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Acronimos.

e ELA: Esclerosis Lateral Amiotrofica

e ALS: Amyotrophic Lateral Sclerosis

e CINAHL: Cumulative Index to Nursing and Allied Health Literature
e DeCS: Descriptores en Ciencias de la Salud

e MeSH: Medical Subject Headings

e AV: Afios de vida

e CV: Calidad de vida

e EV: Esperanza de vida

Resumen Y Palabras clave.

La Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa devastadora que
afecta a las neuronas motoras, provocando debilidad muscular progresiva, discapacidad y
finalmente la muerte. Los profesionales de enfermeria desempefian un papel crucial en el
cuidado de las personas con ELA, brindando atencion integral que aborda las necesidades
fisicas, emocionales y psicosociales de los pacientes y sus familias. Esta revisién bibliografica
tiene como objetivo analizar la evidencia cientifica disponible sobre las intervenciones de
enfermeria en el cuidado de la ELA, con el fin de identificar las mejores practicas para mejorar la
calidad de vida de los pacientes y sus cuidadores. Se realiz6é una busqueda sistematica en bases
de datos electronicas como PubMed, CINAHL, Scopus y Web of Science, utilizando palabras
clave y términos MeSH relevantes. Ademas, se incluyeron fuentes complementarias como
literatura gris, paginas oficiales del gobierno, asociaciones de pacientes y revistas
especializadas. Se seleccionaron articulos originales, revisiones sistematicas y meta-analisis
publicados en los ultimos 10 anos que evaluaron intervenciones de enfermeria en pacientes con
ELA. Los resultados de esta revision proporcionaran informacion valiosa para guiar la practica
de enfermeria en el cuidado de la ELA, asi como para orientar futuras investigaciones que

mejoren la calidad de vida de los pacientes y sus familias

Palabras clave: Esclerosis Lateral Amiotrofica, ELA, enfermeria, cuidados de enfermeria,

calidad de vida, cuidadores, revision bibliografica.
Abstract

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a devastating neurodegenerative disease that affects
motor neurons, causing progressive muscle weakness, disability, and ultimately death. Nursing
professionals play a crucial role in the care of people with ALS, providing comprehensive care

that addresses the physical, emotional, and psychosocial needs of patients and their families.
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This literature review aims to analyze the available scientific evidence on nursing interventions in
ALS care, in order to identify best practices for improving the quality of life of patients and their
caregivers. A systematic search was conducted in electronic databases such as PubMed,
CINAHL, Scopus, and Web of Science, using relevant keywords and MeSH terms. In addition,
complementary sources such as grey literature, official government websites, patient
associations, and specialized journals were included. Original articles, systematic reviews, and
meta-analyses published in the last 10 years that evaluated nursing interventions in patients with
ALS were selected. The results of this review will provide valuable information to guide nursing
practice in ALS care, as well as to inform future research aimed at improving the quality of life of

patients and their families.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis, ALS, nursing, nursing care, quality of life, caregivers,

literature review
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1. Marco teodrico

1.1 Etiologia

La Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa progresiva e
incurable que afecta a las neuronas motoras, las células nerviosas del cerebro y la médula
espinal que controlan el movimiento muscular (1). La ELA se caracteriza por la degeneracion
gradual de las neuronas motoras, lo que conduce a la debilidad muscular, la atrofia, la

espasticidad y, finalmente, la paralisis (2). La ELA se clasifica en dos formas principales:

- ELA esporadica (90-95%): Es la forma mas comun y se presenta sin antecedentes
familiares conocidos. Aunque sus causas exactas aun no se comprenden por completo,
se cree que factores ambientales, epigenéticos y posiblemente interacciones gen-
ambiente juegan un papel relevante. No se identifican mutaciones hereditarias
especificas en estos casos.

- ELA familiar o hereditaria (5-10%): Se asocia a mutaciones genéticas especificas
heredadas dentro de una familia, como SOD1, C9orf72, FUS y TARDBP. En estos casos,
suele haber al menos otro familiar afectado por la enfermedad, y los patrones de herencia

permiten rastrear el riesgo dentro del arbol genealdgico.

Comprender esta distincién no solo es clave desde el punto de vista clinico y diagndstico, sino
también para orientar el consejo genético, las decisiones terapéuticas y la investigacion en torno
a tratamientos personalizados. (3). La edad de inicio de la ELA es variable, pero la mayoria de
las personas son diagnosticadas entre los 40 y los 70 afos (1). La ELA es ligeramente mas
comun en hombres que en mujeres, con una proporcion estimada de aproximadamente 1,2 a 1.
Esta diferencia por sexo podria deberse a factores genéticos, hormonales o ambientales, aunque

aun no se comprende completamente su fundamento bioldgico (3).

Cada afio se diagnostican unos 900 nuevos casos de esta enfermedad en Espafa. Solo un 10%
de los pacientes puede llegar a sobrevivir 10 afios tras el inicio de la enfermedad. La ELA es tras
el Alzheimer y el Parkinson la tercera enfermedad neurodegenerativa mas comun en Espafia. La
Sociedad Espafiola de Neurologia calcula que unas 4.000-4.500 personas padecen actualmente
ELA en Espafia. (4)

Cada afio se diagnostican 120.000 nuevos casos de ELA en todo el mundo, 17 cada hora, y se
espera un incremento del 69% en el numero de casos para el afio 2040. Este aumento se
relaciona principalmente con el envejecimiento poblacional, asi como con mejoras en la

capacidad diagndstica que permiten una deteccién mas temprana de los casos.

En Espana, el numero de afectados alcanza los 4.000 y se diagnostican 900 nuevos casos al

afio. Esto significa que 1 de cada 400 espafioles desarrollara la enfermedad en un futuro proximo.

En Europa, se encuentra, entre 2.1 y 3.8 casos por cada 100.000 habitantes por afio y se sabe
que es de 50 a 100 veces mayor en algunas partes del mundo, como en la isla de Guam. Esta

mayor incidencia es debido a la presencia de la neurotoxina (3-metilamino-L-alanina (BMAA) en
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las semillas de las plantas cicadas autéctonas de esta regidn. Esta toxina, descubierta
posteriormente en las algas verdes presentes en las aguas contaminadas o en las arenas del

desierto, se considera también el agente causante del gran niumero de casos de ELA. (5).

llustracion 1: Casos de ELA en el mundo
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Fuente: Fundela. Esclerosis Lateral Amiotréfica [Internet]. 2025 [citado el 9 de marzo de 2025].
Disponible en: https://www.fundela.es/iOApps/FO048C26A-4796-43E0-AA1D-
EABOB7DO08F3D/Themes/0ACC4C5B-7B76-4CBD-A4F4-

793004261D4D/Images/esclerosis _lateral amiotrofica.pdf (5).

