombro del cuidador y, en un sélo movimiento, sentar al paciente
en el banco de la bafiera.

¢ Si el paciente tiene fuerzas suficientes, debe agarrarse a las barras
de sujecion y poner los pies dentro de la bafiera.

* Si el paciente es alto o pesado el traslado se deberia hacer levan-
tandolo y manteniéndolo de pie para colocarlo en el banco. A con-
tinuacion, meterle los pies en la bafiera.

Traslado de la banera a la silla de ruedas
Hay que repetir los tres primeros pasos del apartado anterior. Una vez preparada
la silla de ruedas:

* Debe ponerse una toalla encima de la silla, para que el paciente se
pueda envolver en ella cuando se siente.

e Se pondran los pies del paciente fuera de la bafiera y éste debera
agarrarse a las barras.

e El cuidador rodeara la cintura del paciente con un brazo y el otro
debajo del muslo.

e Con un sé6lo movimiento, el cuidador levantara al paciente y lo
situard encima de la silla de ruedas.

e Se situaran los pies en los reposapiés y se quitaran los frenos.
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Traslado en coche
e Lo primero que hay que hacer es abrir la puerta del coche.

e La silla de ruedas se colocara en el lateral anterior de la puerta
abierta.

» Los pasos siguientes son como en los anteriores traslados o trans-
ferencias: freno puesto, reposapiés quitados.

* Los pies del paciente deben estar colocados en el suelo y el ayu-
dante de cara al paciente.

¢ Si el afectado no puede mantenerse de pie, el traslado se hara
levantandolo y girandolo en un movimiento rapido.

e Si el afectado se puede mantener de pie, hay que ayudarle a levan-
tarse, separandolo de la silla de ruedas y acercandolo al asiento del
coche. Se le ayudara a sentarse y a colocar las piernas en su sitio.

AYUDAS TECNICAS

Ayudas técnicas son aquellos medios o soportes que permiten a la persona
realizar aquellas actividades que podia hacer por si solo, sin ayuda, antes de
estar afectado por la ELA. Sirven de ayuda la persona afectada y a aquellas que
le rodean, pues facilitan las tareas de atencion y cuidado del afectado.

Son personalizadas, se adaptan a las caracteristicas y a las necesidades de la
persona afectada. Las mas usuales son las empleadas en la deambulacion:
e Pasamanos: facilita el desplazamiento por la casa.
e Carritos.
e Bastones (simples o complejos).
e Sillas de ruedas (manuales o eléctricas).

Cada persona responde y evoluciona de forma diferente ante la ELA, en con-
secuencia, cada afectado necesitara determinadas ayudas técnicas. No deben uti-
lizarse todos los aparatos disponibles, hay que utilizar solamente, aquellos que
sean necesarios. Las ayudas técnicas pueden ser de distinta indole, mecanicas,

tecnologicas, ortopédicas, médicas, etc. Algunas ya han sido mencionadas ante-
riormente la tabla deslizante, el disco giratorio, etc.

Ayudas y aparatos asistenciales que modifican las cosas de uso diario. Se pue-
den modificar o adaptar ciertos objetos para facilitar su utilizacion:
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e Hacer gruesos los mangos de los cubiertos.
* Poner asas grandes a los vasos y correas a los cepillos.
e Sustituir los botones por cierres mas sencillos.

¢ Colocar adaptadores para los pomos de las puertas.

Existen en el mercado aparatos y mecanismos que pueden proporcionar cier-
ta autonomia al afectado:

e Interruptores con gran superficie de contacto, que puedan accio-
narse con la palma de la mano, para encender y apagar la televi-
sién y la radio.

e Interruptores que se accionan con el movimiento de la cabeza, o
soplando con la boca.

e Adaptadores para teléfonos moviles (programado con respuesta
automatica) y fijos.

e Teléfonos con manos libres, en los que so6lo se necesita pulsar un
boton.

e Comunicadores electronicos de voz sintetizada y de voz digitalizada.

AYUDAS TECNOLOGICAS

Una necesidad fundamental de una persona es la accesibilidad a la comu-
nicacion. Una enfermedad no debe impedir a una persona comunicarse con
las personas que le rodean, controlar su entorno, mantener vivos sus contac-
tos sociales y sus deseos de saber lo que pasa en el mundo y a su alrededor.

El desarrollo de Internet permite a una persona no solo conocer la actualidad
sino también interactuar con los demads sin limites fisicos. La red se ha converti-
do en la gran herramienta de comunicacion de la que se estan beneficiando las
personas con discapacidad.

Con la ayuda de un ordenador, a la persona se le abren un gran numero de
posibilidades, entre las que se encuentran:

Comunicacion
 Escribir
» Hablar a través de un sintetizador de voz
« Participar en chats y foros de Internet
« Utilizar el correo electrénico
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Control de entorno (domotica)
» Encender y apagar la TV, cambiar de canal, volumen, etc.
« Encender, apagar y regular las luces.
« Controlar otros electrodomésticos (video, hi-fi, calefaccidn, etc.)

Entretenimiento
» Juegos
« Participacion en juegos en la red
o Ver peliculas (DVD o de Internet)
o Leer en formato electronico (hay miles de libros en este formato)
 Oir musica en formato digital
o Compartir hobbies por Internet

Informacion
« Leer la prensa digital
« Ver la TV y oir la radio en el ordenador
« Obtener informacion de Internet sobre cualquier tema de interés

Formacion

o Posibilidad de seguir estudios a distancia de cualquier tipo (univer-
sidad, idiomas, etc.)

« La utilizacion de un ordenador permite realizar todas estas activi-
dades, manejando un ratén y un teclado.

A través de Internet, los usuarios de estos sistemas estan poniéndo-
se en contacto unos con otros, intercambian experiencias, reciben
informacion relevante para ellos, hacen amistades, debaten sobre
temas de interés comun, etc

A continuacion mencionamos algunos sistemas concretos.

Teclado de Conceptos

Fue pensado para personas con discapacidad motriz, y consiste en una cuadri-
cula en blanco que se puede agrupar de acuerdo a varios conceptos tematicos
asignados por los terapeutas. También existen teclados alternativos de tipo vir-
tual que se simulan en pantalla y se mueven mediante un mouse.

Teclados
Los hay de distintos tipos y se pueden adaptar a las necesidades del usuario.

Ratones
Los hay tipo palancas, pedal, esférico (track ball), touch, etc., entre ellos encon-
tramos:



PROFESIONALES QUE INTERVIENEN EN EL TRATAMIENTO: TERAPEUTA OCUPACIONAL 77

e Emuladores de raton: dispositivos inalambricos que actian median-
te ondas infrarrojas.

e Raton virtual: pensado para facilitar el control del mismo a per-
sonas con discapacidad motora que no tengan control de la voz.
Funciona por escaneo de un teclado virtual y se activa por un
sonido detectado por un microfono conectado a la tarjeta de soni-
do. También existen ratones para control por voz pensados para
personas que no pueden controlarlo de forma normal. Exixten en
el mercado diferentes softwares disefiados para el uso del raton,
dependiendo de las necesidades especiales que tenga cada usuario.

Pizarras electronicas copiadoras

Facilitan que las personas sordas e hipo acusticas, o aquellas con dificultades
motrices puedan obtener copias de clases presenciales sin perder la observacion
y atencion de la mismas.

Pantallas tactiles
Permiten que personas con dificultades motrices puedan acceder a los movi-
mientos del cursor con la presion de un dedo o mano.

Interruptores

Se pueden adaptar de cualquier tipo, bucales, oculares o de cejas, de mufieca,
infrarrojos, fotoeléctricos, etc. Algunos sistemas permiten a personas tetrapléji-
cas comunicarse a través de sus ojos mediante anteojos infrarrojos conectados
a la interfaz y al teclado.

Sistemas alternativos y aumentativos de comunicacion
Desarrollados para personas que, por su discapacidad, no pueden acceder a un
codigo verbal-oral de comunicacion.

Sistemas de movilidad
Aquellos relacionados con la movilidad personal y las barreras arquitectonicas,
disefiados para que las personas con graves discapacidades fisicas puedan in-
teractuar o utilizar un ordenador personal. Ejemplo: brazos o soportes articu-
lados, conmutadores adosados a sillas de ruedas, emuladores de teclado, vari-
1las, micro-robots, etc.

Chip para parapléjicos

Meédicos de una institucion meédica del sur de Francia, implantaron un chip
electronico en el abdomen de un paciente parapléjico, gracias al cual éste
podra caminar.
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«Phantom», dedo-robot para ciegos

Mediante una combinacion de escenarios de realidad virtual unidos a un dedo-
robot este sistema permite sentir el tacto de los objetos representados informa-
ticamente lo que le permite a un ciego apreciar si una estructura es concava o
convexa, o conocer la textura o el grosor de una pieza.

Sistemas de Control de Entornos
Permiten la manipulacion de dispositivos que ayudan a controlar un entorno.

Control ambiental

Existe gran numero de interfaces que permiten, a las personas con discapacidad
motora, poder controlar dispositivos de uso doméstico, Ejemplo de ello son las
llamadas «casas inteligentes», cuyo software facilita: conectar/desconectar tim-
bres, abrir/cerrar puertas, comunicarse por teléfono, control de luces, etc.

Control del ordenador con los ojos

Puede ocurrir que algunas personas discapacitadas tengan dificultades o impo-
sibilidad de manejar un raton y/o un teclado. Para esos casos se ha desarrollado
este servicio, que permite el control total del ordenador por el movimiento de
los ojos. Para ello se utiliza un sistema de seguimiento del movimiento del ojo.
Este equipo sustituye al raton en las aplicaciones para Windows y los sistemas
Macintosh. Permite al usuario colocar el puntero del ratén en cualquier lugar de
la pantalla del ordenador simplemente mirando a ese punto. Pueden elegirse
dos opciones para realizar el «clic»: parpadeando lentamente o bien mantenien-
do el puntero en el lugar deseado durante un tiempo predeterminado. Esto pro-
porciona al usuario acceso completo a todas las funciones de Windows, a través
de varias opciones para emular la funcidn de los botones del raton. Entre estas
se incluyen la pulsacidn, pulsar y arrastrar, doble pulsacion, pulsar con el boton
derecho, etc. El software esta disefiado para ejecutarse en segundo plano mien-
tras el usuario utiliza cualquier otra aplicacidn sin interferir en su funciona-
miento.

