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PRESENTACION

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad degenerativa progresiva del
sistema nervioso central, que constituye un problema importante de salud, pese a su escasa
prevalencia, por su gravedad y por el importante sufrimiento que supone para los pacientes y
sus familias. La limitada esperanza de vida de estos pacientes, la gran capacidad invalidante
de la enfermedad, la necesidad de cuidados permanentes y cambiantes, la gravedad de las
complicaciones, el cambio en laestructuray dinamicafamiliar y los problemas emocionales y
psicol6gicos que genera, son aspectos diferenciadores que requieren respuestas muy agiles,
coordinadas, y accesibles para el enfermo y su entorno familiar.

Pese a ser una enfermedad infrecuente, los profesionales sanitarios, especiamente los
médicos de familia, deben tenerla en cuenta ante diversos signos y sintomas que pueden
presentar los pacientes que acuden a las consultas de atencién primaria, y asi facilitar su
deteccion precoz. Ademés, todos los profesionales que pueden participar en la atencion de
estos pacientes a lo largo de su vida deben conocer las pautas mas adecuadas para su
diagnostico y tratamiento, teniendo muy presentes las repercusiones sanitarias, familiares,
sociaes y laboraes de esta patologia, de modo que se consiga una atencion integral y de la
mayor calidad posible.

Tras una peticiéon de las asociaciones de pacientes, € Ministerio de Sanidad y Consumo
planted, en noviembre de 2005, a la Comision de Prestaciones, Aseguramiento vy
Financiacion, dependiente del Consgjo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud, en la
que se hallan representadas todas las Comunidades Autonomas, crear un grupo de expertos,
para la elaboracion de un documento en el que se recogiera una guia sobre el diagnostico y
tratamiento de la enfermedad y sus repercusiones, con € objeto de difundirla entre los
profesionales sanitarios del Sistema Nacional de Salud y dotarles de mas informacion sobre el
abordaje de la problematica de los af ectados por la ELA.

El grupo de expertos, integrado por profesionales de reconocido prestigio propuestos por las
Comunidades Autonomas, Sociedades Cientificasy e Ministerio de Sanidad y Consumo, con
la activa participacion de los colaboradores, ha realizado esta guia, que posteriormente ha sido
remitida para su revision a otros expertos, Sociedades Cientificas y Asociaciones de
Pacientes.

Se ha cuidado especiamente que e documento tuviera un enfoque multidisciplinar,
abordando desde |os aspectos mas cientifico-técnicos, hasta los cuidados psicosociaes de los
pacientesy sus familias.

Debemos manifestar que este documento es un resumen de la “Guia para la Atencion a
pacientes de ELA” que como hemos reiterado esta dirigida a los profesionales sanitarios, por
lo que hemos considerado oportuno elaborar un resumen de la mencionada guia, en la que se
recogen aquellos aspectos que pueden ser de interés para los familiares y pacientes de ELA,
como es el autocuidado, |0s aspectos sociales, etc.

Con este objetivo se ha elaborado este resumen, es decir, ofrecer una actualizacion de
aquellos aspectos que pueden ser Utiles para mejorar la atencion y los cuidados durante el
proceso de su enfermedad.

ABRIL 2008



1. BREVE DESCRIPCION E HISTORIA DE LA ENFERMEDAD.

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad del sistema nervioso central,
caracterizada por una degeneracion progresiva de las neuronas motoras en la corteza cerebral
(neuronas motoras superiores), tronco del encéfalo y médula espinal (neuronas motoras
inferiores). La consecuencia es una debilidad muscular que avanza hasta la pardisis,
extendiéndose de unas regiones corporales a otras. Amenaza la autonomia motora, la
comunicacion oral, la deglucion y la respiracion, aunque se mantienen intactos los sentidos, el
intelecto y los muscul os de |os 0jos.

El conocimiento de la ELA como una entidad independiente tiene lugar en € siglo XIX, a
partir de las observaciones clinico-patolégicas de los grandes neurdlogos europeos de la
época. La primera descripcion conocida se debe a Charles Bell quien, en su empefio por
demostrar la independencia de las funciones motoras y sensitivas, publica en 1830 en su
trabajo “ The nervous system of the human body”, €l caso de una paciente con afectacion
bulbar inicial que se extiende progresivamente a las cuatro extremidades, sin dafio sensitivo ni
de otras funciones distintas a las motoras.

Entre un 5y un 10% de todos los casos de ELA son familiares. La mayoria se heredan de
manera autosomica dominante, aunque también se puede heredar de forma recesiva. En 1993
Rosen' identifica mutaciones en € cromosoma 21, més concretamente en € gen que codifica
el enzima superdxido-dismutasa tipo 1 (SOD-1). En la actualidad se conocen més de 100
mutaciones distintas en este gen, que son responsables del 15 a 20% de las formas familiares
y, por tanto, del 1 al 2% de todas las formas de ELA.

L as manifestaciones clinicas de las formas familiares y esporédicas 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), alaincidencia segun el sexo (predominio de varones en
las formas esporadicas e igualdad para ambos sexos en las familiares) y ala extension de las
lesiones microscopicas (anomalias en los cordones posteriores y en otros nicleos medulares)
que clinicamente suelen ser silentes.

Entre los avances surgidos en los ultimos 20 afios de historia de la enfermedad se incluyen:

- lacreacion deregistros de ELA que posibilitan lainvestigacion epidemiol 6gica;

- la definicién y posterior revisiéon de los criterios diagnésticos, conocidos como criterios
de El Escorial

- €l descubrimiento del riluzol, Unico f&rmaco que ha demostrado eficacia para incrementar
modestamente |a supervivencia de |os pacientes

- € desarrollo de procedimientos efectivos para prolongar la vida mediante e mangjo
adecuado de | os problemas respiratorios

- e nacimiento de equipos multidisciplinares que, respetando la autonomia del paciente,
proporcionan soporte vital respiratorio y facilitan cuidados sintomaticos durante la
evolucion de laenfermedad y paliativos al final del proceso.



2. SITUACION ACTUAL DE LA ELA.
2.1. Incidenciay prevalencia.

El Unico estudio epidemiol6gico publicado sobre ELA realizado en Espaiia se Ilevé a cabo en
Cantabria alo largo de un periodo de 12 afios'. Los datos epidemiol gicos aqui expuestos en
referencia a nuestro pais resultan, por tanto, de la extrapolacion de estos datos. Para calcular
las tasas de mortalidad gjustada por edades entre 1951 y 1990 se utiliz6 la informacion
proporcionada por el Instituto Nacional de Estadisticaalo largo del mismo periodo.

. Laincidencia universal dela ELA permanece constante entre 1y 2 casos nuevos por cada
100.000 habitantes y afio. Existen agrupaciones de casos en determinadas regiones del
Pacifico Occidental, donde la incidencia resultaba 50 a 150 veces superior™ ®. Mientras en
la Isla de Guam desciende rgpidamente a lo largo de las Ultimas décadas, se describe un
aumento en el nimero de casos diagnosticados cada afio en el resto del mundo, debido
probablemente a una mejora en el diagndstico y ala mayor supervivencia de la poblacién
general, lo que supone un aumento de la poblacién susceptible.

En Espafia la incidencia es de un nuevo caso por cada 100.000 habitantes y afio, se inicia
como media a los 60,5 afos en las formas no familiares y unos 10 afios antes en las
familiares, y es causa de una mortalidad ajustada por edad de 1,5 fallecimientos por cada
100.000 habitantesy afio.

. Laprevalencia descrita en Espafia es de 3,5 casos por cada 100.000 habitantes. Excepto
en las zonas de elevada incidencia (Pacifico Occidental), €l rango oscila entre 4 y 6 casos
por cada 100.000 habitantes para €l resto de los paises, en los que la ELA no familiar es
mas frecuente en varones (1,78 hombres por cada mujer), aunque esta tendencia tiende a
igualarse por encima de los 70 afios. Para algunos autores estos datos sugieren que el sexo
puede jugar un papel como factor de riesgo de la enfermedad.

Se acepta universalmente que los casos familiares suponen entre el 5y el 10% de todas las
ELAs, aungque este porcentgje puede estar infravalorado. En nuestro pais las formas
hereditarias suponen €l 4,8%. El 18% de las familiares presenta una mutacion del gen que
codifica el enzima superoxido-dismutasa tipo 1 (SOD-1), aunque en las formas aparentes
esporéadicas también puede detectarse esta anomalia. En Espafia € 1,2% de las ELAS no
familiares exhiben esta alteracion en el cromosoma 21.

2.2. Asistencia sanitaria.

En e Rea Decreto 1030/2006, de 15 de septiembre, por € que se establece la cartera de
servicios comunes del Sistema Nacional de Salud y €l 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 necesarios para llevar a cabo una atencién 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, recientemente se ha
publicado €l Real Decreto 1302/2006, de 10 de noviembre, por €l 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 agquellas patologias que, por sus caracteristicas, requieren concentrar 10s casos a
tratar.



En el caso de la ELA, la aparicién de nuevos casos hace que siempre haya pacientes recién
diagnosticados y familiares alos que hay que formar e informar. Es imprescindible abordar la
atencion del paciente mediante e control de sintomas, € mango de los problemas
respiratorios, € apoyo psicolégico, € apoyo socia y la investigacion desde una perspectiva
multidisciplinar, garantizando la asistencia a paciente de ELA con €l nivel de especializacion
que requierala enfermedad en cada momento.

L as necesidades de | os pacientes se multiplican con la evolucion de la enfermedad, por lo que
es fundamental la coordinacion de todas las actuaciones para trabajar en la misma linea,
evitando contradicciones y reforzando las buenas précticas. La atencién temprana a estos
pacientes contribuye a su mejor formacion y a la de sus familiares para prevenir situaciones
de deterioro y afrontar €l proceso de dependencia. Por ello es esencia la coordinacion entre
los dos niveles asistenciales, independientemente de los dispositivos de cada Comunidad
Auténoma, en lo relativo a derivaciones, informaciéon diagndstica, peticién de pruebas,
atencion a domicilio, seguimiento, cuidados paliativos, etc.

La atencion coordinada entre atencion primaria y especidizada y mediante equipos
interdisciplinares permite dar respuesta a las diversas necesidades del paciente y su familia.
Las distintas disciplinas (Médico de Familia, Neurélogo, Neumdlogo, Endocrindlogo,
Digestélogo, Médico Rehabilitador, Enfermero, Fisioterapeuta, Logopeda, Terapeuta
Ocupacional, Psicologo y Trabajador Social) se intercomunican, respetando ladiversidad y la
complementariedad, permitiendo una atencion integral a los problemas que se derivan de la
enfermedad.