Tasas incidencia:

La incidencia es de 0.6 a 3.8 casos por cada 100.000 habitantes por afio y esta cifra va en

aumento (5).

Cada afo se diagnostican 120.000 nuevos casos de ELA en todo el mundo, 17 cada hora, y se

espera un incremento del 69% en el numero de casos para el afio 2024 (5).
Prevalencia:

La prevalencia de esta enfermedad en poblaciones europeas o en aquellas con descendientes

europeos es de 2.6 a 3 casos/100.000 personas (5).

La esperanza de vida media de los enfermos de ELA es de 2 a 5 afios post-diagndstico. La mitad
de los pacientes fallecen antes de los 3 afos, el 80% a los 5 afios y la mayoria (95%) en menos
de 10 afos. Solo en el 10% de los casos se superan los 5 afios de supervivencia tras el

diagndstico (6).
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1.2. Fisiopatologia

La fisiopatologia exacta de la ELA aun no se comprende por completo, pero se han identificado
varios factores que contribuyen a la degeneracién de las neuronas motoras. Estos factores

incluyen:

- Estrés oxidativo: dafio celular por especies reactivas de oxigeno.

- Excitotoxicidad: sobreestimulaciéon de los receptores de glutamato que provoca
muerte neuronal.

- Disfuncién mitocondrial: alteraciones en la produccién energética celular.

- Agregacion anormal de proteinas: como TDP-43, que interfiere con procesos
celulares clave.

- Neuroinflamacion: activacion glial cronica con liberacién de citoquinas

proinflamatorias (5).

La ELA se caracteriza por una progresion gradual de la debilidad muscular y la atrofia, que
comienza tipicamente en las extremidades y luego se extiende a otros grupos musculares (3).
La esperanza de vida media de los enfermos de ELA es de 2 a 5 afios post-diagndstico. La mitad
de los pacientes fallecen antes de los 3 afios, el 80% a los 5 afios y la mayoria (95%) en menos
de 10 afios. Soélo en el 10% de los casos se superan los 5 afios de supervivencia tras el

diagnéstico (7).

Las enfermedades neurodegenerativas se caracterizan por un deterioro neuronal progresivo e
irreversible. Aunque constituyen un grupo de patologias muy heterogéneo, la mayoria comparten
un origen multifactorial y una estrecha relacion con el envejecimiento.(8) El aumento de la
esperanza de vida a nivel mundial ha convertido a estas patologias en una amenaza para los
sistemas sanitarios y de cuidados, pues su prevalencia crece de forma paralela al envejecimiento
de la poblacién. Destacan entre ellas, por su elevada prevalencia o por el impacto sanitario que
tienen, las enfermedades de Alzheimer, Parkinson y Huntington; y la esclerosis lateral
amiotrofica. El conocimiento sobre el origen de estas enfermedades es generalmente muy
limitado, lo que condiciona la extrema dificultad de su manejo clinico. No existen métodos fiables
para su diagnostico temprano, por lo que su deteccidon se suele producir cuando el deterioro
clinico es ya irreversible. Por otra parte, los tratamientos disponibles hoy en dia son meramente
paliativos, ya que el desconocimiento sobre las causas primarias de la enfermedad y su
diagndstico tardio impiden el desarrollo de tratamientos capaces de detener o revertir el deterioro

estructural y funcional. (9)
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1.3. Legislacion en torno a la ELA

La aprobacion de la Ley 3/2024, de 30 de octubre, para mejorar la calidad de vida de personas
con Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) y otras enfermedades o procesos de alta complejidad
y curso irreversible, supone un hito normativo en el abordaje de esta patologia en Espana. Esta
ley reconoce oficialmente el caracter irreversible y altamente discapacitante de la ELA, y
establece medidas para garantizar una atencion integral, urgente y coordinada entre los

ambitos sanitario y social desde el momento del diagnéstico (10).

Entre los principales avances, se incluye la agilizacién de los tramites para el reconocimiento
de la discapacidad y la dependencia, la asignacion automatica de un grado de discapacidad
igual o superior al 33 % y la prioridad en la atencién domiciliaria y el acceso a ayudas técnicas,
terapias de rehabilitacion y soporte respiratorio (10). En este marco, se refuerza de forma
explicita el papel de los profesionales sanitarios, destacando la necesidad de su formacion
especializada y continua, especialmente en Atencién Primaria y enfermeria, para garantizar una

atencion individualizada, de calidad y centrada en el paciente (10).

Asimismo, la ley promueve la creacién de protocolos clinico-asistenciales especificos, unidades
de referencia y estructuras de seguimiento para personas con ELA, destacando la importancia
del modelo multidisciplinar donde el profesional de enfermeria actia como figura clave en la
planificacién, ejecucién y coordinacion de cuidados tanto clinicos como paliativos. Esta vision
consolida un enfoque sociosanitario integral que garantiza no solo el tratamiento de los

sintomas, sino también el acompafiamiento emocional y social del paciente y su entorno (10).

Ley Organica 3/2021, de 24 de marzo, de regulacion de la eutanasia, en vigor desde el 25 de
junio de 2021.

La presente Ley pretende dar una respuesta juridica, sistematica, equilibrada y garantista, a una

demanda sostenida de la sociedad actual como es la eutanasia (11).
Los requisitos que se necesitan para poder beneficiarte de esta ley son los siguientes:

a) Tener la nacionalidad espafiola o residencia legal en Espana o certificado de
empadronamiento que acredite un tiempo de permanencia en territorio espafol superior a doce

meses, tener mayoria de edad y ser capaz y consciente en el momento de la solicitud.

b) Disponer por escrito de la informacién que exista sobre su proceso médico, las diferentes
alternativas y posibilidades de actuacion, incluida la de acceder a cuidados paliativos integrales
comprendidos en la cartera comun de servicios y a las prestaciones que tuviera derecho de

conformidad a la normativa de atencion a la dependencia.

¢) Haber formulado dos solicitudes de manera voluntaria y por escrito, o por otro medio que
permita dejar constancia, y que no sea el resultado de ninguna presion externa, dejando una

separacion de al menos quince dias naturales entre ambas.
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Si el médico responsable considera que la pérdida de la capacidad de la persona solicitante para
otorgar el consentimiento informado es inminente, podra aceptar cualquier periodo menor que
considere apropiado en funcion de las circunstancias clinicas concurrentes, de las que debera

dejar constancia en la historia clinica.

d) Sufrir una enfermedad grave e incurable o un padecimiento grave, cronico e imposibilitante en

los términos establecidos en esta Ley, certificada por el médico responsable.

e) Prestar consentimiento informado previamente a recibir la prestacion de ayuda para morir.

Dicho consentimiento se incorporara a la historia clinica del paciente (12).