AYUDAS ORTOPEDICAS, MECANICAS Y APARATOS ORTOTICOS

Férulas

Existe una férula de pie-tobillo con diferentes acabados que puede aplicarse
cuando se tiene debilidad en pies y tobillos. Si es la mano la que esta débil,
puede aplicarse una férula para sujetar el pulgar. Si los musculos de la mufieca
también estan debilitados, se puede colocar otra que estabiliza la mufieca y si-
tua al pulgar en oposicidn a los dedos.
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Cuando los afectados son los musculos de los hombros se puede colocar una
férula para uno o para ambos hombros, permitiendo empujar el brazo hacia arriba
de tal manera que los musculos y ligamentos del hombro estén menos forzados.

Bastones y andadores
El mercado ofrece gran variedad. Existen infinidad de modelos para poder sa-
tisfacer las necesidades de cada paciente (alturas, apoyos, etc.)

Sillas de ruedas

Vamos a dedicar mas tiempo y espacio a este apartado que a los anteriores, pues
hay que tener en cuenta muchos factores, a la hora de adquirir y usar la silla de
ruedas apropiada. La mayoria de los afectados de ELA necesitan una silla de
ruedas en el transcurso de la enfermedad. Al principio esporadicamente; el paso
del tiempo la hace necesaria con mas frecuencia.

El primer factor a considerar es que la silla de ruedas es la que tiene que
adaptarse al afectado, y no éste a la silla de ruedas. Una silla de ruedas es un ele-
mento prescrito por un especialista.

En general, la silla de ruedas es util cuando el afectado aun puede caminar
(con ayuda de un baston o andador) pero ha desarrollado mucha debilidad en
uno o varios grupos de musculos.

¢Cuando se necesita la silla de ruedas?

» Cuando el afectado no puede levantarse de una silla normal, sin la
ayuda de otra persona, bien por debilidad en pies y piernas o en
manos y brazos.

» Cuando el afectado es inseguro, es decir cuando vacila y se cae con
frecuencia.

Hay que descartar que una silla de ruedas sea un signo de «derrota». El afecta-
do debe pensar que es un utensilio que le va a dar mayor movilidad e indepen-
dencia y a ahorrar esfuerzos, evitando fatigas innecesarias. El médico receta la
silla, pero es el paciente el que interviene en su eleccion. Para los adultos existen
dos tamafios e infinidad de modelos.

Factores a tener en cuenta en la eleccion de la silla:
o Altura.
» Profundidad y anchura del asiento.
 Altura y anchura del respaldo.
« Altura y anchura de reposabrazos.
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» Cuando el paciente esté sentado en la silla de ruedas, los pies deben
tocar el suelo firmemente y el borde del asiento ha de tocar la parte
de atras del muslo.

« El reposapiés debe ajustarse de tal forma que la parte de atras de la
rodilla deje libre en el borde del asiento, al menos 6 cm.

« El respaldo debe tocar el omoplato.

 Las caderas deben quedar sueltas en el asiento para permitir el uso
de ropa gruesa. El asiento debe tener a cada lado 2,5 cm. mas de
ancho que las nalgas.

 Los brazos de la silla deben ser ajustados para que el paciente pue-
da doblar los suyos de manera natural.

Otros aspectos que hay que tener en cuenta:

« Existen sillas con water cubierto para eventualidades.

« Las sillas de ruedas plegables resultan muy utiles, pues son lige-
ras y ocupan poco espacio. Son especialmente utiles para pacientes
que andan en casa (con andador o baston) y la necesitan cuando
realizan largos paseos.

o Cuando las extremidades estan severamente dafiadas, existen unas
correas para sujetarlas.

 Los brazos de las sillas de ruedas pueden ser moviles con el fin de
poder acceder a la mesa, cama, bafiera, etc.

» Existen unas estacas para las ruedas muy utiles cuando se tiene
débil la capacidad de agarrar, pero aun se tiene fuerza en los brazos.

» Hay dispositivos antivuelcos incorporados en la parte delantera.

« Existen bandejas que se incorporan a los brazos de la silla de ruedas.

Y, como estos accesorios, existen muchos mas que se pueden ir adaptando a
medida de las necesidades del afectado.

Como manejar una silla de ruedas
Los controles basicos de una silla de ruedas standar son los aros de las ruedas y
los frenos.

» Impulsando los aros hacia adelante, las ruedas iran hacia adelante.
Si se impulsan hacia atras la silla se ira hacia atras.

« Si se quiere girar hacia la derecha, habra que mover el aro de la
rueda izquierda hacia delante y si lo que se quiere es girar hacia la
izquierda, habra que mover el aro derecho hacia delante.

« Para hacer un circulo pequefio, hay que tirar hacia atras del aro dere-
cho y, al mismo tiempo, empujar hacia adelante el aro izquierdo.
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Todo conocimiento nuevo requiere practica y aprendizaje. Con un poco de
interés y constancia el manejo de la silla sera facil y se dispondra de mayor
autonomia a la hora de desplazarse. Como todo vehiculo de ruedas, la silla lleva
frenos y, a veces, las ruedas pequefias delanteras también los llevan. Los frenos
pueden adaptarse a las necesidades del afectado.

La silla de ruedas eléctrica

A medida que avanza la enfermedad, muchos afectados de ELA necesitan de un
ayudante que empuje la silla de ruedas, en esta fase es aconsejable el uso de
una silla eléctrica.

En lo fundamental es igual que la silla standard, las novedades son el tipo de
neumaticos que son mas pequefios (sin llantas) y que se tienen que inflar. Lle-
van una la bateria debajo del asiento o en la parte trasera de la silla. El centro
de control suele manejarse con un mando-palanca pero puede adaptarse a las
necesidades de cada persona.

Antes de adquirir una silla electrica debemos considerar varios aspectos. Son
bastante pesadas y, algunas, no pueden plegarse. No se pueden guardar en los
coches a la hora de hacer un traslado mas largo. Tendremos que consultar si en
nuestra ciudad existen vehiculos adaptados para el transporte de discapacitados.

Para proporcionar confortabilidad al afectado con ELA muy avanzada, (cuan-
do tiene muy mermada su movilidad), existen férulas de descanso que evitan el
dolor de la curvatura de los hombros. Se pueden poner respaldos altos reclinables
con reposa cabezas. Hay elementos de apoyo, rellenos de espuma o agua para
mantener derecha a la persona afectada y apoyada en una superficie mullida.
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TRABAJADOR SOCIAL

El trabajador Social tiene como objetivo favorecer la insercion social y el acce-
so a los distintos recursos y servicios que tanto el afectado como sus familiares
pueden necesitar, una vez diagnosticada la enfermedad. La labor de este profe-
sional sera informar, orientar y derivar en su caso, facilitando el acceso a los
recursos disponibles, que les permitan una mayor calidad de vida.

» Beneficios legales

» Recursos Sociales

» Pensiones y ayudas

» La Ley de Dependencia.

BENEFICIOS LEGALES

Certificado de minusvalia

Es un documento util de poseer ya que con €l se pueden conseguir buenas
ventajas tanto a nivel municipal como fiscal. Si se es pensionista de Invalidez
Permanente (I.P.) de la Seguridad Social, han de presentarse los siguientes
documentos:

 Fotocopia del D.N.I.

» Fotocopia compulsada de la resoluciéon del Instituto Nacional de
la Seguridad Social en la que se recoge la concesiéon de la pen-
sion. Si la pension se ha concedido como consecuencia de una
resolucion del Juzgado de lo Social, la sentencia firme.

Si no se es pensionista de la S.S., debera presentar la fotocopia del D.N.I. y los
informes médicos y/o psicologicos actualizados.

El certificado de minusvalia sirve para poder optar a subvenciones para poder
constituirse como trabajador autdnomo y también para poder acceder a cursos
de formacion profesional ocupacional. En el campo asistencial, es necesario este
certificado para poder optar a una plaza en residencias asistidas, dependientes
del Ministerio de Asuntos Sociales.

En cuanto a las prestaciones sanitarias, existen ayudas para aquellas perso-
nas que no tengan cobertura sanitaria ni como titular ni como beneficiario de la
Seguridad Social.

La Administracion Local, concede ayudas para la adaptacion de vehiculos a
motor, supresion de barreras arquitectonicas, exencion del impuesto de circula-
cion y la concesion de la tarjeta de aparcamiento.
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Hasta ahora, era posible solicitar el certificado de minusvalia con la homo-
logacion de la resolucion del Instituto Nacional de la Seguridad Social, evitan-
do asi el reconocimiento médico, pero debido a una reciente resolucion, ya no
es posible dicha homologacion. Se puede adjuntar a la solicitud la resolucion
del LN.S.S. pero se ha de realizar una nueva valoracion meédica en el Centro de
Diagnosticos y Orientacion

Ventajas fiscales

o Se pueden conseguir deducciones de la base imponible del
LR.PE

» Exencion de impuesto de matriculacion de vehiculos

e Reduccién de impuesto de transmision patrimonial.

La ley y la discapacidad
Una vez que a una persona le diagnostican ELA pasa a ser denominado como
incapacitado permanente. Dentro de esta incapacidad existen varios grados:

« Incapacidad permanente parcial

 Incapacidad permanente total para la profesion habitual
« Incapacidad permanente absoluta

e Gran invalidez

La competencia para iniciar, instruir y resolver los procedimientos para el
reconocimiento de derechos por incapacidad laboral permanente, corresponde
a la Direccidn Provincial del Instituto Nacional de la Seguridad Social (I.N.S.S.)
de la provincia en la que se encuentre domiciliado. Para ello se crean los lla-
mado «Equipos de valoracién de incapacidad» que son los que examinan la
situacion de incapacidad del trabajador y formular al Director Provincial del
LN.S.S. los «Dictamenes-Propuestas», perceptivos y no vinculantes en materia de:

« (Calificacion del grado

» Revision

o Plazo para instar la misma

» Existencia de lesiones permanentes no invalidantes

» Caracter comun o profesional de la enfermedad invalidante
e Prorroga o no del periodo de observacion médica.

Se abonan los gastos de desplazamiento producido por los enfermos por com-
parecencias exigidas por el E.V.I. cuando asi se requieran, debiendo ser justificado
por factura o talén que ha de contener numero de serie, numero de identifica-
cion fiscal, impuesto aplicado y contraprestacion total. Si el desplazamiento se
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realiza desde una localidad distinta, se abona el transporte de ferrocarril -clase
turista— autobus, avidn o barco para desplazamientos interinsulares o entre las
islas y la peninsula -clase turista- Si no se tiene medio de transporte se abona
el taxi o vehiculo de alquiler hasta la estacion de autobus o tren, puerto o aero-
puerto mas proximo. También si se considera imprescindible el acompafiante, se
abonan sus gastos en medio ordinarios de transporte.