Aungue en Espafa no estd formalmente reglada la asistencia integral hospitalaria al paciente
de ELA, hay experiencias en algunos hospitales espafioles que prestan una atencion
interdisciplinar a paciente y a su familia. El consenso en esta forma de trabajar entre los
distintos profesionales sanitarios obedece a la experiencia en la atencidén de numerosos casos
que se concentran en determinados hospitales. En este sentido cabe mencionar las
experiencias de trabgo coordinado para €l tratamiento y cuidado del paciente y su entorno
familiar, de diferentes profesionales en distintos hospitales espafioles como son: Hospital de
Basurto (Pais Vasco), Hospital de Bellvitge, Hospital del Mar y Hospital Santa Cruz y San
Pablo (Catalufia), Hospital Virgen Macarena, Hospital Virgen del Rocio y Hospital Virgen de
Vame (Andalucia), Hospital Clinico Universitario de Vaencia (Comunidad Vaenciana),
Hospital Central de Asturiasy Hospital Clinico de Santiago (Galicia).

Por su parte, en e Hospital Txagurritxu y €l Hospital Donostia (Pais Vasco) se planted la
necesidad de una aproximacion multidisciplinar que ayudara a enfermos y familiares a aliviar
sintomasy asesorarles en las decisiones que han de ir tomando. Asi desde hace varios afios un
grupo de especialistas (Neurélogo, Neumdlogo, Digestélogo y Nutricionista) junto con el
equipo de Cuidados Paliativos se coordinan para agilizar la intercomunicacion entre lafamilia
y los especialistas para que |0s recursos sanitarios se gestionen en el momento necesario.

Es importante destacar |a sensibilizacion de las instituciones sanitarias que poco a poco se va
materializando en medidas para paliar un problema tan importante. Sirva como gemplo la
creacion de cinco “unidades de ELA” en la Comunidad de Madrid en marzo de 2006
(Hospital Carlos 111, Hospital La Paz, Hospital Gregorio Maraion, Hospital 12 de Octubre y
Hospital Clinico San Carlos).

La atencion, informacion y formacion adecuada a cada caso que se deriva del trabgjo
sinérgico estimula en el paciente y en su entorno |las propias decisiones, permite mantener una



relacion de cercania y realizar un cuidadoso seguimiento de la evolucion de la situacion de
dependencia del afectado para posibilitar su adaptacion.

2.3. Investigacion.

En la Ultima década se han redizado importantes avances en e conocimiento de la
etiopatogenia de la enfermedad, gracias alainvestigacion basicay terapéutica.

Lainvestigacion basica se centraen €l estudio de las hipotesis etiopatogéni cas que relinen una
mayor evidencia como las ateraciones genéticas ya mencionadas, la disfuncion del
metabolismo mitocondrial, la excitotoxicidad mediada por € é&cido glutamico (principal
neurotransmisor excitador del SNC) y la activaciéon de mecanismos de muerte celular
programada (apoptosis), mecanismos interrelacionados que conducen a la muerte celular (ver
apartado 3.5.1. Tratamiento etiopatogénico).

La investigacion terapéutica se centra en la busqueda de nuevos tratamientos basados en el
conocimiento de los mecanismos basicos citados. Este tipo de investigacion se facilita por la
existencia de diversos modelos experimentales con ratones transgénicos de la enfermedad,
gue permiten estudiar previamente €l efecto de los posibles tratamientos antes de pasar a una
fase de ensayos clinicos.

3. ABORDAJE CLINICO Y TERAPEUTICO.
3.1. Clinica: Signosy sintomas.

La ELA es una enfermedad de causa desconocida que da lugar a fracaso progresivo del
normal funcionamiento del sistema motor que dirige, regula y mantiene la musculatura
esguel ética, responsable de la capacidad para moverse y relacionarse con € entorno (andar,
manipular, escribir, comer, vestirse, hablar,...).

EnlaELA, las neuronas motoras relacionadas con |os movimientos ocul ares (oculomotores) y
los musculos esfinterianos (relacionados con la funcion genital y urinaria) no se ateran.
Tampoco se afecta la sensibilidad superficia ni la profunda, €l sistema sensoria, el estado de
conciencia ni compromete € funcionamiento del musculo liso, regulado por € sistema
nervioso vegetativo responsable de la inervacion de los 6rganos internos (corazén, intestinos,
sistemavascular, etc.).

Las manifestaciones clinicas de la ELA (Tabla 2) son debidas al compromiso especifico del
sistema motor, con preservacion del resto de funciones del sistema nervioso. La caracteristica
clinica mas notable es la asociacion en un mismo territorio muscular de sintomas y signos, en
grado variable, que reflgan la afectacion de la neurona motora superior e inferior. La clinica
se inicia habitualmente de forma localizada en cualquiera de las cuatro extremidades o en la
region cefdica, y puede llegar a producir pardlisis progresiva de toda la musculatura
esguelética en un plazo aproximado de 2 a 5 afios. De hecho, los problemas respiratorios
constituyen la principal causa de ingreso hospitalario y de mortalidad en los enfermos con
ELA.

A.- Debilidad muscular: Es € sintoma més relevante de la ELA y se debe a la muerte
progresiva de neuronas motoras. Se manifiesta cuando se ha perdido €l 50% de la poblacion
de neuronas motoras. Inicialmente afecta a un grupo de musculos y se va difundiendo hacia
otros a medida que avanza la enfermedad.



B.- Atrofia muscular: Es debida a la pérdida de fibras musculares producida por la
denervacién. Aparece concomitante con el grado de debilidad muscular. En fases iniciales es
facil de observar por simple inspeccion en las manos, especiamente en la musculatura
intrinseca (eminenciatenar, inter6seos), en lalenguay en las piernas.

C.- Fasciculaciones: Son contracciones espontaneas de un conjunto de fibras musculares
inervadas por una misma neurona motora (unidad motora), debidas a alteraciones de la
excitabilidad de la membrana de la neurona motorainferior o de su axon.

Aunque | as fascicul aciones no son un signo patognoménico de la enfermedad, ya que también
pueden observarse en otras patologias que se acompafian de denervaciéon (por eemplo,
radicul opatias, siringomielia, neuropatias periféricas axonales), su presencia constituye uno de
los hallazgos més destacados de la ELA.

D.- Calambres musculares: Las rampas 0 calambres musculares son contracciones dolorosas
involuntarias sostenidas de los musculos que se acomparian de contractura palpable, de 30 a
45 segundos de duracion. En la ELA pueden preceder ala aparicion de la debilidad muscular,
se desencadenan con minimas contracciones musculares (por € emplo, durante la exploracion)
y afectan a cualquier musculo (cuello, mandibula, manos, brazos, abdomen, musl os).

E.- Hipotonia y arreflexia: EnlaELA, la caracteristica es |a presencia de reflgjos exaltados o
patol 6gicos en territorios con debilidad muscular.

F.- Espasticidad: Como consecuencia de la ausencia de relgacion de los musculos
antagonistas, e tono muscular en estos musculos aumenta, dificultando los movimientos en
los que participan grupos muscul ares antagonicos.

G.- Labilidad emocional: El paciente presenta accesos de risa o lloro de forma incontrolada
ante minimos estimulos emocionales o0 incluso sin una causa aparente. Es un hallazgo
frecuente en laELA cuando hay compromiso de musculatura bulbar.

Formasdeinicio

L os primeros sintomas de la enfermedad se manifiestan por la aparicion sin causa aparente, en
ocasiones después de un traumatismo, de debilidad y pérdida de fuerza localizadas en un
grupo muscular inervado por uno 0 mas miotomas adyacentes, en cualquiera de las cuatro
extremidades o0 en la region cefdlica (bulbar). Los sintomas iniciales mas frecuentes que
motivan gque el paciente consulte son:

- En las extremidades superiores, pérdida de fuerza en la mano, que se manifiesta al inicio
por dificultad para abrir una pinza de tender la ropa, abrocharse los botones de la camisa,
0 coger objetos. Con menor frecuencia también puede manifestarse por debilidad a nivel
mas proximal que provoca dificultad para levantar pesos o0 mantener los brazos
extendidos.

- En las extremidades inferiores, debilidad en el pie. Los sintomas méas precoces son la
imposibilidad para extender el dedo gordo o el pie caido, que puede comportar torceduras
repetidas del tobillo. Esta forma de inicio se denomina clasicamente
“pseudopolineuritica’. Al igua que en las superiores, también puede iniciarse por
debilidad anivel més proximal.
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En cabeza y cuello, la debilidad de los masculos de la lengua y de la faringe da lugar a
disartria y disfonia, con dificultad progresiva para pronunciar palabras, especialmente las
consonantes linguales y palatales. También, aungque menos frecuente en las fases iniciales,
puede ocasionar dificultades para la deglucién (disfagia), especialmente de liquidos, 1o
que puede provocar episodios de tos por € paso del liquido a la trdquea. La disfagia
aislada, sin disartria, es excepcional y hace sospechar otras causas (por g emplo, miopatia
inflamatoria).

Mas raramente, la enfermedad se manifiesta ya de entrada de forma mas generalizada,
afectando a las cuatro extremidades, con sintomas de fatiga al andar o para levantar pesos.
El paciente puede también notar sensacion de rigidez y torpeza de movimientos, que
pueden predominar en un hemicuerpo (forma hemipléjica).

En un 2% de casos se inicia por sintomas respiratorios, debidos a que la debilidad
muscular afecta precozmente a los muascul os respiratorios, especialmente al diafragma. La
aparicion de disnea desencadenada por esfuerzos minimos (por eemplo, subir las
escaleras de su casa) en un paciente habituado a realizar estos gercicios sin presentar
ningun problema, puede ser € primer sintoma de la enfermedad.

Formasclinicas

El diagndstico de ELA requiere la asociacion de signos de neurona motora superior e inferior.
Sin embargo, a inicio de la enfermedad |os signos de una de €ellas pueden estar ausentes. Esto
ha llevado a la descripcion de distintas formas clinicas en funcion de la semiologia
predominante:

1)

2)

3)

4)

Forma clasica de ELA.- Asocia hallazgos tipicos de neurona motora cortical y medular,
suele iniciarse en extremidades superiores y progresar en poco tiempo hacia €l resto de la
musculatura, incluidalabulbar.