La necesidad de asistencia sanitaria que pudiese requerir un enfermo terminal para alcanzar una
muerte digna que alivie sus dolencias. Cuando un paciente ha desarrollado una enfermedad
croénica grave, incurable y que, en etapa avanzada se describe como discapacitante e
imposibilitante porque provoca dependencia total para realizar actividades cotidianas y un
sufrimiento fisico y/o psiquico intolerable, es fundamental cuestionarnos el rol de la sociedad y
del sistema sanitario para garantizar vida digna incluso al final de los dias. Describimos como
ejemplo a la esclerosis lateral amiotréfica, una enfermedad que compromete las neuronas del

cerebro y de la médula espinal (13).
1.4. Papel del profesional de enfermeria en el cuidado de la ELA

La ELA tiene un impacto significativo en la calidad de vida de las personas que la padecen y sus
familias. La debilidad muscular progresiva y la paralisis pueden dificultar la realizaciéon de
actividades diarias como caminar, hablar, comer y vestirse (14). La ELA también puede causar
dolor, fatiga, dificultad para respirar y problemas para dormir (15). Ademas del impacto fisico, la
ELA también puede tener un impacto emocional y social significativo. Las personas con ELA
pueden experimentar ansiedad, depresién, aislamiento social y dificultades financieras (16). La
ELA también afecta a los cuidadores familiares, quienes pueden experimentar estrés,

agotamiento y dificultades para mantener su propio bienestar (17).

Los profesionales de enfermeria desempefian un papel fundamental en el cuidado de las
personas con ELA y sus familias. Los enfermeros brindan atencién integral y compasiva que
aborda las necesidades fisicas, emocionales y sociales de los pacientes. Los enfermeros
trabajan en colaboracién con un equipo multidisciplinario para desarrollar e implementar planes
de cuidado individualizados que se centren en el manejo de los sintomas, la prevencion de
complicaciones y la promocion de la calidad de vida (18). Los enfermeros brindan educacion y
apoyo a los pacientes y sus familias sobre la enfermedad, las opciones de tratamiento y el manejo
de los sintomas. Los enfermeros también abogan por los pacientes y sus familias para garantizar

que reciban la atencidn y los recursos que necesitan.
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1.4.1 Intervenciones de enfermeria
1.4.1.1 Disfagia.

Definicion disfagia es la «dificultad o imposibilidad para deglutir». En algunas personas con ELA,
las primeras manifestaciones de la enfermedad aparecen en musculos de inervacién bulbar (es
decir, que dependen de 6rdenes del bulbo raquideo, situado — dicho con una cierta simplificacion

entre el cerebro y la médula espinal) y alteran la capacidad de hablar, de deglutir o ambas (18).
Clasificacion de la disfagia:

- Forma de inicio (aguda o cronica).

- Tipo de alimento que afecta (liquido, solido, ambos).

Duracion (transitoria, permanente).

- Segun causa Funcional / motora / neuromuscular/ Estructural / organica o mecanica (29).

Por todo ello es necesario unos cuidados de enfermeria para este tipo de pacientes.
Cuidados en pacientes con disfagia

Los principales objetivos en el tratamiento de los pacientes con disfagia van orientados a

conseguir una deglucién eficaz y segura, lo que implica:

- Conseguir mantener la maxima funcionalidad de la deglucion y que el paciente mantenga un

estado adecuado de hidratacion y nutricion.

- Reducir las complicaciones médicas asociadas, especialmente las respiratorias por su elevada

morbimortalidad.
- Valorar las necesidades y formas mas adecuadas de suplementacién nutricional.

- Orientar al paciente y familiares acerca de otras vias de alimentacién no oral si estan indicadas
(20).

- El paciente debe estar alerta y bien despierto. Si esta adormilado o nervioso no debe iniciarse

la ingesta.

- Mantener un ambiente agradable, con buena iluminacién y tranquilo durante la alimentacién.
- Evitar distracciones como la televisién o la radio.

- No hacerle hablar mientras come.

- Respetar el ritmo de alimentacién, recomendando una masticacion meticulosa.

- Programar las comidas en los momentos en que la persona esta mas descansada (21)
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- El plato debe estar apoyado y por debajo de la altura de la cabeza, cerca del cuerpo.

- Asegurar que la boca esta vacia antes de una nueva cucharada.

- Favorecer que el paciente coma por si sélo el mayor tiempo posible. Si necesita ayuda, que
sea la minima indispensable.

- Tras las comidas debe mantenerse incorporado entre 30 y 60 minutos (22).

Disfagia orofaringea. Se remiten a un terapeuta del habla o la deglucién y la terapia podria

incluir ejercicios de aprendizaje o aprender técnicas de deglucion.

Disfagia esofagica. El tratamiento para la disfagia esofagica incluye: dilataciéon esofagica,

cirugia, medicamentos y alimentacion.

Disfagia grave recomiendan una sonda de alimentacién, se te proporcionaran nutrientes sin
necesidad de que tragues (23). La PEG conlleva pocas complicaciones en los pacientes, pero
permite clasificarlos como pacientes crénicos complejos, mejorar sustancialmente su
supervivencia, reducir posiblemente las broncoaspiraciones y mantener un buen estado

nutricional (24).
PEG intervenciones de enfermeria

e Observa que la piel alrededor del tubo no tiene irritacion cutanea, inflamacién o secrecion

gastrica. (Si esto ocurriese debes llamar al médico de inmediato).

e Durante las tres primeras semanas limpia la piel alrededor del tubo 1 o 2 veces al dia

con una gasa con agua y jabon.

¢ Realiza movimientos circulares desde la sonda hacia afuera sin mantener presion. Luego

seca toda la zona y aplica solucién antiséptica.

e Al pasar los primeros quince dias limpia la piel sélo con agua tibia y jabdn, a continuacion

seca bien la zona.

e En el caso de que observes suciedad debajo del soporte externo, puedes levantarlo o
girarlo ligeramente para poder limpiar mejor, pero nunca tires de él. Limpia el soporte con

una gasa humedecida en agua tibia y sécalo de manera cuidadosa.

e Si el médico lo aconseja puedes colocar una gasa debajo del soporte para disminuir el

riesgo de irritacion. Esta gasa también deberas cambiarla diariamente (25).
Se pueden administrar de dos formas:
- Administracién intermitente

Es la forma mas habitual y comoda. Se realiza mediante bolo con jeringa, goteo por gravedad o

mediante bomba en pacientes graves, con sondas muy finas o férmulas muy densas. Se
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administra un volumen repartido en varias tomas al dia segun la tolerancia del paciente y
haciéndolas coincidir, en lo posible, con el horario normal de ingesta. Puede ser mas conveniente
en pacientes con vaciamiento gastrico normal. Presenta inconvenientes en pacientes con

malabsorciéon y mayor riesgo de broncoaspiracion. Nunca se infunde en intestino delgado.
ADMINISTRACION CONTINUA

Consiste en la administracion de la nutricion durante las 24 horas del dia con una liberacion
constante en ml/h mediante bomba de infusién. Ventajas: reduce la cantidad de residuos
gastricos (y, por tanto, de broncoaspiraciéon), mayor tolerancia y aprovechamiento de los
nutrientes. Presenta inconvenientes derivados de la contaminacion y proliferacion bacteriana de
la dieta, y limita la movilidad del paciente. La pauta de administracién dependera de la situacion
clinica del paciente, del lugar de perfusion (estbmago, intestino) y evidentemente, del tipo de vida

que haga el paciente y de la tolerancia demostrada (26).