Iniciacion del procedimiento

Puede ser de OFICIO: aqui la propia D.P. del I.N.S.S. puede iniciar el procedi-
miento por propia iniciativa. Como consecuencia de peticion razonada de la
Inspeccion de Trabajo y S.S. Por extinguirse la situacion de incapacidad tempo-
ral, por el transcurso del plazo maximo (de 12 a 18 meses). Por recibir del ser-
vicio de salud que gestione la asistencia sanitaria peticion razonada, junto con
el alta médica en asistencia sanitaria, el historial clinico (si lo aprueba el afec-
tado) o en su defecto, informe o dictamen médico.

La otra opcidn que existe es que la solicite el interesado, tal solicitud debe
contener:

» Nombre, apellido, D.N.I., fecha de nacimiento.

» Hechos, razones y peticion

» Fecha de cese en el trabajo y su causa

» Datos de la profesion habitual, categoria profesional y funcion y
descripcion del trabajo concreto realizado

o Lugar y fecha

» Firma del solicitante

« Organo al que se dirige.

A la solicitud debe acompanar: D.N.L, certificado de cotizacion de la ultima
o ultimas empresas, cuando sea necesario para acreditar el periodo minimo de
cotizacion. También se puede aportar copia original del historial clinico o infor-
me de la inspeccion médica, asi como pruebas y exploraciones.

Se ha de reflejar en el expediente los documentos aportados y los que pueden
ser exhibidos y, previa compulsa, retirados.

Si estuviera en desempleo o lo hubiera estado en los ultimos 24 meses, se
adjunta certificado del L.N.E.M.

También pueden iniciar el procedimiento entidades colaboradoras de la Segu-
ridad Social, como las mutuas de accidentes de trabajo y enfermedades labora-
les, pero como no es el caso que nos compete, no ahondaremos en ello.
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Instruccion del procedimiento
Para que se reconozcan las prestaciones economicas que le corresponden, se
requieren los siguientes actos e informes a los que se esta obligado:

» Aportacion del alta médica de asistencia sanitaria y del historial
clinico, que sera confidencial, previo consentimiento del interesado.

» Formulacion del dictamen-propuesta por el Equipo de Valoracién
de Incapacidades (E.V.I.), acompafiado de un informe médico de
sintesis (en este informe se recoge el historial clinico del servi-
cio publico de salud, asi como informes de otros facultativos y
resultados de pruebas practicadas). El interesado debe comparecer
para tener derechos.

» Una vez examinados los documentos, el equipo emite el DICTA-
MEN-PROPUESTA. El interesado dispone de diez dias, desde que
se le manifiesta la decisidon, para que formule las alegaciones,
aportando los documentos pertinentes.

Revisiones
La revision de la situacion de incapacidad puede producirse en todo tiempo y
mientras el invalido no haya llegado a la edad minima de jubilacion, 65 afios.

En toda resolucion, inicial o de revision, que reconozca el derecho a presta-
ciones de incapacidad permanente, en cualquiera de sus grados, ha de constar
necesariamente, el PLAZO a partir del cual se puede instar revision por «agrava-
cion o mejorianr.

Si el pensionista de incapacidad esta trabajando, por cuenta ajena o propia,
el LN.S.S. puede de oficio o a instancia del interesado promover la revision, con
independencia de que haya o no transcurrido el plazo sefialado en la resolucion.
Es competencia del .N.S.S. declarar si procede el nuevo grado de incapacidad o
la inexistencia de la misma a la vista de las revisiones.

LA LEY Y LA INCAPACIDAD
Legislacion sobre la incapacidad permanente contributiva y no contributiva.

En 1997 el concepto de «invalidez permanente» fue sustituido por el de «incapa-
cidad permanente».

La pension contributiva: es la devengada por aquellos trabajadores que,
debido a su situacion de invalidez, ven disminuida o anulada su capacidad de
trabajo, por lo que, siempre que reunan los requisito exigidos, suponen una sus-
titucion de la renta de trabajo que dejan de percibir.
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La pensién no contributiva: cubre igualmente una contingencia invalidante,
pero sin que suponga la existencia previa de una relacion laboral, y por tanto
una pérdida de trabajo.

La incapacidad permanente contributiva (ya sea absoluta o gran invalidez)
esta exenta del LR.P.F. y de su sistema de retenciones a cuenta).

Como ya dijimos anteriormente, la competencia para iniciar, instruir y resol-
ver los procedimientos para el reconocimiento de los derechos por

Incapacidad Laboral Permanente (I.L.P.) corresponde a la Direccién Provin-
cial del Instituto Nacional de la Seguridad Social de la provincia en la que se
encuentre domiciliado el interesado.

Beneficiarios

Son beneficiarios de las prestaciones derivadas de la I.P. los trabajadores por
cuenta ajena, declarados en tal situacion, afiliados a la Seguridad Social que
reunan los requisitos de «cotizacion y altan.

Se exceptuan los supuestos de la declaracion de I.LP.A. o G.I. derivada de
enfermedad comun o accidente no laboral para las que «no se exige el requisito
de estar en alta», y si un tiempo mayor de carencia.

Cuando se tienen 65 afios y se reunen todos los requisitos para acceder a la
jubilacion en el sistema de la Seguridad Social, no se reconoce el derecho a la
prestacion de incapacidad permanente derivada de contingencias comunes, pri-
mando exclusivamente el reconocimiento de la pension de jubilacion.

Por el contrario, cuando el trabajador haya cumplido dicha edad y no reuna
los requisitos para acceder a la jubilacion, podra ser declarado en situacion de
incapacidad permanente L.P., en tal caso la cuantia de la pension de incapacidad
permanente sera equivalente al resultado de aplicar a la correspondiente base
reguladora el porcentaje que corresponda al periodo minimo de cotizacion que
esté establecido, en cada momento, para el acceso a la pension de jubilacion.

Grados de incapacidad permanente

o Incapacidad permanente parcial (I.P.P.)

o Incapacidad permanente total (I.P.T.)

o Incapacidad permanente absoluta (I.P.A.)
e Gran invalidez (G.L).
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Como la Esclerosis Lateral Amiotréfica tiene como primeros sintomas la atro-
fia de las extremidades inferiores o superiores o ambas a la vez, vamos a hacer
una exposicion de los dos ultimos tipos de incapacidades.

PENSIONES Y AYUDAS

La L.P.A.

Es aquella que impide al trabajador la realizacion de cualquier profesion u ofi-
cio. Cuando se pierde toda actitud psicofisica necesaria para desarrollar una
profesion en condiciones de rentabilidad empresarial, con la necesaria continui-
dad, dedicacion, eficacia y profesionalidad exigible a un trabajador.

Compatibilidad

Las pensiones de la I.P.A. no impiden el ejercicio de actividades lucrativas o no,
compatibles con el estado del invalido, siempre que no representen un cambio
en su capacidad de trabajo a efecto de revision. A la luz de la nocién de L.P.A,
que presupone una incapacidad para toda profesion u oficio, hay que interpre-
tar esta disposicion en el sentido de considerar compatibles con el grado de I.P
trabajos de caracter marginal u ocasional. Los beneficiarios deben comunicar a
la entidad gestora (I.N.S.S.) la realizacion de cualquier trabajo, ya sea por cuen-
ta propia, o por cuenta ajena, a efecto de poder simultanear la pension con la
actividad laboral, ello sin perjuicio de que si los trabajos desarrollados estan
incluidos en el sistema de la S.S., han de cursar el alta y cotizar, sin que sea
obstaculo para ello su condicidon de pensionista.

Beneficiarios de la I.P.A. (Incapacidad Permanente Absoluta)
Aquellos que estan afiliados a la Seguridad Social y estén o no en alta.

Afiliados en alta
Se requieren, ademas de estar en alta, las siguientes condiciones:

« Si el sujeto causante tiene menos de 26 afios necesita haber cotiza-
do la mitad del tiempo transcurrido entre la fecha en que cumplio
16 afios y la del hecho causante de la pension. Ejemplo: Si un tra-
bajador tiene 24 afios y padece una enfermedad que le incapacita
totalmente para el trabajo, debe tener un periodo minimo cotizado
de 4 afios (la mitad de los 8 afios que van de los 16 a los 24 afios).

« Si el enfermo tiene mas de 26 aflos necesita haber cotizado una
cuarta parte del tiempo transcurrido entre la fecha que haya cum-
plido los 20 y el dia en que se produce el hecho causante, con un
minimo en todo caso de 5 afios. Ademas se requiere que, al menos,
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la quinta parte del periodo cotizado esté comprendido entre los 10
afios inmediatamente anteriores al hecho causante de la incapa-
cidad. Ejemplo: Un trabajador de 44 afios sufre una enfermedad
invalidante. Para causar derecho a la pension tiene que tener como
minimo cotizados 6 afios (una cuarta parte de los 24 afios que van
de los 20 fijados en la disposicion a su edad de 44). Al menos de
esos 6 afios cotizados, 1.2 (la quinta parte de esos seis afios) deben
de haber sido cotizados dentro de los 10 afios anteriores al hecho
causante de la incapacidad.

En caso de trabajadores que no hayan agotado el periodo maximo de
duracion de la incapacidad transitoria, (cominmente enfermedad),
que son 18 meses incluida la prorroga, los dias que falten para ago-
tar dicho periodo se asimilan a dias cotizados a efectos del computo
del periodo minimo de cotizacion exigido para causar derecho a la
pension de incapacidad.

Afiliados a la S.S. pero no en alta

El arte 138.3 de la L.G.S.S, suprime la exigencia de alta o situacion
asimilada al alta para los grados de [.LP.A o G.], exigiendo un perio-
do de carencia dilatado para acceder a la pension. A cambio de abrir
esa via para las situaciones de no alta, la Ley exige que el periodo
de carencia en la cotizacion alcance en todo caso los quince afios y
que al menos tres de ellos se encuentren en los diez afios previos al
hecho causante.

Prestacion econdmica por .P.A.
La L.LP.A. genera un el derecho a una pensidn vitalicia equivalente al 100% de la
base reguladora, cuyo calculo se expone a continuacion.

Base requladora

El calculo de la base reguladora de esta prestacion se efectua, segun la causa
que la originé por lo que cifiéendonos a la enfermedad comun causante de la
misma, seria:

« Si el discapacitado se encuentra en alta o en situacion asimilada
al alta: Es el cociente que resulte de dividir por 112 sus bases de
cotizacion durante los 96 meses inmediatamente anteriores a pro-
ducirse el hecho causante. Las bases de cotizacion correspondien-
tes a los 24 meses anteriores al hecho causante se computan por su
valor nominal y el resto se actualizan de acuerdo con la evolucion
mensual del I.P.C., si en dicho periodo de calculo existen meses
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durante los que no existio la obligacidon de cotizar, dichas lagunas
se integran con las bases minimas para mayores de 18 afios.