Esclerosis lateral primaria.- Se manifiesta exclusivamente por un sindrome de neurona
motora cortical y de sus vias corticoespinal y bulbar; la supervivencia de los afectados
suele ser superior alos 5 anos.

Amiotrofia espinal progresiva (atrofia muscular primaria).- Se manifiesta por signos de
neurona motora medular, los signos de neurona motora superior estan ausentes. Su
progresion suele ser mas lenta. En esta forma hay que plantearse siempre el diagnéstico
diferencia con las amiotrofias espinales hereditarias y neuropatias motoras con bloqueos
de conduccién.

Parélisis bulbar progresiva.- Se manifiesta de entrada por un sindrome bulbar (disartria,
disfonia, disfagia), con signos de neurona motora inferior bulbar (atrofia de la lengua y
fasciculaciones linguales) acompafiados de labilidad emocional y signos de liberacién de
lavia corticoespinal anivel de extremidades (hiperreflexia, espasticidad).

Independientemente del tipo de inicio de la enfermedad, alrededor del 80% de los pacientes
con ELA desarrollardn, a la larga, signos y sintomas de afectacion bulbar, principalmente
disfagia, disartriay ateraciones de latos.

3.2. Diagnostico.
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El diagndstico de la enfermedad es principalmente clinico y también electrofisiolégico. A
pesar de esto, €l diagndstico temprano de la enfermedad sigue siendo muy dificultoso y el
tiempo que transcurre entre la aparicién de los primeros sintomas hasta la confirmacién del
diagnodstico puede prolongarse hasta 9-14 meses 0 incluso mas segun series de diferentes
paises. Las principales causas en € retraso en el diagnostico son la falta de familiaridad de
muchos médicos con la enfermedad, la presentacion con formas inusuales, la coexistencia de
otra enfermedad o los falsos negativos ante la existencia de hallazgos neurorradiol 6gicos que
no justifican la enfermedad.

En la atencién a pacientes con ELA debieran respetarse dos principios generales. por un lado,
la necesidad de informar adecuadamente tomando en consideracion los aspectos
socioculturales y € contexto psicosocia del paciente y su familia y, por otro, asegurar la
continuidad de |os cuidados.

4. REPERCUSIONES PSICOLOGICAS, FAMILIARES Y SOCIALES DE LA
ENFERMEDAD.

4.1. Impacto en laviday el entorno del paciente.

Al ser la ELA una de las consideradas enfermedades raras existe desconocimiento social, y
muchas veces profesional, de esta enfermedad. Esto, junto a hecho de ser grave, degenerativa
e invalidante, hace que sea una enfermedad que genera muchas veces en los afectados una
sensacion de soledad y de exclusion social, cultural y econdmica. Como ocurre con otras
enfermedades neurol 0gicas degenerativas, el paciente tiene que afrontar cambios en todas las
areas de su vida.

= Areaemocional.

Es habitual la aparicion de sintomas de ansiedad a lo largo de todo el proceso, incluso antes
de la confirmacion diagnéstica. El periodo de confirmacion diagndstica suele ser prolongado
y es una de las etapas mas dificiles para €l paciente y su entorno, ya que genera gran
incertidumbre, que en lamayoria de |os casos se traduce en multiples consultas a especialistas
en busca de otras opiniones. Cuando a paciente se le confirma el diagndstico se produce un
gran impacto, ya que no resulta facil asimilar €l diagnéstico de una enfermedad
neurodegenerativa sin tratamiento curativo en el momento actual.

La principal consecuencia de la pérdida del control de los movimientos voluntarios es la
progresiva dependencia, que ocasiona en el paciente sentimientos de inutilidad, frustracion o
el miedo a ser una carga. Todo €ello le crea ansiedad, siendo frecuente que reaccione de forma
egocéntrica y gque esté més atento de lo habitual a su cuerpo y a los sintomas que van
apareciendo. La vivencia que tenga cada paciente de la enfermedad vendra determinada por
su historia de vida, sus creencias y valores, su educacion, y, en definitiva, los recursos que
desarrolle para enfrentarse a las modificaciones que le comporta esta nueva situacion. El
planteamiento de metas a corto plazo, la resolucion de pequefios conflictos (personaes o
familiares), etc. pueden servir de motor parael cuidado diario, y para e enfrentamiento con la
enfermedad.

» Areafamiliar.
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LaELA afectay modificalavidadel paciente, pero también, y de forma muy significativa, la
de lapargay lafamilia. No todas las familias responden igual ante la situacién de crisis que
genera una enfermedad grave e incurable en uno de sus miembros. Factores como la situacion
econdémica, las relaciones afectivas y 10s recursos internos y externos de los que dispongan
(capacidad de cuidado, disponibilidad de red social de apoyo), condicionan la actitud de la
familia para afrontar la enfermedad.

Una vez confirmado el diagnéstico la familia atraviesa un periodo altamente estresante.
Sentimientos de impotencia, culpa, injusticia, tristeza, ansiedad y miedo son frecuentemente
experimentados por los distintos integrantes de la familia. Al irrumpir la ELA en sus vidas
tienen que plantearse algunos cambios, muchas veces éstos tienen que esperar un periodo de
adaptacion y aceptacion por parte del paciente; en otras, los problemas se precipitan,
obligandoles a efectuarlos.

La mayoria de las familias, una vez que conoce €l diagndstico y € proceso de la enfermedad
en uno de sus miembros, va asimilando paulatinamente la realidad y adopta una actitud mas
pragmatica buscando informacion y opciones terapéuticas. La situacion familiar se estabiliza
y los miembros asumen nuevos roles, tanto en el propio hogar como en la distribucion de las
tareas de cuidado a paciente. Un buen afrontamiento puede incluso fortalecer los lazos
afectivos.

El cuidador principal puede adoptar un rol importante dentro de la dinamica familiar. Es
frecuente que tenga que reducir su jornada laboral o incluso abandonar su puesto de trabgo.
Algunas familias se plantean un cambio de domicilio debido a los problemas de movilidad
que la enfermedad causa; en otras ocasiones, se opta por hacer obras en el propio hogar. Se
busca informacion y asesoramiento para la adquisicion de ayudas técnicas que permitan
facilitar lamovilidad, laindependenciay la comunicacion del paciente.

La educacién y el soporte activo a la familia en aspectos de informacién y comunicacién son
herramientas esenciales para el autocuidado. Es muy importante prevenir la claudicacion
familiar, entendida como la incapacidad de la familia para ofrecer una respuesta adecuada a
las multiples demandas y necesidades del paciente. Las causas pueden ser diversas. no
aceptacion de la enfermedad, inadaptacion a la presentacién de nuevos sintomas o mal control
de los mismos, agotamiento del cuidador o bien la aparicion de otras situaciones producidas
como consecuencia de la enfermedad, como separacion afectiva, pérdida del puesto de
trabajo, aislamiento, etc.

= Entorno social.

Ademés del fuerte impacto emocional, otro aspecto que va a influir en la nueva dindmica
familiar son los recursos econémicos, ya que, aunque en Espafa el Sistema Nacional de Salud
da una cobertura casi completa de |os gastos que ocasiona la enfermedad, es habitual que se
generen otros gastos extraordinarios, debidos a la readaptacion del hogar, la adquisicion de
mobiliario, la bgja laboral del paciente o incluso la de otros miembros de la familia, que
tendran que responsabilizarse de su cuidado y que sobrecargaran la economia familiar.

Se debe redlizar un esfuerzo para dar respuesta a los problemas y situaciones especificas que
estos pacientes presentan y que por Sus caracteristicas, requieren intervenciones
especializadas y personalizadas. En todos estos aspectos los trabajadores sociales pueden
ofrecer a los pacientes con ELA y sus familiares ayuda e informacion sobre las diferentes
opciones alas que pueden tener derecho.
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Desde las instituciones se estan Ilevando a cabo distintas iniciativas, como la creacion de
dispositivos especificos, 1a elaboracion de protocolos, la agilizacion de tramites burocréticos,
la creacidn de recursos asistenciales especializados, etc., 10 que ha contribuido a mejorar la
situacion de estas familias, pero todavia no se han resuelto todas las necesidades que
presentan |0s pacientes.

Apoyo al tratamiento: los grupos de ayuda mutua: Los pacientes y sus familiares,
derivados por los profesionales, pueden recurrir alos grupos de ayuda mutua buscando un
complemento al tratamiento. El paciente necesita “invertir” su tiempo luchando contra la
enfermedad en la medida de sus posibilidades y busca orientacion y profesionaes
experimentados que le guien en € trabajo que debe ir realizando para paliar |os efectos de
la enfermedad.

Apoyos emocionales: Este tipo de apoyo se encuentra en los profesionales sanitariosy en
los sociosanitarios -trabajadores sociales, fisioterapeutas, terapeutas ocupacionales,
psicologos, etc.- 0 en otros pacientes o familiares, es decir, aquellas personas que pueden
prestar soluciones o que comprenden la situacion y las etapas por las que pasa la persona
afectada. Pueden incrementar los aspectos informativos y formativos sobre aspectos
concretos de la enfermedad y disminuir la sobrecarga emocional asociada a la misma.

Gestion y tramitacion de recursos sociales: La enfermedad obliga a las familias a buscar
recursos sociales que les ayuden a paliar las situaciones que se derivan de la dependencia
creciente que produce la ELA en e paciente y en su entorno. Tanto el paciente como €l
cuidador gque gestione las ayudas necesitan la informacion de como y donde solicitarlas,
qué requisitos tienen que cumplir y qué documentos deben presentar.

Proyecto laboral: Cuando la evolucion de la enfermedad no permite seguir desempefiando
la actividad laboral, llega el momento de plantearse la incapacidad temporal o la
permanente. Esta situacion puede suponer para el paciente un duelo, a verse obligado a
abandonar su proyecto laboral, y una gran incertidumbre, puesto que no sabe a qué se
expone, qué grado de incapacidad le reconoceran, cOmo quedara su situacion econdmicay
como afectara esta situacion a los suyos. En €l Anexo |1l se describen las distintas
situaciones laborales en las que se pueden encontrar estos pacientes.

En e caso de los pacientes de ELA, los equipos de valoracion de incapacidades suelen
resolver el expediente reconociendo una incapacidad absoluta o la gran invalidez. Muchos
casos de pacientes de ELA que reciben una incapacidad permanente con grado de
absoluta, el expediente es revisado posteriormente y terminan declarando e grado de gran
invalidez, dado que precisaran una persona gque se encargue de su cuidado.