Por ultimo, La PEG no se recomienda en los pacientes con ELA que presentan insuficiencia
respiratoria con capacidad vital forzada (CVF) < 50 % y no se puede realizar en los pacientes
con espasticidad facial importante, en los que la PRG (Gastrostomia radiolégica percutanea:
procedimiento médico en el que se inserta un tubo de alimentacion directamente en el estbmago
a través de la piel, guiado por técnicas de imagen radiolégica.) supone una estupenda alternativa
(27).

1.4.1.2 dificultad respiratoria.

Definicion, cuando se da en pacientes con ELA y los cuidados de enfermeria.

e Debilidad de la musculatura respiratoria inspiratoria que provoca hipoventilacion. y a su

vez retracciones o colapsos en algunas zonas del pulmoén.

e La hipoventilacion se produce inicialmente siempre durante el suefio. Esto es asi porque
durante el suefio de manera fisioldégica (normal) se produce una relajacion de todos los
musculos incluidos los respiratorios, asi todos normalmente hipoventilamos durante el

suefio (28).

La terapia ventilatoria hace referencia al soporte a la funcién de respirar mediante la utilizacion

de un ventilador, habitualmente por la noche durante el suefio, para conseguir:
¢ Una disminucion del trabajo respiratorio (sensacion de fatiga)
e Una mejora en la calidad de vida de los pacientes con ELA (29).

En los pacientes con ELA actualmente esta demostrado que el tratamiento para cuando existe
una disfuncién muscular inspiratoria es el soporte mediante ventiladores domiciliarios. El
ventilador, es un dispositivo que es capaz de generar una cantidad de aire en funcién de unos

parametros seleccionados por el especialista del pulmén. El ventilador introduce ese aire en sus
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pulmones a través de diferentes dispositivos. Estos dispositivos inicialmente son mascarillas que
pueden ser nasales, nasobucales o faciales, en funcién de la que mejor se adapte a usted.

En algunos pacientes es necesario colocar el ventilador a través de la canula de la traqueotomia.
Inicialmente la ventilacion debe hacerse solo mientras duerme, pero puede usarla siempre que

sienta la necesidad (30).

Se recomienda utilizar las maquinas respiratorias durante las horas de suefio ¢ por qué? Porque
al tumbarnos los musculos pierden gravedad y ademas se relajan cuando dormimos, por eso

debemos de ayudar a una musculatura débil que, ademas, se relaja (31).

llustracién 2: Esquema del modo BiPAP en ventilacién mecanica

Bilevel Positive Airway Pressure (BPAP)

Sleep mask

M Inhale pressure
' Exhale pressure

Cleveland
Clinic
2023

Fuente: Cleveland Clinic, 2023 (30)

La ELA provoca alteracion de la musculatura respiratoria y bulbar. El pulmén de una persona con

ELA es un pulmén sano, lo que se afecta es la musculatura relacionada con la respiracion.

La asistencia a la musculatura respiratoria tiene un impacto positivo en la supervivencia y la

calidad de vida.
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La tos débil e ineficaz que puede tener una persona va a provocar que se acumulen las

secreciones en los bronquios ;Cémo podemos tener un buen manejo de las secreciones y

ayudar a la musculatura? Lo primero son las medidas preventivas para evitar que se acumulen

secreciones:

e Vacuna antigripal, neumococo y COVID

e Ingesta adecuada de liquidos

e Consultar precozmente cuando tengamos sintomas de infeccion respiratoria

e Uso de mascarilla y gel cuando venga alguien a casa resfriado (32)

La Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) puede debilitar los musculos que se utilizan al hablar y

respirar.(33)

llustracion 3: Mecanismo de la respiracion.

i Ses : , N
Musculos de la via aérea superior / N
f 3
i\

Musculos intercostales/' N
g 5
¥

(grupos de musculos que
n entre las

costillas)
Diafragma (musculo /% /

principal de la
respiracion)
Los musculos de
{ : la via aérea
) superior se
N relajan y
7 /_\ ) deprimen el
2 2 esternon.
S /(/ Los musculos
\ 4 B & . intercostales
! ] '} | serelajan
> | \ 4~ | paradeprimir
5 Y| lacaja
>, 4 toracica.

El diafragma se relaja para
moverse hacia arriba.

Los musculos de
la via aérea
superior se

contraen para /\

elevar el esternén.

Los
musculos
intercostales
se contraen
para elevar y
expandir la
caja tordcica.

El diafragma se contrae para
moverse hacia abajo y generar
flujo.

Fuente: ELA y la respiracion [Internet]. Les Turner ALS Foundation. 2023 [citado el 9 de marzo

de 2025]. Disponible en: https://lesturnerals.org/ela-y-la-respiracion-esp/ (31)
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Cuidados para entrenar la respiracion en pacientes con ELA
e Respiracion diafracmatica.
e Respiracion costal.
e Respiracion toracica.
e Ambu/hiperinsuflacion.

Consiste en la insuflacion de aire mediante un resucitador manual tipo AmbuR. Se intenta realizar
2-3 insuflaciones con cierre de glotis (es decir, intentando mantener el aire entre una insuflacion
y otra). El objetivo de esta técnica es mantener una buena expansion pulmonar y conseguir una
tos eficaz. El paciente estara sentado. Se puede realizar con una pieza bucal y una pinza nasal.
Si no fuera posible se usaria una mascarilla. Se recomienda realizar varias sesiones diarias, de
5-6 ciclos en cada sesion, ajustando el nUmero de sesiones a la situacion del paciente. Se
complementa con compresiones abdominales para aumentar la fase expulsiva de la tos. Es

imprescindible la colaboracion del paciente (33).

llustracién 4: Medidor de pico flujo o peak flow meter

Fuente: Peak Flow. Peak Flow Meter [Internet]. 2023 [citado el 11 de marzo de 2025]. Disponible
en: https://www.peakflow.com/wp-content/uploads/2023/02/peak-flow-meter.jpg (33)

pag. 13


https://www.peakflow.com/wp-content/uploads/2023/02/peak-flow-meter.jpg

Universidad
Europea vALENCIA

ilustracion 5: dispositivo Cough Assit

El CoughAssist E70 es un dispositivo mecanico de insuflacion
y exuflacion de aire que simula la tos natural. Mediante la
aplicacion de una presion positiva, el paciente recibe un
volumen elevado de aire, que entra en los pulmones

de manera similar a lo que ocurriria en una inspiracion
profunda normal. A continuacion, la presion se vuelve
rapidamente negativa, saliendo el aire del pulmoén

a gran velocidad y arrastrando las secreciones de las

vias respiratorias.