La gran invalidez (G.l.)

Es la situacidén en la que el discapacitado precisa de «asistencia de tercera per-
sona» para realizar los actos mas elementales de la vida diaria (vestirse, despla-
zarse, comer, lavarse, etc...). Le es aplicable lo dispuesto para la I.P.A. con las
especialidades siguientes:

Prestacion econdmica por G.l.

Consiste en una pension de cuantia igual a la que corresponde por I.P.A. incre-
mentada en un 50% para remunerar a la persona que atiende al invalido. No
obstante a peticion del Gran Invalido o sus representantes legales, el citado in-
cremento puede sustituirse por su alojamiento y cuidado en régimen de interna-
do en institucion asistencial publica del sistema de la Seguridad Social finan-
ciada con cargo a presupuestos.

Para la revalorizacion de estas pensiones, se aplican las reglas que el gobierno
sefiala anualmente para la actualizacion de las pensiones, actuando el porcen-
taje de revision exclusivamente sobre la pension basica y sin afectar al comple-
mento del 50%, y a la cantidad resultante se le aplica éste. Y a efectos del limite
maximo de las pensiones se computa unicamente la pension sin incremento
(anualmente se fijan unas cuantias maximas de pension, sin perjuicio de las
pagas extraordinarias que correspondan).

La pension no contributiva
Ahora vamos a exponer las prestaciones economicas que tiene derecho un inca-
pacitado permanente que no trabaje ni por cuenta propia o ajena.

El reconocimiento de estas pensiones para ancianos y enfermos discapacita-
dos da lugar a la asistencia sanitaria de la S.S. previo reconocimiento de su dere-
cho por el ILN.S.S.

Aqui también son revisables los grados de minusvalia con los mismos proce-
dimientos anteriormente expuestos.

La primera revision puede ser solicitada transcurrido dos afios del recono-
cimiento y las posteriores cuando pase un afo desde la revision anterior. Los
beneficiarios son personas de mas de 18 afios y menos de 65. Aunque el solici-
tante carezca de ingresos propios, si convive con otras personas en una misma
unidad economica, se suman los ingresos de todos los integrantes.
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También se tiene derecho cuando los ingresos del afectado son inferiores a la
cuantia de la propia pension de incapacidad no contributiva.

Si la suma de los ingresos de una unidad familiar «supera» junto a la pension
no contributiva el limite sefialado, la pension se reduce hasta dicho limite.

Si la minusvalia esta clasificada con grado igual o superior al 75% (G.1.), se
tiene derecho a un complemento equivalente al 50% de la pension por incapa-
cidad no contributiva.

Asignacion econdmica por un hijo a cargo
Requisitos:

o Tener menos de 18 afios —afectado o no de minusvalia-

o Estar afectado por una minusvalia igual o superior al 65% (aunque
tenga mas de 18 afios).

e Ha de vivir con el beneficiario y a sus expensa. Si trabaja por
cuenta propia o ajena «no esta a cargon.

La Ley de Dependencia
Fue aprobada el 14 de diciembre de 2006 y aporta novedades importantes en
relacién a los servicios sociales.

La Ley 39/2006, de 14 de diciembre, de Promocion de la Autonomia Perso-
nal y Atencion a las personas en situacion de Dependencia, pretende favorecer
la autonomia de las personas que no pueden valerse por si mismas por encon-
trarse en situacion de dependencia y de sus cuidadores.

La Ley aporta como novedoso el reconocimiento oficial de «Dependencian,
entendiendo como tal «al estado de caracter permanente en que se encuentra una
persona que, por razones de su edad, enfermedad o discapacidad..., precisan de la
atencion de otra/s personas para realizar actividades basicas de la vida diaria...»

Diferenciaremos por tanto entre tener una «discapacidad», y ser «dependien-
te». La persona puede padecer una discapacidad fisica, psiquica, mental o sen-
sorial y no por ello necesitar de otras personas para sus actividades cotidianas.

Por tanto los afectados por la enfermedad seguiran los procedimientos corres-
pondientes para el reconocimiento de la discapacidad, que seran los mismos
que hemos realizado hasta ahora, y de esta forma poder acceder a los beneficios
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legales, pensiones y recursos sociales reconocidos para los discapacitados, por
parte de la Seguridad social y los Servicios Sociales.

¢Qué novedades aporta la Ley de Dependencia?

La Ley introduce un derecho subjetivo que reconoce una serie de servicios y
prestaciones econdmicas, para todas aquellas personas que precisan de ayudas
por su falta de autonomia, una vez sean valoradas como personas con un grado
de dependencia.

Los afectados podran informarse a través de los trabajadores sociales de los
Centros Sociales de su zona, o de su Centro de Salud, u Hospital (en el caso de
que el afectado se encuentre hospitalizado), o bien realizar directamente la soli-
citud a través de un Registro oficial, siguiendo el modelo normalizado.

El Ministerio de Asuntos Sociales reconoce que en nuestro pais hay mas de
1.125.000 personas que cumplen estas caracteristicas. Para todos ellos, la Ley
de Dependencia establece varios grados (segun la intensidad del cuidado que
requieran), que determinan, ademas, la implantacion de la norma hasta el afio
2015, mientras se generan las infraestructuras necesarias.

Los Grados de dependencia estipulados por la Ley son los siguientes:

o Grado 1 o dependencia moderada: Personas que necesitan ayuda
para realizar varias actividades basicas de la vida diaria, al menos
una vez al dia, (por ejemplo, para comer y beber, controlar la mic-
cién o la defecacion, lavarse, vestirse...)

» Grado 2 o dependencia severa: Personas que necesitan ayuda para
realizar varias actividades basicas de la vida diaria dos o tres veces
al dia, pero no requieren el apoyo permanente de un cuidador.

e Grado 3 o gran dependencia: Personas que necesitan ayuda para
realizar varias actividades basicas de la vida diaria varias veces al
dia y, por su pérdida total de autonomia, necesitan el apoyo indis-
pensable y continuo de otra persona.

En cada uno de los grados de dependencia se estableceran 2 niveles, en funcion
de la autonomia de las personas y de la intensidad del cuidado que requieran.

De esta valoracion dependera el momento en el que podra ser beneficiario
de la ley, ya que ésta se implantara de manera progresiva segun el siguien-
te calendario:
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Calendario de implantacion de la ley

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014
GRANDES DEPENDIENTES | DEPENDIENTES SEVEROS DEPENDIENTES MODERADOS
Grado Il Grado Il Grado |

Nivel 1y 2 Nivel 2 [ Nivel 1 Nivel2 | Nivel 1

Tras ser evaluados, cada ciudadano y ciudadana recibira una acreditacion con
su grado y nivel de dependencia, que tendra validez en todo el estado.

e En 2007 seran beneficiarios los valorados en Grado III, Niveles 1y 2
e En 2008 y 2009: Grado II, Nivel 2

e En 2010: Grado II, Nivel 1

e En 2011 y 2012: Grado I, Nivel 2

e En 2013 y 2014: Grado I, Nivel 1

¢Qué requisitos se necesitan para ser beneficiario?

e Ser espafiol o con residencia legal en Espafia (durante 5 afios, 2
inmediatamente anteriores a la solicitud).

¢ Encontrarse en situacion de dependencia en alguno de los grados
establecidos.

e Tienen tratamiento especial los menores de 3 afios (en el caso de extran-
jeros: los padres deberan acreditar 5 afios de residencia en Espatia).

Tipos de prestaciones

La ley contempla dos tipos de prestaciones: servicios y prestaciones econo-
micas. Las prestaciones economicas y los servicios son incompatibles entre si, a
excepcion de la tele asistencia (para personas que no estén en residencia).

Tendra prioridad la atencion mediante los servicios. De no ser asi, se podra
acceder a las prestaciones economicas.

Algunos de estos servicios y prestaciones ya nos resultan familiares, forman-
do parte de la red actual de recursos para personas mayores o discapacitadas
(Centros de Dia, Residencias...). Otros suponen una novedad, y por tanto una
ampliacion importante de la red de atencion para las personas que se encuen-
tren en situacion de dependencia (Centros de Noche, prestacion econdmica para
el cuidador, prestacion economica para un asistente personal, Servicio de Ayuda
a Domicilio prestado por las Conserjerias de Bienestar Social).



TRABAJADOR SOCIAL Y LEY DE DEPENDENCIA 93

PRESTACIONES

LAAD

SERVICIOS Nivel Especializado

Catalogo de servicios
Servicio de prevencion de dependencia y promo-
cion de la autonomia personal.
Servicio de Tele asistencia.
Servicio de Ayuda a Domicilio
Atencion de necesidades hogar
e Cuidados personales
Servicios de Centro de Dia y de Noche:
e Centro de Dia mayores
e Centro de Dia menores de 65 afios
e Centro de Dia de atencion especializada
e Centro de Noche
Servicio de Atencion Residencial
e Personas mayores
e Personas discapacitadas

PRESTACIONES

ECONOMICAS | cnodicas

Prestacion econdmica vinculada al servicio.
Prestacién econdmica para cuidados en el entorno
familiar y apoyo a cuidadores no profesionales.
Prestacién econdmica de asistente personal.

Ayudas economicas: para facilitar la autonomia

personal
Ayudas técnicas e instrumentos
Accesibilidad y adaptacion del hogar

Ocasionales

o Prestacion econdmica vinculada al servicio: Esta prestacion se con-
cedera cuando no sea posible el acceso a un servicio publico o con-
certado de atencién y cuidado. Sera sustitutiva de los siguientes
servicios: Atencion Residencial, Centro de Dia y de Noche, Ayuda
a Domicilio y tele asistencia.

o Prestacion economica para cuidados en el entorno familiar: Son
ayudas destinadas a cuidadores no profesionales (familiares, hasta
30 grado de parentesco o cuidadores contratados no profesionales).
A través de un convenio especial, suscrito entre la Tesoreria Gene-
ral de la Seguridad Social y las Conserjerias de Bienestar Social, el
cuidador sera dado de alta en la Seguridad Social en el caso de que
no lo esté ya, cotizando a efectos de pension de jubilacion, de inca-
pacidad permanente, muerte y supervivencia.
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« Prestacion econdmica de asistencia personal: Dirigida a la contratacion
de un asistente personal que acompaiie al beneficiario, con el obje-
tivo de facilitar el acceso o realizacion de tareas en el trabajo o en el
centro educativo, permitiendo una vida mas auténoma. Se concede-
ra a personas que hayan sido valoradas en el Grado III, niveles 1y 2.

Otro aspecto a tener en cuenta por los enfermos de ELA, sera saber si las pen-
siones que puedan percibir por invalidez son compatibles con las prestaciones
econdmicas reconocidas por la Ley de dependencia o se veran afectadas.