Si el paciente de ELA no reline los requisitos de cotizacion, porgue no haya trabajado el
tiempo suficiente, tiene la opcion de las pensiones no contributivas. La pensién de
invalidez no contributiva se concede a aguellas personas que padezcan deficiencias con
caracter permanente, de caracter fisico o psiquico, que tengan reconocido por € centro
base correspondiente un grado de minusvalia no inferior al 65%, siempre que el nlcleo de
convivencia del beneficiario no supere unos limites de ingresos.

Certificado de minusvalia: Las personas que, como consecuencia de una alteracion
organica o funcional, tengan limitada la capacidad para la realizacion de las AVD podran
solicitar una valoracion del grado de minusvalia que les afecte, para poder acceder a las
prestaciones, subsidios, ayudas, servicios, desgravaciones fiscales, asistencia sanitaria
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gratuita, medidas para € fomento de empleo, medidas para € acceso a una vivienda
adaptaday otros beneficios sociales y econdmicos. El grado de minusvalia es determinado
por un equipo de valoracion y se expresa en porcentgje, que consigue evaluando las
consecuencias de la enfermedad a través de un baremo que se aplica sobre cada aparato o
sistema. En e porcentgje también son considerados los factores familiares, econdémicos,
laborales, culturalesy del entorno, ya que estos factores impiden unaintegracién adecuada
en la sociedad.

El certificado de minusvalia se tramita en los centros base, de dmbito provincia y
dependientes de las Comunidades Auténomas, en los que se desarrollan los programas de
atencién basica a personas con discapacidad. Se deberan adjuntar a la solicitud los
informes médicos que acrediten el diagnodstico de la patologiay |as medidas terapéuticas.

En el caso de los pacientes de ELA, € certificado de minusvalia podra solicitarse con
carécter urgente para acelerar los plazos para pasar el examen técnico del equipo de
valoracion.

= Conciliacién de la vida familiar y laboral: Los cuidadores de los pacientes con ELA
pueden beneficiarse, gracias a la Ley 39/1999, de ventgjas que tratan de conciliar la vida
laboral con las responsabilidades familiares. Entre ellas se encuentrala excedencia con la
reserva de su puesto, aungue sin derecho arecibir e salario habitual, generalmente por un
tiempo maximo de un afio y la reduccion de jornada (con una reducciéon saaria
proporcional) en aquellos casos en los que e trabajador tenga la guarda legal de una
persona con minusvalia — discapacidad, o se trate de un familiar (hasta el segundo grado
de consanguinidad o afinidad) que no realice ninguna actividad retribuida.

4.2. Pautas de cuidado emocional alafamiliay cuidadores.

Los miembros de la familiay los cuidadores pueden presentar sintomatologia afectiva: estrés,
ansiedad, depresion y tienen normalmente una sensacion de aislamiento. Los objetivos de la
orientacion psicologica a las familias y cuidadores de los pacientes afectados son:
proporcionarles informacion y darles formacion y apoyo emocional.

Las familias necesitan atencion, educacion, orientacion y apoyo. Algunas se adaptan mejor
gue otras, pero en su mayoria tienen dificultades, sobre todo a inicio de la enfermedad. Las
personas que se adaptan mejor a los cambios emocionales son aquellas que tienen dos
cualidades. la capacidad de ser flexible y la capacidad para comunicarse abiertamente,
expresando directamente las emociones tanto positivas como negativas y reconociendo sus
necesidadesy las de los deméas miembros de la familia

Los pacientes con ELA y sus cuidadores presentan altos niveles de estrés, derivados de la
impredecibilidad, incontrolabilidad e incertidumbre asociadas a la enfermedad. La pérdida de
la salud supone una crisis situacional en la que las personas sufren reacciones emocionales de
una intensidad significativa y requieren unos recursos especificos para restaurar el propio
equilibrio".

No solo los pacientes, sino también los cuidadores, precisan apoyo psicolégico y soporte
emocional. Necesitan intervenciones que reduzcan los estados emocionales adversos y
favorezcan la adaptacién personal y social. Una de las funciones basicas del psicologo clinico
y de los servicios de salud mental, en general, es dar apoyo emocional tanto a los pacientes
como a sus familiares
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4.3. Informacion sobr e recur sos sociales disponibles.
a) Recursos publicos.

Existen una serie de recursos publicos, no especificos para pacientes de ELA, susceptibles de
ser utilizados por €ellos. Estos recursos dependen de las administraciones publicas (estatal,
autondémicas y locales) y estén destinados a personas mayores de 65 afios o con discapaci dad
reconocida por un centro base. Para tener acceso a ellos deben cumplirse una serie de
requisitos (econdmicos, de discapacidad, sociales, etc.).

Entre estos recursos se encuentran las aportaciones econdmicas destinadas a paliar |os efectos
de la discapacidad derivados de la enfermedad, como son: las pensiones, las prestacionesy las
ayudas individuales. Por otro lado, estan los recursos asistenciales. residencias, centros
ocupacionales, centros de dia, servicio de ayuda adomicilio, teleasistencia.

En e Anexo IV se recogen cudles son las prestaciones y ayudas existentes de las que podria
beneficiarse un paciente de ELA. Estas ayudas pueden ser ampliadas y detalladas por el
trabajador social del centro de salud, por los servicios sociaes, por €l hospital de érea o por
las asociaciones de ELA. Ademas existen exenciones y bonificaciones a las que pueden
acceder los afectados. IRPF, impuesto de sucesiones, deducciones por reformas en
eliminacion de barreras arquitectonicas, exenciones en impuestos de matriculacion y
circulacion, etc.

b) Recursos privados.

Los pacientes de ELA y sus familias también utilizan algunos servicios ofrecidos por
entidades privadas, principalmente empresas destinadas a prestar servicios para personas con
discapacidad, y por el movimiento asociativo.

. Empresas: Las empresas a las que suelen acudir para solicitar servicios los pacientes de
ELA suelen ser:
- Empresas de ayuda adomicilio.
- Ortopedias.
- Empresas y profesionales para adaptaciones del hogar.
- Adaptadores de vehiculos.
- Empresas dedicadas a la organizacion de turismo y ocio accesible.
- Clinicas de rehabilitacion.

. Asociaciones: Las asociaciones de enfermos crénicos o de ayuda mutua juegan un papel
muy importante en el caso de las enfermedades poco conocidas. Suelen ser creadas por
familiares y afectados. Sus objetivos son: apoyar y ayudar a los pacientes y sus familias,
recopilar informacion sobre |0s recursos existentes (médicos, investigadores, terapéuticos,
sociales) y comunicar esta informaciéon de forma directa, fécil y asequible, ademas de
proporcionar apoyo en la resolucion de las gestiones administrativas y sociales. Ademés
cubren algunas carencias sociosanitarias de las familias, como formacion alos cuidadores,
respiro familiar, fisioterapia, logopedia, ayuda a domicilio, atencion psicologica, etc., asi
como seminarios, jornadas y congresos sobre la enfermedad.

Tradicionamente los pacientes de ELA, en Espafia, han acudido a las asociaciones de
esclerosis lateral amiotréfica, cuando éstas existen. El ser una enfermedad poco frecuente
y dispersa geograficamente dificulta disponer de una asociacion en todas las provincias. Si
no disponen de una en su provincia, acuden a asociaciones de esclerosis multiple o de
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personas con discapacidad con €l objetivo de buscar ayuday beneficiarse de los apoyos,
recursos 'y servicios de los grupos de ayuda mutua.

L os servicios que ofrecen estas asociaciones son, entre otros.
» Informacion, asesoramiento y apoyo.

Psicologia.

Trabajo social.

Fisioterapia.

Terapia ocupacional.

Logopedia.

Grupos de ayuda mutua.

Ocioy tiempo libre.

Préstamo de ayudas técnicas.

Voluntariado.

Estas asociaciones, mediante sus distintos proyectos y profesionales que los gecutan,
complementan los servicios prestados por los profesionales sanitarios o de los servicios
sociales. Por otro lado, € movimiento asociativo tiene un papel reivindicativo para
reclamar derechos y exigir servicios que mejoren la calidad de vida del colectivo que
representan.

Sin embargo, en la ELA |a participacion asociativa es escasa, por un lado, debido alabaja
incidencia de la enfermedad y, por otro, por la elevada carga de trabajo que les supone a
los familiares el cuidado del paciente, 1o que les dificultarealizar otro tipo de actividades.

En € Anexo V se detalla una relacion de las asociaciones de familiares y enfermos
dedicadas al apoyo afamiliaresy pacientes de ELA, asi como una serie de paginas web de
interés.

5. RECOMENDACIONES DE AUTOCUIDADO EN LAS ACTIVIDADES DE LA
VIDA DIARIA.

Una vez diagnosticada la enfermedad, se ha de mantener una atencién continuada a paciente
y su familia por parte de todo €l equipo de salud. Desde ese momento es necesario que desde
todos los niveles asistenciales se les transmita que no van a estar solos desde el momento del
diagndstico hasta € fina de la enfermedad, [0 que les permitir4 afrontar mejor los dificiles
cambios que se van a producir en su vida.

La intervencion vendra determinada por la situacion clinica de la persona afectada, que puede
obligar al ingreso hospitalario para tratamiento y cuidados mas especializados, pero que en la
mayoria de los casos se llevara a cabo en e propio domicilio. La base de la intervencion
enfermera y del resto del equipo multidisciplinar debera ir dirigida al apoyo educativo y
emocional a pacientey alafamiliay de una manera especial, a su cuidador principal. Con su
intervencion debera potenciar € desarrollo de conocimientos, habilidades y motivacion para
que el paciente incorpore nuevas formas de autocuidado y mantenga su independencia el
mayor tiempo posible.

Proceso de enfer meria.

El objetivo de la atencién de enfermeria es identificar qué tipo de ayuda requiere el pacientey
su familia para planificar las intervenciones educativas que contribuyan a su adaptacion a la
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nueva situacion de salud. Para ello habra que vaorar los distintos requisitos de autocuidado
de la persona, identificar los diagndsticos de enfermeria (DE) mas frecuentes y seleccionar las
recomendaciones de autocuidado que deben seguir el paciente y su familia para mejorar su
calidad devida.