Fuente: Philips. Guia del paciente: CoughAssist 70 Series [Internet]. Philips; [fecha de
acceso: 11 de marzo de 2025]. Disponible en:

https://images.philips.com/is/content/PhilipsConsumer/Campaigns/HC20140401_DG/D

ocuments/HC20200407-CoughAssist-70-Series-Patient-Guide-ES.pdf (34)

llustracion 6: Incentivador volumétrico

Fuente: Hermed. Incentivador respiratorio de flujo Respiflo [Internet]. [citado 20 de marzo de

2025]. Disponible en: https://hermed.com.mx/producto/incentivador-respiratorio-de-flujo-respiflo/

(35)
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Su funcion es conseguir que el paciente realice inspiraciones largas, lentas y profundas. ¢ El
ejercicio consiste en tomar aire por la boca de forma suave y mantener la bolita arriba todo el
tiempo que se pueda. « Otra opcion es darle la vuelta al inspirébmetro y en este caso soplar de
forma suave y mantenida, intentando del mismo modo dejar la bolita arriba todo el tiempo que se
pueda.Se realizara siempre que el paciente pueda, evitando la hiperventilacion, tiraje, fatiga
muscular y/o dolor (35).

El soporte respiratorio con maquinas y mascarillas ayudan a los musculos respiratorios:
e Alivian los sintomas
e Aumentan la supervivencia
o Evitan hospitalizaciones
e Mejoran la calidad de vida

1.4.1.3 Disartria.

Son las dificultades para articular palabras debido a una debilidad, lentitud o falta de coordinacién
en los musculos que controlan el habla. Esto puede afectar la pronunciacion, la entonacién y el
ritmo del habla, haciendo que la comunicacién sea menos clara por lo tanto es crucial el apoyo

profesional.(36)

Desde el area de la salud pueden intervenir diferentes profesiones. Es de suma importancia que
todo el equipo ensefe a sobrellevar la enfermedad de la mejor manera posible y son ellos, los
encargados de mantener al tanto a la familia de los problemas que trae la ELA y los episodios
posteriores que se pueden presentar. En estadios iniciales, se busca abordar el déficit y
potencializar los aspectos motores del habla que son la respiracion, la fonacion, resonancia y
articulacion que se hallan preservados. En el caso de que se observen signos de una mayor
afectacion que van a repercutir en gran medida en la inteligibilidad de habla, se puede hacer uso
de sistemas aumentativos o alternativos de comunicacion los cuales son una forma de expresion
diferente del lenguaje hablado, que compensan o sustituyen las dificultades en la comunicacion,

teniendo en cuenta la progresién de la enfermedad (37)
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1.4.2 Impacto de las actividades de enfermeria en los pacientes con ELA.

Tabla 1: Complicaciones con PEG

MENORES MAYORES
Granuloma ileo
Hernia Hemorragia
Fistula gastro-colo-cutanea Lesion de 6rganos internos
Infeccion de la herida Fascitis necrosante
Obstruccion de la sonda Neumonia broncoaspirativa
Fuga periestomal Sindrome de buried bumper
Salida de la sonda Siembra tumoral
Diarrea Vélvulo
Obstruccion de la salida gastrica
Ausencia de cierre del estoma

Fuente: Molina Villalba C, Véazquez Rodriguez JA, Gallardo Sanchez F. Gastrostomia
endoscépica percutdnea. Indicaciones, cuidados y complicaciones. Med Clin (Barc) [Internet].
2019;152(6):229-36. Disponible en: http://dx.doi.org/10.1016/j.medcli.2018.09.008 (38).

En los ultimos afos, las enfermedades neurodegenerativas se han convertido en un problema
de salud mundial que debe ser abordado sin demora debido a diferentes motivos, tanto humanos
como sociales y econémicos (39) Por un lado, esta el impacto fisico, psiquico y emocional que
tienen para los enfermos que las padecen y sus familias, asi como los efectos colaterales
negativos en su esperanza y calidad de vida, y en su desarrollo personal, social y profesional.
Por otro, las repercusiones econdmicas que estas enfermedades generan sobre el propio
enfermo y su entorno mas cercano, repercusiones que en muchas ocasiones intensifican el
propio deterioro psicolégico y social, cronificandose asi en un circulo vicioso. Por ultimo, esté el
impacto global que estas dolencias tienen sobre la sociedad en su conjunto, afadiendo a las

pérdidas sociales y de productividad profesionales, los costes asociados que implican la atencién
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médica y de soporte vital a largo plazo de los enfermos que gradualmente se vuelven mas
dependiente. La ELA es una de las enfermedades mas duras emocionalmente para los/as

pacientes, sus familiares y cuidadores/as (40).

Es clave el manejo multidisciplinar por parte de un equipo integrado por los diferentes
profesionales necesarios para la atencién del enfermo que actie de forma coordinada desde el
diagnéstico y antelas diferentes situaciones que puedan surgir a lo largo de la evolucién de la
enfermedad con el apoyo de los equipos de atencion primaria, asociaciones de pacientes y
familias. Los profesionales que deberian integrar este equipo multidisciplinar son neurdlogo,
neumoélogo, nutricionista, rehabilitador, fisioterapeuta, logopeda, terapeuta ocupacional,
profesional de enfermeria gestor, trabajador social, psicélogo y se podra ampliara otros
profesionales segun los recursos de cada centro. Los objetivos fundamentales de estos equipos

son:
a) Optimizar el tratamiento y el seguimiento
b) Reducir los desplazamientos;

¢) Mejorar y coordinarla comunicacion entre los diferentes profesionales del equipo facilitando la

toma de decisiones
d) Mejorar la supervivencia y calidad de vida de los pacientes (41).
1.4.3 La labor de enfermeria en cuidados paliativos.

Las personas con discapacidades neuroldgicas constituyen un colectivo de atencién prioritaria y

presentan un amplio rango de necesidades (41).