Unicamente afectaran a los complementos reconocidos por necesidad de ter-
cera persona o por gran invalidez, entendiendo que se duplicaria, ya que tienen
la misma finalidad. Por tanto se deduciran las cantidades percibidas por:

o Complemento de gran invalidez de la Seguridad social,
 Complemento de asignacion econdmica por hijo a cargo mayor de 18 afios.

o Complemento por necesidad de 32 persona de la pension de invali-
dez no contributiva.

« Subsidio por ayuda de 32 persona de la LISML

Procedimiento para reconocer el derecho

Segun la Ley, corresponde a cada CC.AA. establecer los siguientes procedimien-
tos, aunque entendemos que se siguen criterios de actuacion comunes para todo
el territorio nacional.

Se iniciara por parte de la persona interesada, representante o guardador de hecho,
entendiendo por tal, la persona que lo cuida. Supondra la gestion de la solicitud.

La solicitud podra realizarse para Valoracion inicial u Homologacion. La
Homologacion se podra aplicar a los afectados que tengan reconocido Certifica-
do de minusvalia, Pension de Gran Invalidez de la Seguridad Social o Necesidad
de Ayuda de 32 persona, sin necesidad de tener que ser valorados. La solicitud ira
acomparada de los siguientes documentos:

» Fotocopia compulsada DNI solicitante y, en su caso, representante
legal o guardador de hecho. En caso de menor de edad, libro de familia.

 Informe de salud original.
« Certificado de empadronamiento con indicacion del alta en el padrdn.

» Copia compulsada de certificado de minusvalia (en caso de tenerlo).



TRABAJADOR SOCIAL Y LEY DE DEPENDENCIA 95

» En caso de homologacion: Resolucion del INSS del reconocimiento
de la gran invalidez.

La solicitud se dirigira a la Direccion Territorial de Bienestar Social, a través
de un registro oficial.

Instruccion del procedimiento para el reconocimiento de la situacion de
dependencia, que implica:

« El estudio de la solicitud y la documentacion por parte de la Secre-
taria autonémica de Bienestar Social.

« Citacion para la Valoracion del Grado de dependencia del solici-
tante, en su domicilio, por parte de los técnicos de la Secretaria de
Bienestar Social (Comunidad Auténoma)

 Posteriormente los Trabajadores Sociales municipales de atencién a
la dependencia procederan, a peticion de la Secretaria Técnica de la
Comunidad Auténoma, a una visita al domicilio, para la elabora-
cion del Informe Social, donde se recogeran datos sobre el entorno
donde viven, la intensidad de cuidados que necesita el dependiente
y las preferencias del solicitante y familiares sobre las prestaciones
y servicios que reconoce la Ley.

 Valoracion Grado de dependencia + Informe Social = Dictamen de
Grado de Dependencia.

e La Comunidad Auténoma dictara Resolucion expresa, que notifica-
ra por correo al solicitante, sobre el reconocimiento de la situacion
de dependencia, con el grado y nivel reconocido.

« Por ultimo, este grado de dependencia generara el derecho de acce-
so a los servicios y prestaciones correspondientes, a partir del inicio
de su afio de implantacion, de acuerdo con el calendario previsto
en la Ley, o desde el momento de su solicitud de reconocimiento
por el interesado, si esta es posterior a esa fecha.

« La Secretaria Técnica propondra un Programa Individual de Atencion
(P.ILA.), que recogera el servicio o prestacion reconocida, enviandolo
al municipio, para que el trabajador social municipal de dependencia
lo comunique al solicitante, y éste dé su conformidad, enviandolo de
nuevo a la Secretaria Técnica, para que ésta resuelva definitivamente.

 LaResolucion final del P.I.A. sera enviada por correo al solicitante, con
el servicio o prestacion reconocido y la fecha de efecto del derecho.
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Revisiones

Tanto el grado o nivel de dependencia, como el P.I.A. sera revisable, a peticion
del interesado o de la Administracion Publica, por un cambio en su situacion de
dependencia.

Procedimiento de urgencia

Teniendo en cuenta los sintomas de la Esclerosis Lateral Amiotrofica y los cam-
bios sustanciales producidos por la enfermedad, es importante conocer la posi-
bilidad de utilizar el procedimiento de urgencia. Podra solicitarse en cualquier
momento del procedimiento (preferentemente desde el inicio), ya sea por valo-
racion inicial, homologacion o revision, por situaciones justificadas, y reducira
a la mitad los plazos establecidos para el procedimiento ordinario. Se conside-
raran supuestos de urgencia los siguientes:

» Sospecha de maltrato, negligencia o incapacidad fisica o psiquica
en la atencion al dependiente.

» Ausencia de soporte familiar.
» Necesidad urgente de acceso a un recurso residencial.

» Existencia de otros familiares de la unidad de convivencia en situa-
cion de dependencia..

» Menores de 3 aflos (en todos los casos, sin necesidad de justificarla urgencia)

Otras situaciones de gravedad sociosanitaria a valorar.

Se podra realizar a través del trabajador social municipal de dependencia, el
del recurso residencial, en caso de estar ingresado, o el del recurso sanitario, en
caso de hospitalizacion o seguimiento sociosanitario.

Sin duda alguna la Ley ha supuesto un gran avance para todas aquellas per-
sonas que se encuentran en una situacion de dependencia. Aun asi todavia exis-
ten muchas lagunas y vacios pendientes de resolver. Es una Ley ambiciosa, que
requiere de una importante infraestructura y presupuesto, asi como de la coor-
dinacion necesaria con la red de recursos ya existentes. Algunos de los servicios
que contempla se encuentran sin desarrollar. Las personas solicitantes se van
a encontrar con grandes diferencias, dependiendo de la Comunidad Auténoma
donde residan y su forma de aplicacion.

Con todo ello, con esta Ley nace el cuarto pilar del Estado de Bienestar, que configura
el Sistema de Autonomia y Atencion a la Dependencia y un impulso importante para
los afectados de ELA para afrontar sus necesidades con una mayor calidad de vida.



ADAPTACION EN MEDIOS DE TRASNPORTE PUBLICO 97

ADAPTACIONES EN MEDIOS DE TRANSPORTE PUBLICO

La Ley de Accesibilidad en el Transporte Aéreo (Air Carrier Access Act, ACAA)
prohibe la discriminacidon basada en la discapacidad en el transporte aéreo y
exige a las compaiiias de transporte aéreo de los Estados Unidos que tengan en
cuenta las necesidades de los pasajeros con discapacidad. El Departamento de
Transporte (DOT, por sus siglas en inglés) posee una norma que define los dere-
chos de los pasajeros y las obligaciones de las compaiiias de transporte aéreo en
virtud de esta ley. Lo que sigue es un resumen de los principales puntos de la
norma del DOT (Parte 382 del Cédigo de Reglamentaciones Federales sobre el
Departamento de Transporte [14 CFR Part 382]).

PROHIBICION DE PRACTICAS DISCRIMINATORIAS

Las compaiiias de transporte no podran negarse a prestar el servicio de trans-
porte a ninguna persona por razon de su discapacidad. Las compafiias aéreas
podran excluir a una persona si el transporte de la misma compromete la segu-
ridad del vuelo. Si una compaiiia de transporte excluye a una persona con dis-
capacidad por motivos de seguridad, la compafia de transporte debera entregar
una explicacion por escrito de la decision.

Las compaiiias aéreas no podran exigir que se notifique mediante aviso pre-
vio que va a viajar una persona con discapacidad. Las compaiias de transporte
podran exigir un aviso previo de 48 horas como maximo para ciertos servicios
que requieren tiempo de preparaciéon (como, por ejemplo, una conexion para un
respirador, o el transporte de una silla de ruedas eléctrica en una aeronave de
menos de 60 asientos).

Las compaiias de transporte no podran limitar el numero de personas con
discapacidad que viajen en un vuelo.

Las compaiiias de transporte no podran exigir a una persona con discapaci-
dad que viaje con un acompafante, excepto en ciertas circunstancias limitadas
que se especifican en la norma. Si un pasajero con discapacidad y la compa-
fiia de transporte discrepan sobre la necesidad de un acompafiante, la compafiia
aérea podra exigir el acompafnante, pero no podra cobrar el servicio de transpor-
te de dicho acompafiante.

Las compafiias aéreas no podran impedir que una persona ocupe un asiento
por razon de su discapacidad, ni exigir a ninguna persona que se siente en un
asiento determinado por razon de su discapacidad, salvo que lo exija una nor-
ma de seguridad de la Administracion de Aviacion Federal (FAA, por sus siglas
en inglés). La norma de la FAA sobre asignacion de asientos en la fila de salida
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establece que los transportistas podran situar en las filas de salida unicamente a
personas que puedan desempefiar una serie de funciones necesarias en una eva-
cuacion de emergencia.

ACCESIBILIDAD DE INSTALACIONES

Las aeronaves nuevas de 30 asientos o mas deberan tener apoyabrazos maoviles
de pasillo en la mitad de los asientos de pasillo de la aeronave. Los requisitos
para «aeronaves nuevas» se aplican a las aeronaves encargadas después del 5 de
abril de 1990 o entregadas después del 5 de abril de1992. No es necesaria la
adaptacion retroactiva, aunque desde el 5 de abril de 1992 es obligatorio cum-
plir con los requisitos sobre sillas de ruedas a bordo (véase mas adelante) con
independencia de la antigiiedad de la aeronave. Cuando se restauren aviones
mas antiguos, se deberan anadir las caracteristicas de accesibilidad exigidas
(como por ejemplo apoyabrazos moviles).

Las aeronaves nuevas de fuselaje ancho (doble pasillo) deberan tener bafios
accesibles.

Las aeronaves nuevas de 100 asientos o mas deberan tener espacio de uso priori-
tario para guardar en la cabina de pasajeros la silla de ruedas plegable de un pasajero.

Las aeronaves con mas de 60 asientos y un bafio accesible deberan tener una
silla de ruedas a bordo, sin importar la fecha en que se hubiera encargado o
entregado la aeronave. Para vuelos en aeronaves con mas de 60 asientos que no
tengan un bafio accesible, las compaifiias de transporte deberan llevar una silla
de ruedas a bordo en el vuelo si un pasajero con discapacidad comunica a la
compafia aérea con 48 horas de anticipacion que puede utilizar un bafio accesi-
ble, pero necesita una silla de ruedas a bordo para llegar al mismo.

Las instalaciones aeroportuarias propiedad de compaiiias de transporte u ope-
radas por éstas deberan cumplir los mismos criterios de accesibilidad que se apli-
can a los operadores de aeropuertos dependientes del gobierno federal.