= Mantenimiento de un aporte suficiente de aire.

La complicacion méas grave en €l paciente de ELA es €l deterioro gradual de los musculos que
intervienen en larespiracion. A medida que estos muscul os se debilitan, el acto automatico de
respirar se hace consciente y requiere mas energia. Si bien los signos de disfuncion
respiratoria no son frecuentes en los estadios iniciales de la enfermedad, pueden presentarse
en cualquier momento de la evolucion, por lo que deben tratarse precozmente para prevenir
las posibles complicaciones respiratorias. La enfermera tiene que estar atenta a los sintomas 'y
signos que indican un deterioro de la funcion respiratoria, principalmente de la disnea, de la
ortopnea, de la somnolencia, de la disminucién del nivel de aerta, de los edemas maleolares,
de lataquipneay de la participacion de los musculos accesorios y, con igual importancia, de
las dificultades para expul sar |as secreciones respiratorias.

La informacion insuficiente o inadecuada sobre los problemas respiratorios y las posibles
formas de afrontarlos puede hacer que muchos de los enfermos miren hacia € futuro a través
de un sentimiento de profundo miedo.

A partir de un momento de la evolucion de la enfermedad puede ser necesaria la ventilacion
mecanicay las ayudas paralatos, que pueden llevarse a cabo en el domicilio bajo la direccion
de una Unidad especializada y mediante el adecuado entrenamiento del paciente y sus
cuidadores. En algunos momentos, un proceso agudo pulmonar puede precipitar un episodio
de alteracion respiratoria potencialmente reversible, que debe ser mangjado en una Unidad
hospitalaria capacitada.

DE: Patroén respiratorio ineficaz

Evitar ambientes contaminantes.

No fumar.

Evitar prendas gjustadas que dificulten la respiracion.

DE: Intolerancia a la actividad

Distribuir las actividades programando periodos de descanso para evitar lafatiga.
Usar ayudas técnicas parafacilitar las actividades de la vida diaria.

Evitar el sobrepeso.

Mantener una dieta de textura blanda, evitando alimentos flatulentos, y distribuirla en varias
tomas de pequefias porciones.

Evitar € estrefiimiento.

DE: Déficit de conocimientos en relacion con € manegjo de la ventilacion mecanica

Explicar € funcionamiento del ventilador y la forma de colocarse la mascarilla. En caso de
que por la flacidez de la musculatura de la cara se produzca una caida de la mandibula con
apertura de la boca, sobre todo durante el suefio, puede sujetarse la mascarilla con una cinta.

Proteger las zonas de presion de la mascarilla con apdsitos.

Realizar enjuagues bucales y adaptar un humidificador a ventilador para evitar la sequedad
de las mucosas ora y nasal.

Revisar periddicamente el ventilador para prevenir posibles desconexiones o acodaduras de
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|as tubuladuras.

Indicar los signos de insuficiencia respiratoria (aumento del nimero de respiraciones,
suspiros frecuentes, cambios en el tono de voz, suefio, ronquidos intermitentes), yaque si se
presentan es necesario consultar con el equipo de salud.

En caso de ventilacion invasora, ensefiar los cuidados de la traqueostomia (limpieza del
estomay la canula, cambio y sujecion de la canula, aspiracion de secreciones tragueal es).

= Mantenimiento del aporte suficiente de agua y alimento.

Ladebilidad y falta de coordinacion de la musculatura que interviene en la deglucion va hacer
que el paciente de ELA tenga dificultad para masticar y tragar los aimentos. La disfagia -que
incluye la regurgitacion nasal de los liquidos, con el consiguiente riesgo de broncoaspiracion
y la salivacion excesiva van a repercutir negativamente en una correcta alimentacion y un
adecuado estado nutricional. Son frecuentes la pérdida de peso y la malnutricion que
contribuiran a empeorar lafatiga, como consecuencia de la atrofia muscular y del deterioro de
lafuncion respiratoria.

Para garantizar la continuidad de los cuidados, se deben valorar las necesidades de ayuda del
paciente en lo referente a la nutricion. Inicialmente le asesorara sobre € contenido de una
dieta saludable, teniendo en cuenta las preferencias del paciente, y le indicara distintas formas
de preparacion culinaria que pueden favorecer la ingestion de los aimentos cuando se
presentan problemas de disfagia y sidorrea. Asimismo, le recomendara medidas de
compensacion deglutoria que el paciente ha de tener en cuenta para evitar problemas de
broncoaspiracion. También es importante que realice un seguimiento y control del peso para
valorar la necesidad de complementar la dieta con suplementos nutricionales. Finalmente
evauara las necesidades de ayudas adaptadas para comer y beber, tales como vasos o
cubiertos especiales, y la capacidad de autocuidado del paciente y su familia para garantizar
un adecuado aporte nutricional.

Cuando los problemas de disfagia son méas significativos y aparecen sintomas de
malnutricién, como pérdida de peso evidente, cansancio excesivo 0 deshidratacion, se debe
contar con la ayuda de un especialista en nutricion quien valorara otros tratamientos de
soporte 0 la necesidad de instaurar nutricion enteral con una sonda nasogastrica O
preferentemente la realizacion de una gastrostomia endoscOpica percutanea (GEP) que,
ademés de ocasionar menos problemas estéticos y psicolégicos, garantiza una menor
incidencia de episodios de broncoaspiraciéon y evita las lesiones por presion que suele
ocasionar la sonda nasogaéstrica cuando se mantiene durante periodos de tiempo prolongados.

En este momento, € paciente y su familia tienen que optar por un tratamiento desconocido
para ellos y que requiere nuevos cambios en su vida. Las numerosas dudas que les van a
surgir tienen que ser resueltas con ayuda de los especialistas en nutricion, quienes le indicaran
el método y la dieta mas adecuada a su situacién. También es fundamental e apoyo educativo
de la enfermera, adiestrandoles en e manegjo del equipo de administracion enteral y
asesorandol es en los cuidados que se derivan de este tratamiento.

DE: Alteracién dela nutricion por defecto

Control y seguimiento del peso para detectar posibles pérdidas.

Elaboracién de un diario dietético en e que se registre €l tipo y la cantidad de alimentos y
liquidos que ingiere para valorar si 10s habitos alimentarios son saludables.

Dietavariaday con aporte energético suficiente:
» |acarney lasaves proporcionan proteinas, vitamina B, hierro, zinc y otros minerales.
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» El pescado blanco o azul contiene proteinas y tiene un menor contenido graso que la
carne.

» Loshuevos aportan proteinas, vitamina B y hierro.

» Lalechey sus derivados proporcionan proteinas, calcio, fosforo y vitaminas A y D.
Se deben consumir preferentemente desnatados 0 semidesnatados.

» Laslegumbres deben formar parte de ladieta a menostres o cuatro veces por semana,
dada su riqueza en proteinas, carbohidratos, fibra, vitaminasy minerales.

= El pan, los ceredles, € arroz y la pasta son una buena fuente de energia, fibra,
proteinas, mineralesy vitamina B.

» Las frutas y verduras aportan a la dieta vitaminas, minerales y fibra. Se deben
consumir entre cuatro y cinco raciones diarias.

» |agrasay losazlcares, especialmente |os de elaboracion industrial, deben limitarse.

Aumentar €l nUmero de tomas de alimento a 6-8 a dia con porciones de menor cantidad para
facilitar ladigestion y evitar lafatiga.

Preparacion culinaria que facilite la deglucion: se deben evitar alimentos con capacidad de
disgregarse en la boca siendo preferible una textura blanda'y homogénea que forme una masa
suavey uniforme.

Aporte suficiente de liquidos. aproximadamente 2 litros a dia (salvo contraindicacion
medica).

Suplementos di etéticos para mantener un aporte cal érico suficiente.

Compl g os vitaminicos segun prescripcion medica.

DE: Riesgo de aspiracion

M edidas de compensacion deglutoria:

= Posicion de sentado con la espalda erguida. Se puede colocar un collarin cervical para
sujetar mejor la cabeza. En caso de que el paciente esté encamado se colocara en
posicion de Fowler (sentado con la cabecera de la cama elevada 45°). Esta posicion se
mantendra al menos durante una hora después de la comida.

» Evitar la hiperextension de la cabeza, ya que facilita la apertura de la via aérea
favoreciendo |a broncoaspiracion.

» Encasodesiaorrea, aspirar laboca antes de comer.

= |Introducir € alimento en la boca en pequefias porciones.

* No mezclar alimentos con diferentes texturas, ya que una consistencia homogénea
favorece la deglucion.

» Masticar despacio y no introducir mas alimento hasta no haber deglutido €l anterior.

= Paraingerir liquidos utilizar una pgjita o una cuchara para evitar €l atragantamiento.
También puede utilizar un vaso con tetina que facilitala succion.

» Afiadir espesantes a los liquidos (agua, zumos, sopas), ya que aportan una mayor
consistencia que favorece la deglucion.

» Permanecer acompafiado durante la comida.

= Mantener cercael aspirador.

DE: Alteracion dela mucosa oral y nasal

Higiene bucodental después de cada comida.

Aspiracion de secreciones para evitar las molestias del babeo.

Enjuagues bucales frecuentes.

Uso de apdsitos protectores para evitar la presion continua de la mascarilla de ventilacion
mecanica.

Sujecion de la sonda nasogéastrica con esparadrapo antialérgico y rotaciéon del punto de
sujecion para evitar lesiones por presion.
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DE: Déficit de autocuidado: alimentacion

Ayudas técnicas para favorecer € manegjo de los utensilios de alimentacién (engrosador de
mangos, cubiertos con mango anatdmico, vasos con tetina, adaptadores de platos).

Manejo y cuidados de la nutricién enteral por sonda nasogastrica. Se explicard alafamiliao
cuidador las precauciones que han de tener en cuenta en la administracién de la alimentacion:

» Posicion del paciente sentado o semisentado paraevitar €l reflujo de los alimentos.

= Comprobar la correcta ubicacion de la sonda en el estdmago (aspirar con una jeringa
una pequefia cantidad de contenido géstrico o introducir a presion 10-20 cc de aire y
con un fonendoscopio situado en el estdmago comprobar 1a entrada del mismo). Si a
aspirar €l contenido gastrico éste es superior a 100 ml, indica que no se ha digerido la
toma anterior, por lo que se tiene que volver aintroducir y retrasar latoma.

= Comprobar que la solucién a administrar esté atemperatura ambiente.