Para que un paciente y su familia reciban la maxima atencién y calidad de vida adaptada a su
situacién personal durante la etapa final de su vida, sera conveniente su inclusién en el programa
de Cuidados Paliativos, donde seran valorados y se atenderan aspectos sociales (recursos,
apoyo), psicologicos (duelo) y espirituales (creencias, y valores). La atencién o cuidados
paliativos, incluiran por tanto la comprension por parte del paciente y su familia de la enfermedad,
control de sintomas y recursos de adaptacién a la nueva situacion fisica, consideracion de las
expectativas del tratamiento, abordaje de la comunicacién, voluntades anticipadas y temas
relacionados con el final de la vida, intervenciones de especialistas, necesidad de equipos de
soporte, orientaciéon y apoyo, y consejo y estrategias de bienestar, asi como estrategias de

preparacion al duelo.

Entre los indicadores que pueden ayudar a la enfermera a reconocer cuando es el momento
adecuado de conversar sobre las Voluntades Anticipadas destacamos: que lo pida el paciente,
observacion de gran sufrimiento psicoldgico, social o espiritual, incremento considerado de la
necesidad de opioides para reducir el dolor, disfagia con requerimiento de Sonda Nasogastrica

o PEG, disnea u otros sintomas de fracaso respiratorio y pérdida funcional en piernas o brazos.
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Con la persona que el paciente pasa mayor tiempo es con la enfermera, creandose un clima de
confianza que no presenta con el médico y que facilitara la resolucion de dudas y
preocupaciones. La decision por parte del paciente de morir en el hospital o en su hogar es muy
importante y debe ser respetada, pero debemos plantearle las distintas opciones para que sea

él quien tome la decision (42).

Actualmente, estos pacientes son tratados con diversos cuidados que se enfocan en mantener

cémodo al paciente para que pasen el tiempo con bienestar a pesar de su situacion (42).

Desde atencién primaria, la enfermera gestora de casos trabaja con los pacientes de ELA dentro
del equipo multidisciplinar, en la mayoria de los casos, en el domicilio y se ocupa de actividades
tales como la optimizacién y el confort de la Ventilacibn Mecanica Domiciliaria y de los
tratamientos que tenga prescritos, ademas de ocuparse de la educacion para la salud del
paciente y su familia’2 Son las enfermeras ademas quienes estaran en estrecha coordinacion y
colaboracion con otros equipos de apoyo externo en la asistencia, como son el servicio de
neumologia hospitalaria, el equipo de fisioterapia, de rehabilitacién y cuando llegue el momento

el servicio de cuidados paliativos (42).
1.5. Cuidado de enfermeria y Objetivos de Desarrollo Sostenible

La atencién enfermera a pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) se alinea
directamente con el ODS 3 (Salud y Bienestar) de la Agenda 2030, cuyo fin es “garantizar una
vida sana y promover el bienestar para todos en todas las edades” (43). Este objetivo incluye
metas como la cobertura sanitaria universal y el acceso a servicios de salud esenciales de calidad
(44), lo que es fundamental para personas con ELA que requieren atencién continua y
multidisciplinar. Ademas, el papel central de la enfermeria en la promocion de la salud y la

prevencion de enfermedades (43) contribuye a mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

Por ejemplo, la meta 3.8 exige “acceso universal a los servicios de atencion de salud esenciales
de calidad” (44), lo cual implica garantizar que los pacientes con ELA puedan disponer de

cuidados especializados (respiratorios, nutricionales, de rehabilitacion) y de apoyo psicosocial.

En este marco, también es relevante el ODS 10 (Reduccién de las desigualdades), en especial
la meta 10.2 que promueve la inclusion social y econdmica de todas las personas

“independientemente de su edad, sexo, discapacidad...” (45).
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2. Hipotesis y objetivos

2.1 Hipotesis principal: La atencién de enfermeria de calidad, basada en evidencia cientifica

actualizada, mejora significativamente la calidad de vida de los pacientes con Esclerosis

Lateral Amiotréfica (ELA) y reduce la carga de cuidado de sus cuidadores.

2.2 Objetivos

Objetivo General

Analizar la evidencia cientifica existente sobre el cuidado de enfermeria a pacientes con
Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA), con el fin de identificar las mejores practicas para
mejorar la calidad de vida de los pacientes y reducir la carga de cuidado de sus

cuidadores.

Objetivos Especificos

1.

Identificar y analizar las intervenciones de enfermeria mas efectivas para el manejo de
los sintomas fisicos de la ELA, tales como disfagia, disartria, debilidad muscular y

dificultad respiratoria, segun la evidencia cientifica disponible.

Evaluar el impacto de las intervenciones de enfermeria en la calidad de vida de los
pacientes con ELA, incluyendo aspectos fisicos, psicolégicos, sociales y emocionales, a
través de la revision de estudios publicados.

Determinar las estrategias de enfermeria mas efectivas para brindar apoyo emocional y
educativo a los pacientes con ELAy a sus familias, incluyendo el manejo de la ansiedad,

la depresion, el duelo y la toma de decisiones al final de la vida.

Analizar el impacto de las intervenciones de enfermeria en la reduccion de la carga de
cuidado de los cuidadores de pacientes con ELA, incluyendo el estrés, el agotamiento y

las dificultades financieras, segun la evidencia cientifica disponible.

Identificar las necesidades de investigacidones futuras en el area del cuidado de
enfermeria a pacientes con ELA, con el fin de mejorar la calidad de la atencién y el

bienestar de los pacientes y sus familias

3. Material y Métodos

3.1 Cronograma de Actividades

El Trabajo de Fin de Grado se ha realizado siguiendo el siguiente cronograma (Tabla 1):
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Tabla 1. Cronograma de actividades

Entrega Actividad
20 enero de 2025 Introduccién, Hipétesis y objetivos
20 febrero de 2025 Material y métodos
21 abril de 2025 Resultados y Discusion.
2 mayo de 2025 Realizacion de la Conclusiones y Bibliografia
15 mayo de 2025 Entrega del borrador definitivo
29 mayo de 2025 Deposito TFG

Fuente: Elaboracion propia

3.2. Diseno del Estudio

Se llevara a cabo una revision bibliografica con el objetivo de analizar la evidencia cientifica
existente sobre el cuidado de enfermeria a pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA).
Esta revision se centrara en identificar las intervenciones de enfermeria mas efectivas, el impacto
de dichas intervenciones en la calidad de vida de los pacientes y la reduccion de la carga de

cuidado de sus cuidadores.
3.3. Fuentes de Informacion

La busqueda de literatura cientifica se realizara en las siguientes bases de datos electrénicas:

e PubMed
e CINAHL
e Scopus

e Web of Science

El acceso a las distintas bases de datos se realizé a través de la Biblioteca José Planas de la

Universidad Europea de Valencia.

Adicionalmente, se realizara una busqueda manual en las siguientes fuentes:
 indice Espafiol de Ciencias de la Salud (ICCS).
e Publicaciones oficiales del gobierno de Espania.