OTROS SERVICIOS Y ADAPTACIONES

Las compaiiias aéreas deberan facilitar ayuda para el embarque, el descenso de
la aeronave y para efectuar las conexiones. También es preceptiva la ayuda
dentro de la cabina de pasajeros, aunque no es obligatorio prestar servicios
personales amplios. La mayoria de las aeronaves de entre 19 y 30 asientos de-
beran disponer de rampas o elevadores mecanicos en los principales aeropuertos
de Estados Unidos desde diciembre de 1998, y en todos los aeropuertos de Esta-
dos Unidos con mas de 10.000 embarques al afio desde diciembre de 2000.
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Las pertenencias de los pasajeros con discapacidad que se transporten en la cabi-
na de pasajeros deberan cumplir las normas de la FAA sobre transporte de equipa-
je de mano. Los dispositivos de ayuda no se consideran equipaje de mano a efectos
de limites. Las sillas de ruedas (incluidas las sillas de ruedas plegables a baterias) y
otros dispositivos de ayuda tienen prioridad para el transporte en la cabina de pasa-
jeros (incluso en los armarios) sobre los objetos de otros pasajeros que sean embar-
cados en el mismo aeropuerto, si el pasajero con discapacidad decide pre-embarcar.

Las sillas de ruedas y otros dispositivos de ayuda tienen prioridad sobre otros
objetos para su transporte en el compartimento de equipajes.

Las compaiiias de transporte deberan aceptar sillas de rueda a baterias, inclui-
das las baterias, embalando las baterias en paquetes de materiales peligrosos
cuando sea necesario. La compaifiia de transporte proporcionara el embalaje.

Las compaiiias de transporte no podran cobrar ningun cargo por prestar los
servicios que exige la norma, como el embalaje de materiales peligrosos para
baterias. No obstante, si podran cobrar servicios optativos como el oxigeno.

Hay otras disposiciones sobre servicios y adaptaciones que se ocupan del tra-
tamiento de los dispositivos de ayuda para movilizarse y dispositivos de ayuda,
informacion al pasajero, adaptaciones para personas con problemas auditivos,
control de seguridad, enfermedades transmisibles y certificados médicos, y ani-
males que prestan servicio a personas con discapacidad.

DISPOSICIONES ADMINISTRATIVAS
El personal de las compaiiias de transporte y empresas contratistas que tiene
trato con los viajeros debera tener la formacion adecuada.

Las compaiiias de transporte deberan disponer de «funcionarios de resolucion
de quejas» (CRO, por sus siglas en inglés) para responder a las quejas de los pasa-
jeros y deberan responder asimismo a las quejas por escrito. También existe un
mecanismo de ejecucion de la norma del DOT.

La norma se aplica a todas las compaiiias de transporte aéreo de los Estados Unidos
que prestan servicios comerciales de transporte aéreo. Las compaifiias de transporte
aéreo indirecto (como los operadores de vuelos charter) no estan cubiertas por ciertas
disposiciones que se refieren a la prestacion directa del servicio de transporte aéreo.

Las compaiiias de transporte deberan obtener una garantia de cumplimiento
de los contratistas que presten servicios a los pasajeros.
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GUIA DE SERVICIOS FERROVIARIOS PARA VIAJEROS CON DISCAPACIDAD.
(ADIF, RENFE y Ministerio de Fomento)

Donde reservo y compro mi billete?

La compra del billete podra hacerse en estaciones, oficinas de venta RENFE y
agencias de viajes. La reserva del billete, y la solicitud del servicio de asistencia
si fuera precisa, se hara unicamente a través del teléfono 902 24 05 05.

¢Qué debo hacer para solicitar el servicio de asistencia?

¢ En trenes de alta velocidad-larga distancia, avant y media distancia
convencional. Si viaja en silla de ruedas y necesita plaza especifi-
ca de movilidad reducida (plaza H), ser portador de un billete para
este tipo de plaza, adquirido con al menos 12 horas de antelacion
a la salida del tren, siendo automatica la reserva de asistencia. Si
no viaja en una plaza especifica de movilidad reducida (plaza H),
haber reservado o adquirido el billete con al menos 12 horas de
antelacion a la salida del tren y solicitar la necesidad de la asis-
tencia en el momento de la compra, o bien a través del numero de
teléfono 902 24 05 05 con la misma antelacion de 12 horas.

e Servicio de asistencia inmediata. Cuando la estacion de origen y desti-
no de su viaje sea alguna de las sefialadas con este distintivo, obten-
dra la asistencia inmediata presentandose con su billete en la estacion
origen de su viaje, con al menos 30 minutos de antelacion a la sali-
da de su tren en el punto de encuentro designado de cada estacion.

e Para trenes de Media Distancia, si dispone de un billete sin plaza
asignada y desea realizar su viaje en plaza especifica de movilidad
reducida (plaza H), debera tener solicitada la asistencia a través del
teléfono 902 24 05 05 con, al menos, 30 minutos de antelacion a la
salida del tren.

e En trenes de Cercanias. En trenes de Cercanias CIVIA, que son
autoaccesibles, y para garantizar que el viaje se desarrolle en las
mejores condiciones, se recomienda al viajero que comunique al
numero de teléfono 902 24 05 05, el recorrido que va a realizar con
2 horas de antelacion a la salida de su tren.

¢Ddnde y con qué antelacion debo presentarme?

En el punto de encuentro designado en cada estacion, recogido en el listado de
estaciones, con 30 minutos de antelacion a la salida del tren excepto en trenes
autoaccesibles CIVIA que no precisan antelacion.
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¢Qué ventajas puedo obtener para realizar el viaje?
Si el tren en el que realiza el viaje solo dispone de plaza especifica de movilidad
reducida (plaza H) en Preferente, abonara el precio de un billete en clase Turista.

Para trenes con control de acceso, aquella persona que desee acompafar al
viajero con discapacidad o con dificultades en su desplazamiento hasta el tren
para colaborar en la asistencia, debera solicitar una autorizacion especifica en la
Oficina de Atencion al Cliente de la estacion.

Si tiene una discapacidad igual o superior al 65%, independientemente de
su edad, puede obtener la Tarjeta Dorada Renfe con validez anual y que ofrece
descuentos de entre el 25 y el 40% en funcion del tren elegido y del dia de la
semana en que realice su viaje. [gualmente podra obtener la Tarjeta Dorada con
acompanante, si asi se solicita, que permite viajar a un acompanante disfrutando
de las mismas condiciones de descuento que el viajero al que acompaifia.

Si uso silla de ruedas...

Si el viaje se realiza acomodado en la silla de ruedas, ésta tendra las siguientes
dimensiones maximas: anchura 700 mm, profundidad 1.300 mm, y altura 1.400
mm. En caso de realizar el viaje transferido a una plaza no especifica para silla
de ruedas, ésta debera ser plegable para facilitar su transporte.

¢Qué clase de asistencia no podemos facilitarle?

En los casos en que el viajero necesite asistencia especial para comer, beber o
acudir al bafo, se recomienda que realice el viaje con un acompafante. En los
casos en los que el viajero no comprenda las indicaciones del personal de a
bordo que afecten a la seguridad, sera necesaria la presencia de un acompanan-
te durante el viaje.

Mas informacion
Otras informaciones adicionales se podran consultar en el teléfono 902 24 05 05
las 24 horas, o bien en la pagina web: www.adif.es

Recomendaciones

Le recomendamos que para asegurarse la prestacion de la asistencia solicite el
servicio de forma anticipada y respete la antelacion minima de presentacion, de
no ser asi RENFE y ADIF podrian no garantizar la prestacion del servicio, si
bien haran cuanto sea posible para prestar la asistencia necesaria.

Todo viajero portador de un billete valido, aun no habiendo solicitado el servi-
cio de asistencia, podra viajar utilizando sus propios medios si asi lo desea, bajo
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su responsabilidad y siempre que no se afecte a la seguridad.La regulacion norma-
tiva de la accesibilidad al transporte ferroviario de las personas con discapacidad
se halla contenida en el Real Decreto 1544/2007 de 23 de noviembre, por el que
se regulan las condiciones basicas de accesibilidad y no discriminacion para el
acceso y utilizacion de los modos de transporte para personas con discapacidad.

ACCESIBILIDAD EN BUQUES ACCIONA. Transmediterranea

Los buques de ACCIONA Transmediterranea cumplen normativas de accesibili-
dad para personas con movilidad reducida. La compaiiia establece los medios
precisos para garantizar el embarque de personas discapacitadas, con el estable-
cimiento de pasarelas y fingers que faciliten el acceso al buque, Asimismo, se
facilitaran plazas de aparcamiento de dimensiones adecuadas y ubicacion cer-
cana a los ascensores para las personas con movilidad reducida.

De la misma manera, se habilitaran butacas con reposabrazos abatibles, asi
como camarotes con los medios necesarios que garanticen la accesibilidad de los
usuarios discapacitados, y aseos comunes adaptados que permitan el uso en las
condiciones de seguridad correspondientes.

Las instalaciones y zonas comunes estan dotadas de los servicios y medios
necesarios que permiten que los pasajeros con movilidad reducida circulen con
normalidad, de la misma manera que la vias de evacuacion hacia los puntos de
abandono del buque, se adaptan a los pasajeros que viajen en silla de ruedas.
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VOLUNTADES ANTICIPADAS

El Documento de Voluntades Anticipadas es el documento mediante el que una
persona mayor de edad o menor emancipada, con capacidad legal suficiente y
libremente, manifiesta las instrucciones que sobre las actuaciones médicas se
deben tener en cuenta cuando se encuentre en una situaciéon en la que las cir-
cunstancias que concurran no le permitan expresar libremente su voluntad.

En la declaracion de voluntades anticipadas, la persona interesada podra
hacer constar la decision respecto a la donaciéon de sus 6rganos con finalidad
terapéutica, docente o de investigacion. En este caso, no se requerira autoriza-
cion para la extraccion o la utilizacion de los 6rganos donados.

El documento se formalizara en escritura publica ante notario o por escrito
ante tres testigos. En éste ultimo caso, los testigos seran personas mayores de
edad, con plena capacidad de obrar, de los cuales dos, como minimo, no tendran
con el otorgante relacion por razon de matrimonio, pareja de hecho, parentes-
co hasta el segundo grado de consanguinidad o afinidad o relaciéon patrimonial
alguna. El Documento de Voluntades Anticipadas podra ser inscrito en el Regis-
tro Centralizado de Voluntades Anticipadas de la Comunidad Valenciana.