» |ntroducir la solucion presionando lentamente el émbolo de la jeringa, ya que una
administraci on répida puede provocar intolerancia, espasmos o0 vomito por reflujo.

» S se administran medicamentos, hay que triturarlos o diluirlos para evitar que la
sonda se obstruya.

» En las maniobras de conexion y desconexién se pinzaré la sonda para evitar la entrada
deaire en el estdbmago.

=  Administrar una pequefia cantidad de agua después de latoma.

= La nutricion enteral puede venir presentada en una solucion preenvasada que se
conecta a un sistema de goteo, cerrando previamente la pinza del sistema
Posteriormente se cuelga el recipiente en un pie de goteo y se exprime la cAmara de
control de gotas llenandola hasta la mitad. Se vuelve a abrir la pinza para purgar €
sistemay se vuelve a pinzar. Finamente, se conecta el sistema alasonday se regula
el ritmo de infusion para que la solucion pase a una velocidad uniforme. Una vez
finalizada lainfusion, se lava la sonda introduciendo una pequefia cantidad de agua y
se pinzala sonda.

» Cuidados asociados a los procesos de eliminacion.

La ELA no suele alterar €l control nervioso de los esfinteres responsables de la eliminacion
vesical y/o intestinal. Sin embargo, los patrones de eliminacidn pueden verse afectados como
consecuencia de numerosos factores, tales como la inmovilidad, €l escaso aporte de liquidos,
una dieta pobre en fibra, la medicacion o incluso factores psicol 6gicos.

Quizés el problema més frecuente con € que se encuentra la persona afectada de ELA sea el
estrefiimiento, entendiendo por tal un patrén de eliminacion superior a2 6 3 dias o cuando las
heces son escasas 0 excesivamente secas. Las dietas blandas y pobres en fibra contienen
pocos residuos y, por tanto, provocan un menor estimulo del reflgjo de defecacion. Por otra
parte, los alimentos con pocos residuos como € arroz, los huevos y las carnes magras se
desplazan méas lentamente por el tracto intestinal. Ademas, € queso y la pasta también
favorecen el estrefiimiento. Hay que tener en cuenta que una alimentacion irregular puede
alterar la defecacion, por 1o que comer todos los dias a las mismas horas favorece un patron
regular de eliminacion. El estrefiimiento debe tratarse, ya que los esfuerzos realizados durante
la defecacion pueden fatigar a paciente o incluso alterar su respiracion.

Sin embargo, algunos pacientes pueden presentar incontinencia fecal como consecuencia de
episodios de diarrea, que pueden deberse a dietas inadecuadas, especiamente s se ingieren
alimentos con muchas especias o azlcar. También es frecuente este problema cuando seinicia
la nutricion enteral hasta que €l paciente se adapta a tratamiento; por este motivo, su
instauracion debe ser gradual. En ocasiones los episodios de diarrea pueden deberse a la

21



existencia de un fecaloma (masa compacta de heces en los pliegues del recto), que se produce
como consecuencia de una retencion fecal prolongada

El patron de eliminacion vesical estd condicionado fundamentalmente por la ingesta de
liquidos, resultando a veces complicado para €l paciente de ELA asegurar un aporte de
liquidos suficiente debido ala disfagia. También algunos de los farmacos prescritos, como los
anticolinérgicos o los antidepresivos, favorecen la retencién urinaria. Sin embargo, €l
principal problema que pueden presentar las personas afectadas de ELA es la incontinencia
urinaria funcional, ocasionada como consecuencia del deterioro de la movilidad y de las
barreras ambientales que le dificultan €l acceso a cuarto de bafio.

Por tanto, la enfermera tendra que prestar atencion a estos aspectos, identificando las posibles
causas que pueden dificultar los procesos de eliminacion del paciente y valorando sus
necesi dades de ayuda.

DE: Estrefiimiento

Controlar el patron de defecacion, registrando |os habitos de eliminacion fecal.

Mantener un horario regular de defecacién, preferentemente después de desayunar 0 comer
para aprovechar e reflgo gastrocdlico, buscando e momento de mayor tranquilidad e
intimidad.

Beber suficientes liquidos, sobre todo entre las comidas, para no aargar excesivamente la
digestion.

Alimentos ricos en fibra insoluble (fruta cruda, productos de salvado, hortalizasy cereales).

Introducir alguna rutina para favorecer la defecacion (en ayunas o en el desayuno beber un
vaso de agua caliente, un zumo o tomar alguna fruta como Kivi o ciruelas).

Reguladores del transito intestinal (lactulosa) que aumentan el volumen de las heces y
favorecen la eliminacion fecal.

Evitar el consumo de laxantes, supositorios 0 enemas Sin prescripcion médica.

DE: Incontinencia fecal

Observar s la presencia de diarrea esta relacionada con algun cambio en la dieta o la
instauracion de la nutricion enteral; en este Ultimo caso hay que reducir € ritmo de infusion
delastomasy consultar con la enfermera.

Ingerir alimentos suaves y en pequefias cantidades para que se absorban més facilmente.

Introducir alimentos astringentes en la dieta (limén, arroz, zanahoria, patata).

Evitar alimentos muy especiados o ricos en fibra insoluble (frutas y verduras crudas, panes o
cereales integrales) porgue pueden agravar la diarrea.

Beber suficientes liquidos para evitar la deshidratacion.

Evitar liquidos muy frios o muy calientes, ya que estimulan el peristaltismo. Las bebidas con
cafeinatambién favorecen la diarrea.

Extremar la higiene periana después de defecar para evitar la irritacion y lesion de la piel.
Aplicar una crema protectora o hidratante.

Usar compresas 0 absorbentes para evitar manchar laropa.

En caso de fecaloma, se puede administrar un enema jabonoso de limpiezay si no se
consiguen resultados, se consultard con la enfermera para su extraccion manual.

DE: Incontinencia urinaria: funcional

Controlar el patron de eliminacion vesical, registrando |os habitos de miccion diarios.

Programar las micciones. establecer una rutina comenzando cada 2 6 3 horas e ir alargdndola
progresivamente.
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Evitar beber liquidos después de la cena.

Utilizar ropa comoday facil de desabrochar y quitar.

Usar compresas 0 absorbentes para evitar mojar laropade vestido y de la cama.

Extremar la higiene de la zona genital paraevitar lairritacion y lesiéon de la pidl.

Durante la noche dejar proxima al paciente la cufia o la botella por si no tiene tiempo deir a
cuarto de bario.

Usar dispositivos colectores de orina 0 sondgje vesical si fracasan las medidas anteriores. En
este Ultimo caso se ensefiardn los cuidados para mantener la permeabilidad de la sonda y
evitar infecciones.

Retirar los obstéculos que dificultan el acceso del paciente a cuarto de bafio (alfombras,
muebles) y mantener una iluminacién tenue durante la noche.

Adaptaciones en € cuarto de bario teniendo en cuenta los recursos disponibles en la familia
(barandillas, asideros, inodoros elevados).

= Mantenimiento del equilibrio entre actividad-reposo.

Sin duda alguna, de todas las manifestaciones que puede presentar el paciente de ELA, €
trastorno de la movilidad es €l que mas va a afectar a su independencia. Por tanto, se debe
conocer e impacto del deterioro neuromuscular en la vida del paciente y evaluar su nivel de
dependencia mediante instrumentos estandarizados que facilitan la identificacion de los
problemasy su evolucién.

La valoracion de la capacidad funciona de la persona afectada de ELA resulta fundamental
para determinar las recomendaciones de autocuidado encaminadas a fomentar la
independenciay a evitar 1os efectos de la inmovilidad, como las contracturas y deformidades,
debidas a acortamientos muscul otendinosos que limitan la movilidad articular, o las Ulceras
ocasionadas por la presién constante gercida sobre la piel cuando se mantiene durante un
tiempo prolongado sobre una superficie duracomo lacamao lasilla de ruedas.

También se debe mantener la movilidad de las manos para lo que existen numerosos
dispositivos técnicos que ayudardn al paciente en la comida, la escritura, €l vestido y otras
actividades cotidianas. Es importante que en todos estos aspectos el paciente cuente con la
atencion de otros profesionales especializados, como rehabilitadores, fisioterapeutas y
terapeutas ocupacionales, que le aconsejaran los g ercicios de rehabilitacién mas adecuados en
cada caso y las ayudas técnicas disponibles, asi como laforma de emplearlas eficientemente.

Por otra parte, se valorard e patron de descanso-suefio del paciente, ya que ademas de su
efecto regulador y reparador sobre el organismo, es fundamental para el bienestar psicol égico.
En las personas afectadas de ELA son frecuentes |as alteraciones del suefio, a veces debidas a
las manifestaciones de la enfermedad (siaorrea, dificultad respiratoria, calambres,
espasticidad) y en otras ocasiones por factores situacionales, como los efectos de la
medicacion o €l estrés que genera la propia enfermedad.

DE: Trastorno dela movilidad fisica

Mantener una buena alineacion corporal, tanto sentado como en la cama.

Fomentar la deambulacion y permanecer el mayor tiempo posible levantado.

Ahorrar energia, evitando esfuerzos innecesarios.

Realizar |as actividades cuando se esté méas descansado.

Programar |as actividades alternandolas con periodos de descanso.

Evitar que e cuidador supla a paciente en las actividades de autocuidado que todavia puede
hacer aunque tarde mas tiempo.
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Ensefiar a utilizar los dispositivos de ayuda a la deambulacion y a la redizacion de
actividades cotidianas.

Fomentar la realizacion de los gjercicios prescritos por el rehabilitador y el fisioterapeuta para
mejorar la deambulacion, lafuerza muscular, la coordinaciony el equilibrio.

Ensefiar al cuidador alevantar a paciente de la cama:

» Colocar lasilladeruedas paralelaalacamay frenarla

» |ncorporar a paciente rodeando con un brazo su cuello y hombrosy colocando €l otro
brazo por debajo de susrodillas.

* Readlizar un giro y sentarlo en e borde de la cama, manteniéndole en esta posicion
unos minutos para evitar la hipotensién ortostatica.

» Situarse enfrente del paciente con las piernas separadas, cogerle por debagjo de los
brazosy flexionar las rodillas a tiempo que se realiza un giro para sentarle en lasilla.

= Colocar a paciente en la silla manteniendo una postura alineada 'y con la espalda bien
apoyada.