¢ Revistas cientificas de enfermeria especializadas en neurologia y cuidados paliativos.
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e Asociaciones de pacientes con ELA y organizaciones de cuidadores.
e Literatura gris (informes técnicos, guias de practica clinica, etc.)
3.4 Pregunta de Investigacion

En primer lugar, para la realizacion de este estudio, se llevé a cabo la estrategia PICO mediante

la formulacién de la siguiente pregunta de investigacion:

¢ Cuales son las intervenciones de enfermeria mas efectivas para mejorar la calidad de vida de

los pacientes con ELA 'y reducir la carga de cuidado de sus cuidadores?

Tabla 2. Pregunta PICO

P Poblacion Pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA)

. Intervenciones de enfermeria (manejo de sintomas, apoyo emocional,
| Intervencion N
educacion, etc.)

c . Comparacion entre diferentes tipos de intervenciones de enfermeria
Comparacion .
encontradas en la literatura

Mejora de la calidad de vida de los pacientes con ELA y reduccién de la carga

o Resultados

de cuidado de sus cuidadores

Fuente: Elaboracion propia
3.5. Criterios de Inclusién y Exclusion

Criterios de inclusion:

e Articulos cientificos originales, revisiones sistematicas, meta-analisis, ensayos clinicos
controlados y estudios observacionales publicados a partir del afio 2014 (ultimos 10

afos).

e Estudios que incluyan pacientes con diagnostico de ELA confirmado segun los criterios
de El Escorial (46).

o Estudios que evallen intervenciones de enfermeria en el cuidado de pacientes con ELA,
incluyendo el manejo de sintomas, el apoyo emocional, la educacién y el cuidado al final

de la vida.

o Estudios que midan resultados relacionados con la calidad de vida de los pacientes, la
carga de cuidado de los cuidadores y otros aspectos relevantes del cuidado de

enfermeria.

e Articulos publicados en espafiol, inglés.
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Criterios de exclusion:

e Articulos de opinidn, editoriales, cartas al editor y resimenes de congresos.

e Estudios que incluyan pacientes con otras enfermedades neurodegenerativas diferentes
ala ELA.

e Estudios que no evallien intervenciones de cuidados especificos que pueda realizar

enfermeria.
e Estudios que no presenten resultados relevantes para los objetivos de esta revision.
e Articulos duplicados.
3.6. Estrategia de Busqueda

La estrategia de busqueda se disefiara utilizando palabras clave y términos MeSH (Medical
Subject Headings) relevantes, combinados con operadores booleanos para optimizar la

busqueda en las bases de datos. Algunos de los términos clave que se utilizaran incluyen:
e "Esclerosis Lateral Amiotrofica" (MeSH)
e "Enfermeria" (MeSH)
e "Cuidados de Enfermeria" (MeSH)
e "Calidad de Vida" (MeSH)
e "Cuidadores" (MeSH)
e "Intervenciones de Enfermeria"
¢ "Manejo de Sintomas"
e "Apoyo Emocional"
e "Educacion al Paciente"
Ejemplo de estrategia de busqueda en PubMed:

("Amyotrophic Lateral Sclerosis"[MeSH] OR "Esclerosis Lateral Amiotréfica") AND
("Nursing"[MeSH] OR "Cuidados de Enfermeria") AND ("Quality of Life"[MeSH] OR "Calidad de
Vida") AND ("Caregivers"[MeSH] OR "Cuidadores")

Esta estrategia se adaptara a las particularidades de cada base de datos.

Una vez establecidos los criterios de inclusion y exclusion mencionados en el apartado anterior,
y a fin de desarrollar una busqueda mas concreta y con un enfoque mas preciso en el tema se
han incluido y definido, a través de las bases de Medical Subject Headings (MeSH) y Descriptores
en Ciencias de la Salud (DeCS), aquellos descriptores y palabras clave para la realizacién del

estudio.
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Tabla 3. Descriptores MeSH y DeCS

Descriptores MeSH

Amyotrophic Lateral Sclerosis [MeSH]
Nursing [MeSH]

Quality of Life [MeSH]

Caregivers [MeSH]

Fuente: Elaboracion propia

Descriptores DeCS

Esclerosis Lateral Amiotrofica

Enfermeria

Calidad de Vida

Cuidadores
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Tabla 4. Sintesis de estrategia de busqueda

Fuente de
busqueda

Términos/Operadores
utilizados

("Esclerosis Lateral
Amiotréfica" OR "ALS")

Filtros y

criterios
aplicados

Articulos
encontrados

Articulos
seleccionados

AND ("Enfermeria" OR Ultimos 10
"Cuidados de anos,
PubMed Enfermeria”) AND inglés/espariol, 120 15
("Calidad de vida" OR texto completo
"Quality of life") AND
("Cuidadores")
Ultimos 10
. L afios,
Scopus Mlsma combinacion de inglés/espaniol, 110 12
términos . o
area tematica:
Nursing
CINAHL Mlsma combinacion de .Ultlr’nos 8 arjos, 30 5
términos inglés/espanol
indice Espafol | "Esclerosis Lateral
. . e owe Texto completo,
de Ciencias de | Amiotréfica", "Cuidados ublicaciones 20 4
la Salud (ICCS) | de Enfermeria", "Calidad P ~
. en espafiol
de vida
Rewst.as. Revision de contenidos de GU’IaS clinicas y
especializadas . . articulos
i revistas de enfermeria y . 10 3
y busqueda , originales
neurologia
manual relevantes
Paginas web Busqueda en sitios web Documentos
institucionales | oficiales (ej. Fundela, completos y
y asociaciones | asociaciones de actualizados, 9 4
pacientes, portales pertinencia
gubernamentales) tematica
L.|teratura gns Busqueda manual en Documentos
(informes, o » - .
, repositorios y sitios oficiales, guias
guias, : . 5 3
gubernamentales (e;. clinicas, textos
documentos : .
. . BOE, informes técnicos) completos
oficiales)
Total 304 46

Fuente: Elaboracion propia
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3.7. Método de Analisis de Datos

Se realizara una seleccién inicial de los articulos identificados en las bases de datos, basada en
la lectura de los titulos y resumenes. Los articulos que cumplan con los criterios de inclusion
seran evaluados a texto completo para determinar su elegibilidad final. Se utilizara un formulario
de extraccion de datos estandarizado para recopilar la informacion relevante de los estudios
incluidos, incluyendo autores, afio de publicacién, disefio del estudio, poblacion, intervenciones
de enfermeria, resultados y conclusiones. Se realizara un analisis cualitativo de los datos
extraidos, sintetizando la evidencia cientifica disponible en relaciéon con los objetivos de la
revision. Los resultados se presentaran en forma de tablas y figuras, y se discutiran en el contexto
de la literatura existente. Se realiz6 ademas un analisis descriptivo de los afos de publicacion de

las fuentes cientificas empleadas para evaluar la actualidad y vigencia del conocimiento utilizado.