Mientras la persona otorgante conserve su capacidad, segun lo dispuesto en
el articulo 1 del Decreto 168/2004, su libertad de actuacién y la posibilidad de
expresar su voluntad prevalece sobre las instrucciones contenidas en el Docu-
mento de Voluntades Anticipadas ante cualquier actuacion clinica.

Cuando sea necesario, el médico responsable de la asistencia de la persona,
conforme a lo dispuesto en el articulo 9 del Decreto 168/2004, podra consultar
el Registro Centralizado de Voluntades Anticipadas de la Comunidad Valenciana
obteniendo, si existe el Documento de Voluntades Anticipadas, una copia impre-
sa del mismo que debera incorporarse a la historia clinica del paciente.

El Documento de Voluntades Anticipadas producira plenos efectos por si mis-
mo y debera ser respetado por los servicios sanitarios y por cuantas personas
tengan alguna relacion con el autor del mismo.

En el caso de que en el cumplimiento del Documento de Voluntades Anticipa-
das surgiera la objecidon de conciencia de algun facultativo, la entidad sanitaria
responsable de prestar la asistencia sanitaria pondra los recursos suficientes para
atender la voluntad anticipada del paciente en los supuestos admitidos por el
ordenamiento juridico. No podran tenerse en cuenta voluntades anticipadas que
incorporen previsiones contrarias al ordenamiento juridico o a la buena practica
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clinica, o que no correspondan exactamente con el supuesto de hecho que el
sujeto ha previsto en el momento de emitirlas. En estos casos, quedara constan-
cia razonada de ello en la historia clinica del paciente.

¢Existen limitaciones legales respecto del contenido del Documento de Volunta-
des Anticipadas?

El documento no podra incluir instrucciones que sean contrarias al ordena-
miento juridico, y en el caso de que se incluyesen instrucciones de ese tipo se
tendran por no puestas.

También se tendran por no puestas aquellas instrucciones que no se corres-
pondan con los tipos de supuestos previstos por el otorgante en el momento de
formalizar el documento, o cuando se trate de instrucciones relativas a interven-
ciones médicas que el otorgante desea recibir pero resulten contraindicadas para
su patologia a juicio del equipo médico.

¢Cuadl es la eficacia del Documento de Voluntades Anticipadas?

El Documento de Voluntades Anticipadas produce efecto unicamente cuando la
persona que lo ha otorgado carece de capacidad, de libertad de actuacion y
posibilidad de expresar su voluntad. Mientras conserve tales facultades, preva-
lece siempre su voluntad sobre lo manifestado en el documento.

El Documento de Voluntades Anticipadas puede revocarse, modificarse o sus-
tituirse por otro en cualquier momento por cualquiera de los tres procedimien-
tos por los que puede ser otorgado (ante Notario, ante funcionario encargado del
Registro o ante tres testigos).

Para mas informacién consultar el Decreto 168/2004.
El Servicio de Atencion e Informacion al Paciente (SAIP) de cualquier hospi-

tal publico puede tramitar y facilitar informacion del Documento de Voluntades
Anticipadas.
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LA FUNDACION DIOGENES Y LA INVESTIGACION

La Fundacion Didgenes para la investigacion de la Esclerosis Lateral Amiotrofi-
ca se dedica, fundamentalmente a promover la investigacion cientifica. Fue
fundada en Abril del 2000 por D. José Luis Pérez Torregrosa, afectado de ELA y
fallecido en Septiembre del 2001.

Gracias a José Luis se consiguid la firma de un Convenio de Colaboracion
entre El Excmo. Ayto. de Elche, la Universidad Miguel Hernandez, también de
Elche y la Fundacion Diogenes. En dicho Convenio las partes se comprometieron
al desarrollo de un proyecto de investigacion sobre ELA, y como consecuencia
subvencionar la CATEDRA ELA, ubicada en el Instituto de Neurociencias del Con-
sejo Superior de Investigaciones Cientificas de la Universidad Miguel Hernandez.

El grupo de investigacion de la Catedra ELA esta hoy formada por los siguien-
tes investigadores:

» Dra. Carmen Viso. Investigadora responsable del proyecto.
 Dr. Salvador Martinez. Coordinador de la Catedra ELA.

e Dr. Jonatan Jon. Investigador.

e Dr. Phil Crossley. Investigador.

 D. Diego Pastor. Investigador.

En la linea de investigacidon abierta se pretendid inicialmente estudiar la
histopatologia y la fisiopatologia de la degeneracion neuronal que se produce
en la Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA). Para ello se consiguio en el labo-
ratorio un modelo animal, llamado mdf, de «muscle deficient mouse». Sobre
este modelo se estan desarrollando las manipulaciones experimentales enca-
minadas a conocer las causas de la degeneracion de motoneuronas, asi como a
experimentar posibles terapias.

Una vez realizada la caracterizacion morfoldgica e histopatoldgica de las
motoneuronas que degeneran en estos animales modelo, se comenzo a desa-
rrollar experimentos en busca de una posible terapia para tratar la enfermedad.
Buscdabamos una terapia encaminada a recuperar la funcion motora perdida, o
al menos detener la progresion de su deterioro, por lo que la terapia celular nos
parecio la via mas interesante a explorar.

La investigacion realizada durante los 7 afios de desarrollo del proyecto ha per-
mitido obtener importantes descubrimientos cientificos que ademas de ser publica-
dos en diferentes revistas internacionales, han servido de argumento experimental
para proponer y desarrollar un ensayo clinico, que describiremos mas adelante.
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Introduccion general sobre la ELA

La Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA), es una enfermedad neurodegenerativa
que ataca selectivamente a las motoneuronas, es decir a las neuronas que
controlan los movimientos de los musculos voluntarios (situadas en la corteza
cerebral frontal y en la médula espinal), cuyo curso lleva a la paralisis progre-
siva de estos musculos en un periodo de tiempo relativamente corto. La ELA
supone un elevado coste social y su incidencia similar a la esclerosis multiple.
En Espafa se calcula que cada dia se diagnostican 2-3 nuevos casos, siendo
900 los casos diagnosticados por afio. A pesar de que la ELA fue descrita hace
casi 150 afios (Aran, 1850), actualmente siguen desconociéndose los factores
que inician la degeneracion de las motoneuronas. Aunque se ha visto que en
las células que degeneran confluyen varios mecanismos alterados, como son:
alteracion del esqueleto proteinico de la neurona, un aumento de radicales
libres, una pérdida de resistencia a factores nocivos para la célula como es la
sobreactivacion de estas neuronas, asi como alteraciones de estructuras intra-
celulares (la mitocondria y el aparato de Golgi); pero en definitiva todavia no
se conoce la causa en la mayoria de los casos de ELA. So6lo en pocos casos de
ELA familiar (menos del 10% del total de casos de ELA) se ha podido descu-
brir una mutaciéon en un gen conocido como el gen SOD (superéxido dismu-
tasa); aunque cada dia se encuentran genes nuevos implicados en estas formas
familiares de ELA.

Puesto que son muchos los factores causales posiblemente implicados en
la degeneracion de la motoneurona, también han sido varios los tratamientos
experimentales. Las diferentes estrategias terapéuticas para combatir la ELA se
pueden englobar en terapias génicas (cuyo desarrollo es muy escaso y casi exclu-
sivamente experimental), farmacoldgicas y celulares.

Estrategias génicas

Estas estrategias génicas permiten expresar genes en sitios donde éstos normal-
mente no se expresan o inhibir o activar la expresion de un determinado gen ya
existente. Para ello se utilizan unos vectores, llamados vectores de expresion
que transportan el constructor que lleva el gen a expresar.

En cuanto a enfermedades neurodegenerativas de la motoneurona, se ha
investigado la expresion de neuroprotectores con la ayuda de vectores de expre-
sion. En algunos casos, los vectores de expresion, adenovirus, son inyectados a
nivel intramuscular, éstos se transportan retrogradamente hacia las motoneu-
ronas localizadas en la médula espinal. Los vectores de expresion, una vez en
la médula expresan los neuroprotectores. Como neuroprotectores se ha estudia-
do también el GDNF. Estudios experimentales con el modelo animal de la ELA
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familiar (ratones transgénicos SOD1) ha mostrado la expresion del GDNF en las
motoneuronas del asta ventral de la médula. Esta expresion va asociada a una
disminucion de la muerte de las motoneuronas y una preservacion de los axones
que inervan el musculo, y en consecuencia una disminucion de la atrofia mus-
cular (Li-Jun et al., 2002).

Haciendo uso de la misma estrategia de expresion génica que permite expre-
sar genes exogenos en la motoneurona y estudiar posteriormente la muerte y/o
supervivencia de las neuronas se ha estudiado un aumento en la expresion de
HGF (factor de crecimiento de hepatocitos) en el sistema nervioso en el mode-
lo animal de la ELA familiar. Los autores de este trabajo (Sun W et al., 2002)
demuestran que la sobre-expresion retarda la aparicion de la sintomatologia y
alarga la esperanza de vida de estos ratones.

Estrategias farmacoldgicas

Dentro de las terapias farmacoldgicas sefialar el uso del riluzole. El riluzole, que
se encuentra en el mercado como el tratamiento de la ELA desde los afios no-
venta, es un inhibidor de glutamato (neurotransmisor de las neuronas). Hoy en
dia es el unico farmaco que ha demostrado un efecto beneficioso para la pro-
gresion del deterioro motor.

Se han ensayado diferentes sustancias en busca de beneficios potenciales en
ALS. Entre ellos sefialar:

o Celecoxib (Celebrex®), un inhibidor de COX-2, que puede interferir
con el glutamato.

» Minociclina (Minocin®), un antibidtico que parece combatir la
muerte celular.

» Agentes antivirales.

o Tamoxifen (Nolvadex®), un farmaco para el cancer de seno que
puede ayudar a proteger las mitocondrias.

o IGF1, un factor neurotréfico (nutrimento nervioso).

o Medicamentos para restringir el estrés oxidante y los radicales
libres, tales como creatina y coenzima Q10. Respecto al papel del
estrés oxidante de los radicales libres, algunos autores apoyan el
uso de antioxidantes en la prevencion de enfermedades neurode-
generativas. El interés se ha centrado en antioxidantes como el
carotenos, un potente antioxidante presente en el tomate y sus
derivados, flavonoides y vitaminas.
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» Neurodex®, para reducir las expresiones emocionales indeseables,
tales como risa y llanto.

Hoy en dia se estan ensayando otras sustancias en diferentes ensayos clinicos
regulados, de los que se esta a la espera de la publicacion de los resultados. Los
organismos internacionales registran 111 ensayos activos hoy en dia en busca de
terapias para la ELA.