Ensefiar al cuidador a acostar al paciente en la cama:
» Colocar lasilladeruedas paralelaalacamay frenarla
» Situarse enfrente del paciente con las piernas separadas y las rodillas flexionadas y
cogerle por debajo de los brazos.
» Presionar lasrodillas contralas del pacientey levantarle.
= Sentarle en €l borde de la camay acostarle sujetando con un brazo la cabezay con €
otro las piernas.

Ensefiar a cuidador como readlizar las transferencias més habituales (camasilla, silla-silla,
silla-wc, silla-coche, etc.
Ensefiar al cuidador arealizar |os enderezamientos en lasillao silléon.

En caso de que e paciente esté encamado hay que mantener en todo momento un buen
alineamiento corporal, para prevenir la tendencia a pie equino, la rotacién externa de la
cadera, laflexion de los dedos y la aduccion de los brazos:
= Mantener los pies en angulo de 90° con ayuda de unas botas especiales, o colocando
una amohada o unatabla en el piecero de lacama.
= Utilizar arcos de proteccion para evitar la extension del pie provocada por las sdbanas.
= Poner una almohada en la parte externa del muslo para evitar la rotacion coxofemoral.
= Colocar unaalmohada entre €l brazoy el cuerpo para prevenir la aduccion del brazo.
= Colocar férulas u otros dispositivos en las manos para prevenir laflexion.
= En la posicion de decubito lateral colocar una amohada en la espalda y adelantar el
hombro que esta en contacto con la cama; poner una almohada entre las piernas,
manteniéndolas ligeramente flexionadas y procurando que la rodilla que queda en la
parte superior esté mas adelantada.
= Realizar movilizaciones pasivas de los miembros inferiores y superiores para prevenir
las contracturas y deformidades de las articulaciones (5 movilizaciones por
articulacion 3 6 4 veces a dia).

DE: Riesgo de deterioro delaintegridad cutanea

Vaorar diariamente el estado de la piel, aprovechando € aseo de la manana.

Lavar e cuerpo con aguay jabon neutro y aclarar pararetirar €l jabon.

Secar bien, especialmente |os pliegues cutaneos.

Aplicar aceite de almendras en todo el cuerpo, masajeando en las prominencias 0seas.

Proteger las zonas susceptibles de ulcerarse (talones, tobillos, sacro, codos, escipula y
cabeza) cuando estén apoyadas en la silla o en la cama para evitar la presion continua.

Prevenir las Ul ceras por presion cuando el paciente esté encamado:
= Cambios posturales cada 2-4 horas.
= Mantener bien estirada laropa de la capa.
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= Colchén antiescaras para aternar 10s puntos de presion.

En caso de que se haya producido unalesion en lapiel, la enfermera determinara el grado de
laUlceray los cuidados que requiere.

DE: Alteracién del patrén de suefio

Programar un horario regular paralos periodos de descanso y suefio.

Vaciar |lavejiga antes de acostarse.

Procurar un ambiente tranquilo, evitando |as temperaturas extremas.

Establecer unarutina que favorezca el suefio:
» Tomar algun alimento suave o beber un liquido templado (leche, infusion).
= Leer 0 escuchar misica.

Adoptar una posicién comoda, elevando € cabecero de la cama para facilitar la respiracion.

Identificar |os factores que pueden interferir el suefio (disnea, sialorrea, ansiedad) y consultar
con su médico por si es necesario adoptar otras medidas o prescribir un farmaco.

= Mantenimiento del equilibrio entrela soledad y la interaccion social.

Para las personas afectadas de ELA resulta muy preocupante la pérdida de |la capacidad para
hablar. Esto puede ocurrir a medida que los muasculos que intervienen en la fonacion se
debilitan. En algunos casos, la ateracion de la capacidad para hablar se manifiesta como €l
primer sintoma de la enfermedad, pero, aunque no sea asi, con el tiempo todos |os pacientes
van a presentar algun tipo de dificultad parala comunicacion verbal.

Los logopedas pueden ensefiar a paciente técnicas especiales para conservar la energia y
mejorar €l habla, aunque también existen distintos dispositivos que pueden facilitar la
comunicacion por medios alternativos.

DE: Deterioro dela comunicacion verbal

Procurar un ambiente tranquilo y silencioso.

Hablar despacio, utilizando frases cortasy sencillas.

Redlizar gercicios para fortalecer la musculatura bulbar (mover la lengua, abrir y cerrar la
boca, hinchar los carrillos).

No beber ni comer mientras se habla, para evitar €l riesgo de broncoaspiracion.

Emplear técnicas no verbales para reforzar los mensgjes (movimiento de 0jos, gestos,
ademanes).

Utilizar recursos aternativos: escritura, tableros alfabéticos o simbdlicos, ordenador.

La familiay e cuidador animaran al paciente a que hable y le escuchardn con atencion,
reforzando lo que dice con mensajes verbalesy no verbales. Es necesario tener pacienciay no
interrumpir al paciente ni anticiparse afinalizar sus frases.

* Prevencion de peligros paralavida, el funcionamientoy el bienestar humano.

La dependencia progresiva de la persona afectada de ELA va a influir también a la hora de
llevar a cabo los cuidados personaes de higiene, aseo y vestido. Sin embargo, mantener un
buen aspecto favorece que la persona se sienta mejor, ademés de que una correcta higiene
previene las infecciones y favorece un buen estado de la piel.

Mientras sea posible, € paciente debe mantener la maxima autonomia en estos cuidados y

realizarlos en € cuarto de bafio, aunque posteriormente va a precisar ayuda de su familia o
cuidadores, quienes, ademés, procuraran un entorno seguro y agradable para el paciente.
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La vaoracién de la capacidad de autocuidado del paciente y de ayuda de la familia
determinara las recomendaciones para que realizar el bafio en la camay ayudar a paciente a
vestirse les resulten tareas més féciles, asi como para adoptar algunas medidas de seguridad
en el hogar y evitar €l riesgo de lesion.

DE: Déficit de autocuidado: bafio/higiene

Preparar el material necesario:

Una palangana con agua jabonosay otra con agua.

Esponja.

Unatoallaparalacaray otraparael cuerpo.

Protector parano mojar € colchon.

Ropa de cama.

Aceite de amendras o0 cremas protectoras.

Peine, cepillo dental, dentifrico y otros utensilios de aseo personal.

Redlizar el lavado siguiendo este orden:
Ojos, cara, orgjasy cuello.
Brazosy manos.

Torax y abdomen.

Piernasy pies.

Espalda.

Genitales.

Secar bien, prestando especial atencion alos pliegues cutaneos.

Aplicar aceite de dmendras 0 crema protectora masajeando para favorecer la circulacion.

Redlizar lahigiene de labocay aspirar secreciones si es hecesario.

Peinar al paciente y aplicar los productos de cosmética que utilice habitualmente (agua de
colonia, desodorante, cremas).

DE: Déficit de autocuidado: vestido

Utilizar ropaamplia, comoday fécil de poner y quitar.

Sustituir los botones por velcro® o botones grandes.

Usar zapatos de horma ancha, con suela de gomay preferiblemente sin cordones.

Evitar prendas que compriman y dificulten la respiracion.

Utilizar ayudas técnicas. calzador con mango largo, abrochabotones y otras ayudas técnicas
gue le permitan mantener laindependenciaen € vestido el mayor tiempo posible.

Ayudar al paciente avestirsey ensefiar al cuidador técnicas parafacilitar al paciente vestirse.

DE: Riesgo de lesion

Acondicionar € cuarto de bafio: plato de ducha sin bordillo, inodoro elevado, asideros,
alfombras antidedlizantes.

Acondicionar € hogar: retirar muebles o0 adornos innecesarios, evitar encerar suelosy colocar
alfombras, mantener unailuminacién y temperatura adecuadas.

= Promocion del funcionamiento y €l desarrollo humano.

Un diagnostico como la ELA implica, tanto para el paciente como para la familia, asumir
muchas limitaciones a las que van atener que irse adaptando alo largo de laenfermedad. A la
mayoria de las personas esta situacion les genera ansiedad y requieren de ayuda profesional
para superarla. Por tanto, la valoracion de la situacién emocional del pacientey lafamilia, los
conocimientos que tengan sobre la enfermedad y su evolucion, y la capacidad y motivacion
para llevar a cabo los cuidados necesarios, determinaran la ayuda que requieren para afrontar
la enfermedad.
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ANEXO I11. SSTUACIONESLABORALESEN LAS QUE PUEDEN
ENCONTRARSE LOSPACIENTESDE ELA.

Incapacidad temporal: Es la situacion de una persona cuando no es capaz de gercer su
actividad laboral. En €l caso de los pacientes de ELA, cuando € diagndstico no esta aln
muy claro, suelen solaparse periodos de incapacidad laboral temporal. El afectado
presenta ya sintomas (pérdida de fuerza en miembros superiores o inferiores, cansancio,
problemas de movilidad, problemas de comunicacion, etc.) que dificultan o imposibilitan
su actividad profesional.

La declaracion de baja médica se formula mediante el parte que expide e médico de
familia del servicio publico de salud, con una duraciéon maxima de doce meses,
prorrogables por otros seis si se considera que en ese tiempo el alta médica puede llegar a
producirse. En los casos de ELA la incapacidad temporal suele ser el paso previo a la
incapacidad permanente. Si se prevé que no se va a producir una mejora en € estado de
salud, llega el momento de tramitar la incapacidad permanente.

| ncapacidad permanente y grados de incapacidad: La incapacidad permanente es la
situacion del trabajador que, después de haber recibido el tratamiento prescrito, presenta
reducciones anatOmicas o funcionales graves y previsiblemente definitivas, que
disminuyen o anulan su capacidad laboral, dando lugar a distintos grados de incapacidad.
En e caso de los pacientes de ELA, a tratarse de una enfermedad degenerativa'y al no
existir recuperaciones funcionales, se considera que concurren secuel as definitivas.

La situacion de incapacidad permanente requiere € reconocimiento por un equipo de
valoracién que comprobara los requisitos para € reconocimiento de la prestacion y
valorard el grado de incapacidad permanente. Los grados de incapacidad son:

« Incapacidad permanente parcia para la profesién habitua: Es la incapacidad que
ocasiona serias dificultades a trabagjador para desempefiar e rendimiento normal
de su profesion, pero que no le incapacita para la gecucion de las tareas
fundamentales de la misma. Esta prestacion consiste en una indemnizacion a tanto
alzado y es compatible con cualquier tipo de actividad laboral.

« Incapacidad permanente total para la profesién habitual: Es la incapacidad que
imposibilita al trabagjador para la realizacion de todas las tareas principales que se
derivan de su profesién; sin embargo dicha incapacidad no le impide dedicarse a
otra profesion distinta. La pension vitalicia del trabajador se calculara sobre €l
55% de su base regul adora.

« Incapacidad permanente absoluta para todo trabajo: Es la incapacidad que
inhabilita por completo a trabajador para € desempefio de cualquier actividad
laboral. La pension se calculara sobre e 100% de la base reguladora del
trabajador.

. Gran invalidez: Incapacidad permanente que, a consecuencia de las pérdidas
anatomicas o funcionales que padece, requiere de la asistencia de una tercera
persona para realizar las AVD. La persona no sélo no puede desempefiar ninguna
actividad laboral, sino que depende funcionalmente de otra persona para
desarrollar las actividades de la vida diaria. La pension se calculara sobre el 150%
de la base reguladora del trabajador.
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ANEXO V. PRESTACIONESY AYUDASEXISTENTES PARA LOSPACIENTESDE ELA.

Denominacién del N Administra- L
Definicion Ayuda prestada cion delaque Beneficiarios
recur so
dependen

Pensiones de incapacidad | Prestacion econdmica mensual calculada en funcion | Asignacién econdmica. Estatal. Personas con un grado de

laboral (contributivas y| del grado de incapacidad y de la base reguladora incapacidad organica o

no contributivas). (en el caso de las contributivas). funcional que les limita o

impide la realizacién de
una actividad |laboral.

Centros base. Centros de atencion para personas con| Programas de atencion| Autondmica. | Personas con discapacidad.
discapacidad. basica.

Centros de atencion de| Centros que tienen €l objetivo de atender de forma| Residencia. Estatal. Personas con grave

minusvalidos fisicos integral alos discapacitados fisicos. Manutencion. discapacidad fisica y con

(CAMF). Atencion  integra y dificultad para integrarse

multidisciplinar. |aboralmente.

Centros ocupacionales. Centros que tienen como finalidad, asegurar los| Programas de desarrollo| Autondmica. | Personas con discapacidad
servicios de teragpia ocupacional y de guste| persona y servicios de gque no pueden integrarse,
personal y social. terapia. debido a su incapacidad, en

la actividad laboral de una
empresa ordinaria.

Subsidio de movilidad y| Asignacién econdmica para atender los gastos| Asignaciéon econdmica. Autondmica. | Personas  discapacitadas

compensacion para| extras originados por desplazamientos fuera del con graves dificultades de

gastos de transporte. domicilio. movilidad.

Asistencia sanitaria y| Servicios destinados a conservar, preservar y| Asistencia sanitaria, | Autondmica. | Todos los usuarios del

farmacéutica. restablecer la salud. incluida farmacéutica SNS.

Centro Estatal de| Centro tecnolégico que promueve la optimizacion| Informacién sobre| Estatal. Personas con discapacidad.

Autonomia Personal y| de las ayudas técnicas y contribuye a mejorar la| accesibilidad.

Ayudas Técnicas| calidad de vida de los ciudadanos, especialmente

(CEAPAT). personas con discapacidad y mayores.

Programas de turismo y| Periodos de  vacaciones y  termalismo| Programas de vacaciones| Estatal. Personas con discapacidad.

termalismo para personas| subvencionados para personas mayores Y| Y turismo en naturaleza.

con discapacidad. discapacitados.

Servicio de Informacion| Plataforma de difusion de informacion sobre| Recopilacion, Estatal. Interesados en consultar.

sobre Discapacidad | discapacidad. sistematizaciony

(SID). difusion de

28



conoci mientos.

Ayudas individuales. Prestacion anual para la adaptacion de la vivienda, | Asignacion  econdmica| Autondmica. | Personas con discapacidad.
del vehiculo o adquisicién de AATT no cubiertas| anual.
por €l SNS.
Catalogo ortoprotésico. Catalogo de prestacion ortoprotésica cubierta por| Ortoprotesis. Autonémica. | Personas con discapacidad.
los Servicios de Salud.
Teleasistencia. Sistema o dispositivo conectado a teléfono fijo que| Dispositivo. Local. Mayores 0 personas con
permite conectarse con un servicio de atencidn discapacidad.
socia las 24 horas del dia los 365 dias a afio.
Controla posibles caidas 0 accidentes domésticos.
Servicio de ayuda a| Servicio consistente en mantener al beneficiario en| Servicio de atenciéon| Local. Mayores 0 personas con
domicilio. su propio domicilio para lo que se ponen a su| domiciliaria discapacidad.
disposicion horas de asistencia domiciliaria para €l
cuidado personal o del domicilio.
Residencias para| Centros que proporcionan estancias temporales para| Residencia. Autonémica. | Personas con discapacidad
personas con| personas afectadas de discapacidad fisica (18-60| Centro de dia. fisica (18-60 afios).
discapacidad fisica. anos) que incluyen: Alojamiento, manutencion,
cuidados especializados y apoyo personal, familiar
y social.
Centros de dia para| Centros destinados ala atencién diurna de personas| Centro de dia. Autondmica. | Personas con discapacidad
personas con| con discapacidad fisica (18-60 afios) que fisica (18-60 afnos).
discapacidad fisica. proporcionan cuidados personales y asistencia
especializada para potenciar las capacidades y
posibilidades de integracion. Ofrecen servicios
complementarios de comedor y transporte.
Tarjeta de| Acreditacién para personas con certificado de| Permite estacionar en| Local Personas con discapacidad
estacionamiento. minusvalia con problemas de movilidad que les| espacios reservados para| (tramitacion). |y con certificado de
dificulte el acceso alos transportes publicos. personas con movilidad reducida.
discapacidad.
Asistenciajuridica Asistencia juridica gratuita para personas con|Servicio de asistencia| Autondmica. | Personas con discapacidad
gratuita. certificado de minusvalia independientemente del |juridica. gue deban  solucionar
limite de ingresos. trdmites legales.
Cuidados paliativos Seguimiento y atencién sanitaria con el objetivo de| Atencion sanitaria| Autondmica. Pacientes con
mejorar la calidad de vida de aquellos pacientes| integral (a través del enfermedades terminales en
cuya enfermedad no tiene tratamiento curativo.| médico de  familia, etapas avanzadas.

Control del dolor y otros sintomas.

ESAD, hospitales).
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ANEXO V. ASOCIACIONES RELACIONADASCON LA ELA EN ESPANA Y
OTRA INFORMACION DE INTERES.

ADELA (Asociacion Espafiola de
ELA)

C/ Hierbabuena, 12 bajo

28039 Madrid

Tel. 91 311 3530/ 902 142 142

Fax 91 459 39 26

e-mail: adela@adelaweb.com

Web: www.adelaweb.com

ELA Andalucia

C/ Manuel Arellano, 40, 9° A
41010 Sevilla

Tel. 9543316 16

628 099 256

e-mail: elaandalucia@gmail.com

ARAELA (Asociacion de Aragon)
Patronato Juan Pablo 11

C/ Privilegio delaUnién, 39, 2°

50013 Zaragoza

Tel. 976 13 38 68

e-mail: aragla@terra.es/ info@aragla.org

ELA Principado (Asociacion de Asturias)
C/ San Rafael, 22 - Bajo, Dcha.

33400 Gijoén

Tel. 98516 33 11

Fax: 984 19 06 15

e-mail: elaprincipado@telecable.es

ADELA Balears (Asociacion de
Balear es)

c/Sor Clara Andreu, 15 bajo

07010 Palma de Mallorca

Islas Baleares

Tel. 9714987 77
e-mail:pedrotous@gmail.com

Grupo de Soportede ELA (Catalufia)
Cl Iris, 56 bajo

08911 Badalona (Barcelona)

Tel. 93 384 26 01/ 620 26 96 86
Fundacion Catalanade ELA Morrie
Tel: 93 766 59 69; 618 943 084; 606 423
816

e-mail: la@elacat.org

Web: www.fundaciomorrie.com

ADELA CV (Asociacion dela Comunidal
Valenciana)

Web: www.adela-cv.org

e-mail: correo@adela-cv.org

. Valencia

Avda. del Cid, 41-bgjo

46018 Valencia

Tel. 96 379 40 16/ 96 326 17

85

Fax 96 383 69 76

. Elche

C/ Bernabé del Campo L atorre, 26
03202 Elche (Alicante)

Tel. 965 42 48 66

Fax. 965 42 36 14

. Alicante

Hotel de Entitats

Rafagl Asin, 12 - bajo

03010 Alicante

Tel. 965 25 94 60 - 658 858 298

ADELA-EH (Federacion de asociaciones

del PaisVascoy Navarra)

e-mail: adelaeh@euskal net.net

Web: www.adel avasconavarra.com

. ADELA ARABA (Asociacion de
Alava)

C/ Vicente Abreu, 7 - Bgjo - Ofi. 8

01008 Vitoria

Tel. 94522 97 65

. ADELA GUIPUZCOA (Asociacion
de Guipuzcoa)

PP Zarategui 100, Trasera 1

20015 Donostia - San Sebastian

Tel. / Fax 943 24 56 09

e-mail: adelaeh@euskal net.net

. ADELA BIZKAIA (Asociacion de
Vizcaya

C/ lparraguirre, 9 - Bajo

48009 Bilbao

Tel. 944237373
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AMELA (Asociacion de Murcia)
C/ Abenarabi, 7, 2°B

30008 Murcia

Tel. 6305179 12

e-mail: adelabilbao@euskal net.net

. ADELA Navarra

C/ Lerin, 25 - Bgjo

31013 Ansoain

Ap. Correos 1242 - 31005 Pamplona
Tel. 948 24 54 35

Web: www.adelavasconavarra.com

Fundacion Didgenesparala
investigacion dela ELA

C/ Bernabé del Campo L atorre, 26
03202 Elche (Alicante)

Tel. 965 42 48 66 / 695 46 55 09
Fax 966 65 81 94

e-mail: info@fundacionela.com
Web: www.fundacionela.com

Fundacion Espafiola para e Fomento
de la Investigacibn en ELA
(FUNDELA)

Hospital Carlos 11 de Madrid

Servicio de Neurologia

C/ Sinesio Delgado, 10

28029 Madrid

Tel. 91 453 25 95

e-mail: fundela@fundela.info

Web: www.fundela.info
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