Ademas de los farmacos que posiblemente puedan detener la degeneracion
de neuronas motoras en la ALS, hay que tratar los sintomas que se manifies-
tan durante el curso de la enfermedad. Estos incluyen farmacos para aliviar
calambres y sacudimientos musculares, ayudar en el manejo de saliva, reducir
la ansiedad y depresion, tratar el estrefiimiento, ayudar a resolver problemas de
suefio y calmar el dolor relacionado con la inmovilidad prolongada y las dislo-
caciones de articulaciones.

Los tratamientos no farmacéuticos, tales como terapia fisica y ocupacional,
terapia respiratoria y ventilacion inducida, apoyo alimenticio y emocional, des-
empefan también un papel decisivo. Tenemos que resaltar el papel fundamental
que puede jugar la actividad. La actividad muscular es el mejor factor que favo-
rece la funcionalidad y supervivencia de las motoneuronas.

Estrategias celulares: terapia celular

Muchas esperanzas para detener el avance de la degeneracion celular asociada
a la ELA estan puestas en las células madre. Las células madres son células in-
diferenciadas que pueden programarse para generar diferentes tipos de células
especificas que necesita el tejido u organo en el que se encuentran. Las fuentes
de obtencion de células madre son diversas: se pueden obtener a partir de em-
briones, aunque actualmente todavia existen ciertos problemas técnicos, deriva-
dos de su uso porque producen tumores embrionarios, y éticos en su obtencion.
También se pueden obtener células madre de caracteristicas sanguineas a partir
del cordon umbilical. En el adulto también existen 6rganos ricos en células
madre, como es la médula 6sea y el tejido graso. En el cerebro parece que hay
células madre en la pared de los ventriculos y el bulbo olfatorio (aunque su
posible papel en regeneracion neural en humanos esta por demostrar). Diferen-
tes estudios han mostrado que a partir de estas células madre (incluso de orige-
nes no neurales) se pueden obtener diferentes tipos de células del sistema ner-
vioso, como los astrocitos, los oligodendrocitos y las neuronas. Razdén por la
cual el interés de utilizar las células madre en diferentes patologias neurodege-
nerativas como puede ser el alzheimer, parkinson, esclerosis multiple o la ELA.
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Existen evidencias que las células de la médula dsea trasplantadas en el cere-
bro (Eglitis and Mezey, 1997; Bonilla et al., 2001) y/o en la médula espinal (Corti
el al., 2002) pueden generar células que expresan antigenos neurales y de micro-
glia en el raton adulto. Ahora bien su eficacia restauradora de neuronas perdidas
es muy escasa, incluso en los ratones modelo de enfermedad estudiados.

Hoy en dia la busqueda de beneficios terapéuticos con el uso de células en la
ELA es un campo de investigacion muy activo. Esta actividad investigadora es
tan elevada como que en 2008 se han publicado casi 100 articulos de investi-
gacion sobre el tema (333 en los ultimos 5 afios), estando mayoritariamente en
estadios experimentales.

Los estudios realizados por el grupo de investigacion de la Catedra ELA ha
demostrado que una poblacion de células de la médula dsea, llamadas células
madre hamatopoyéticas (hSC), transplantadas en la médula de ratones modelo
de la ELA (ratones mdf) producen un efecto beneficioso (neurotrofico) sobre las
motoneuronas de la médula espinal, evitando que mueran, y con ello se obtiene
una mejora en la actividad motora de estos animales. Este efecto neurotréfico se
debe fundamentalmente a uno molécula llamada GDNF (Estudio publicado: Neu-
roprotective effect of adult hematopoietic stem cells in a mouse model of moto-
neuron degeneration.Cabanes C, Bonilla S, Tabares L, Martinez S. Neurobiol Dis.
2007 May;26(2):408-18. 2007).

Como consecuencia de estos resultados experimentales la Fundacion Didgenes
ha co-patrocinado un ensayo clinico basado en el trasplante antologo de célu-
las madre de médula 6sea en la médula espinal de enfermos de ELA; en fase I/II
y que esta desarrollandose en la actualidad (Ensayo clinico en fase I/II de utili-
zacion de las células madre de médula 6sea autologas en pacientes con esclero-
sis lateral amiotrofica. Cédigo del ensayo clinico: CMN/ELA. EudraCT number:
2006-003096-12). Este ensayo tiene como finalidad, primero demostrar que es
posible implantar células en la médual espinal sin producir dafios importantes;y
después ver si al igual que ocurria en el modelo animal, las células actuan como
Caballos de Troya aportando factores beneficiosos para las motoneuronas, que
les permita sobrevivir y funcionar durante un periodo mas largo de tiempo. A
finales del 2009 se obtendran los resultados finales de este ensayo clinico.

Otras lineas de investigacion de la Catedra ELA van encaminadas a usar célu-
las embrionarias reprogramadas para intentar regenerar las motonueronas y el
uso de inyecciones de células en los musculos para obtener beneficios neurotro-
ficos. Ambas lineas estan en fase experimental todavia.
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ASOCIACIONES, ENTIDADES Y DIRECCIONES DE INTERES

En casi todas las comunidades autdnomas existe una asociaciéon para afectados
de ELA. En estas entidades los afectados y familiares reciben ayuda y apoyo de
los profesionales y asociados que las integran.

ASOCIACIONES DE AFECTADOS

ADELA (Asociacion espaiiola de ELA)
Hierbabuena, 12. Bajo local. 28039 Madrid.

Tel. 913 113 530, 902 142 142. Fax 914 593 926.
adela@adelaweb.com

www.adelaweb.com

ADELA-CV (Asociacion de Valencia)
Avda. del Cid, 41. Bajo. 46018 Valencia
Tel. 963 794 016, 963 261 785. Fax 963 836 976

Bernabé del Campo Latorre, 26. 03202 Elche. Alicante
Tel. 658 858 298. Fax: 965 423 614.

correo@adela-cv.org
www.adela-cv.org

ADELA Balears (Asociacion de Baleares)

Sor Clara Andreu, 15. Bajo. 07010 Palma de Mallorca. Islas Baleares
Tel. 971 498 777

pedrotous@gmail.com

ADELA-EH (Asociacion del Pais Vasco)
adelaech@euskalnet.net
www.adelavasconavarra.com

ADELA ARABA (Asociacion de Alava) ’
Vicente Abreu, 7. Bajo, Ofi. 8. 01008 Vitoria-Gasteiz. Alava.
Tel. 945 229 765

ADELA GUIPUZCOA

Pe Zarategui 100, Txara 1. 20015 Donostia-San Sebastian. Guipuzcoa
Tel. 943 245 609. Fax 943 245 609

adelaech@euskalnet.net

ADELA BIZKAIA

Iparraguirre, 9. Bajo. 48009 Bilbao. Vizcaya
Tel. 944 237 373
adelabilbao@euskolnet.net
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ADELA NAVARRA

Lerin, 25. Bajo. 31010 Andoain. Apdo. 1242.31005 Pamplona.
Tel. 948 245 435

www.adelavasconavarra.com

ARAELA (Asociacion de Aragon)

Patronato Juan Pablo II

Privilegio de la Union, 39. 2°, 2° despacho. 50013 Zaragoza.
Tel. 976 133 868.

araela@terra.es

info@araela.org

ELA Principado (Asociacion de Asturias)

San Rafael, 22. Bajo, Dcha. 33400 Gijon. Asturias.
Tel. 985 163 311. Fax: 984 190 615.

elaprincipado @telecable.es

Fundacion Catalana de ELA Morrie

Av. Turismo, 42. 8370 Calella. Barcelona.
Tel: 93 766 59 69, 618 943 084, 606 423 816
ela@elacat.org

www.fundaciomorrie.com

ELA Andalucia

Manuel Arellano, 40. 9° A. 41010 Sevilla.
Tel. 954 331 616, 628 099 256.
ela.andalucia@gmail.com

FUNDACIONES

Fundacion Espafiola para el Fomento de la Investigacion en ELA (FUNDELA)
Hospital Carlos III de Madrid. Servicio de Neurologia.

Sinesio Delgado, 10. 28029 Madrid.

Tel. 914 532 595.

fundela@fundela.info

www.fundela.info

FUNDACION DIOGENES

Bernabé del Campo Latorre, 26. 03202 Elche. Alicante
Tel. 965 424 866. Fax: 966 958 198
info@fundacionela.com

www.fundacionela.com
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ORGANISMOS OFICIALES

CEAPAT. Centro estatal de Autonomia Personal y Ayudas Técnicas
www.ceapat.org

Ministerio de Trabajo y Asuntos Sociales
www.seg-social.es

Ministerio de Sanidad y Consumo
WWW.mSsCc.es

CERMI. Comité Espaiiol de Representantes de Minusvalidos
www.cermi.es

COCEMFE
Confederacion Espaiiola de Personas con Discapacidad Fisica y Organica
www.concemfe.es

SISTEMAS ALATERNATIVOS DE COMUNICACION (SAC) Y MATERIAL
PARA REALIZAR LAS ACTIVIDADES DE LA VIDA DIARIA

Iriscom. Recurso para la comunicacion de personas con discapcidad motora que
consiste en el manejo del ordenador mediante el movimiento del ojo.
www.iriscom.org

acceso.uv.es
www.ceapat.org

www.lagares.org

www.websistems.com
www.isaac-online.org/en/home.shtml

www.asha.org

www.aphasia.com

www.assistivetech.com
www.geocities.com/Heartland/Plains/6097/assist_tech.html
www.saltillo.com

enablingdevices.com/home.aspx

www. adaptivation.com
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wata.org/resource/links/links.cgi?displaySion=aac
www.toby-churchill.com

www.prentrom.com

www.ahf-net.com

www.dynavoxtech.com

www.madentec.com

www.disabilityresources.org

WWW.Zygo-usa.com

www.mayer-johnson.com
www.familyvillage.wisc.edu/at/communication.html

www.aacinstitute.org/Resources/links.html
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FUNDACION DIOGENES

La Fundacion Didgenes para la investigacion de la Esclerosis Lateral Amiotréfica
nace en abril del afio 2000 por el empefio de un grupo de personas afectadas por
tan terrible enfermedad. Es una entidad sin animo de lucro y de interés general
que tiene como objetivo principal promover la investigacion y sensibilizar a la
sociedad sobre la ELA, trabajando a favor de los intereses de los afectados.

Gobierno de la fundacion

En toda fundacion debe existir, con la denominacion de Patronato, un drgano
de gobierno y representacion de la misma que adoptara sus acuerdos por mayo-
ria en los términos establecidos en los Estatutos. Corresponde al Patronato cum-
plir con los fines fundacionales y administrar con diligencia los bienes y dere-
chos que integran el patrimonio de la fundaciéon, manteniendo el rendimiento y
la utilidad de los mismos.
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