Grafica

Figura1. Diagrama de Flujo.

IDENTIFICADOS A TRAVES DE

Revistas Web Lit £
N ZEzE CINAHL lccs especializadas institucionales I eé‘:sur'a
ymanual yasociadas

TOTAL ART.
ENCONTRADOS
304

CRITERIOS DE
EXCLU:

ARTICULOS EXCLUIDOS TRAS
LECTURA COMPLETA

Fuente: Elaboracion propia
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4 Resultados

La mayoria de las fuentes bibliograficas utilizadas se concentran entre 2019 y 2025, lo que indica

un enfoque actualizado sobre la ELA. (Ver Figura 2)

Figura 2: Bibliografia por afios

N

w

N

-

2015

Fuente: elaboracién propia.

2016 2017

2018 2019

2020 2021

4.1 Descripcién de los Estudios Seleccionados

2022

2023

0 | | l | I | | | | l |

2024

2025

A continuacion, se presenta una tabla que resume las caracteristicas principales de los estudios

incluidos en la revision bibliografica sobre el estado de bienestar de pacientes y sus cuidadores:

Tabla 5: Titulo, autores, afio de publicacion, lugar, tipo de estudio y resultados

Intervenciones

Ao de Disefio del i i Principales
Autores Poblaciéon | de Enfermeria
Publicacion Estudio Resultados
Evaluadas
Mejora
significativa en la

Ensayo ] ) )
Brown et ) pacientes Manejo de deglucion y

2017 clinico ] ) ]
al. con ELA disfagia reduccion de

controlado

complicaciones

respiratorias
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Reduccion de la
o ) Apoyo ansiedad y
Mehta et Revisién pacientes ) )
2021 emocional y depresion en
al. sistematica con ELA ) .
educativo pacientes y
cuidadores
Mejora en la
Paganoni pacientes Manejo de calidad de vida 'y
2015 Meta-analisis
et al. con ELA disnea reduccion de
hospitalizaciones
Mejora en la
) ) ) comunicacion y
Kubler et Estudio pacientes Intervenciones )
2016 ) ) ) reduccion del
al. observacional | con ELA para la disartria . .
aislamiento
social
Reduccion del
cuidadores Reduccion de
Wit J et o ) estrés y
2018 Meta-analisis | y pacientes la carga de ]
al. agotamiento en
con ELA cuidado
cuidadores

Fuente: Elaboracion propia

4.2 Resultados de las Intervenciones de Enfermeria

Manejo de Sintomas Fisicos

Disfagia: Los estudios indican que las intervenciones de enfermeria para el manejo de la
disfagia, como la educacién sobre técnicas de deglucién y la implementacion de dietas
adaptadas, han mejorado significativamente la capacidad de deglutir de los pacientes con ELA.

Ademas, se ha observado una reduccion en las complicaciones respiratorias asociadas.

Disartria: Las intervenciones de enfermeria, incluyendo la terapia del habla y el uso de sistemas
aumentativos de comunicacion, han mostrado mejoras en la capacidad de comunicacién de los

pacientes. Esto ha reducido el aislamiento social y mejorado la calidad de vida.

Debilidad Muscular: Las estrategias de enfermeria para el manejo de la debilidad muscular,
como la fisioterapia y el ejercicio adaptado, han ayudado a mantener la funcionalidad y reducir

la atrofia muscular en los pacientes con ELA.

Dificultad Respiratoria: El uso de ventiladores domiciliarios y la educacién sobre técnicas de
respiracion han mejorado la calidad de vida de los pacientes con disnea, reduciendo la necesidad

de hospitalizaciones y mejorando la supervivencia.
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Calidad de Vida

Los estudios revisados muestran que las intervenciones de enfermeria han tenido un impacto
positivo en la calidad de vida de los pacientes con ELA. Las mejoras incluyen aspectos fisicos,
como la reduccién de sintomas y complicaciones, asi como aspectos psicolégicos y emocionales,

como la reduccion de la ansiedad y la depresion.
Apoyo Emocional y Educativo

Las estrategias de enfermeria para brindar apoyo emocional y educativo, como la educacion
sobre la enfermedad y el manejo de sintomas, han demostrado ser efectivas para reducir la
ansiedad y la depresion en los pacientes y sus cuidadores. Ademas, estas intervenciones han

facilitado la toma de decisiones al final de la vida.
Carga de Cuidado

Las intervenciones de enfermeria han tenido un impacto significativo en la reduccion de la carga
de cuidado de los cuidadores de pacientes con ELA. Los estudios indican que el apoyo emocional
y la educacion proporcionados por los enfermeros han reducido el estrés y el agotamiento en los

cuidadores, mejorando su bienestar general.

5.Discusion

5.1 Discusion de los Principales Hallazgos

Los resultados de esta revision bibliografica son consistentes con los hallazgos de otros estudios

y revisiones sobre el tema.

La ELA, al ser una enfermedad incurable y degenerativa, hace necesarios e imprescindibles los
cuidados de enfermeria. En concordancia con lo descrito en la literatura, la debilidad muscular
progresiva puede influir e influye en actividades basicas de la vida diaria como caminar, hablar,
comer y vestirse. Esto hace que el papel de enfermeria junto a otros profesionales sea necesario

para la calidad de vida de este tipo de usuarios (1).

En concordancia con lo expuesto por el Instituto Nacional de Trastornos Neurolégicos y
Accidentes Cerebrovasculares, las intervenciones de enfermeria han demostrado ser efectivas
para mejorar la calidad de vida de los pacientes con ELA y reducir la carga de cuidado de sus

cuidadores (2).

De forma concreta, las intervenciones que realiza enfermeria deben instruir a los cuidadores
principales para poder reducir las complicaciones que puedan presentar los pacientes, como la
disfagia, y valorar qué alternativas se pueden obtener segun el tipo de alimentaciéon que se
escoja, segun lo recogido en la bibliografia (24,25). Asimismo, como se refleja en informes
hospitalarios recientes, estas practicas son reafirmadas por profesionales como el Servicio de

Neumologia del Hospital Clinico de Valencia (13).
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Uno de los retos que se presentan es el manejo de la dificultad respiratoria. En la actualidad, la
tos débil o ineficaz puede producir riesgo de broncoaspiracion (28). No obstante, se disponen de
recursos para prevenir estas complicaciones, como el Peak Flow cuando el paciente puede
colaborar activamente (33), o el CoughAssist, tal como recoge la fundacién especializada en ELA
(34).

Es necesario hacer una especial mencion al trabajo en equipo multidisciplinar, ya que no existe
una linea unica de competencias absolutas asignadas a cada profesional. Esto convierte al
paciente en el centro de toda nuestra atencion, siendo atendido por un grupo de profesionales
como neurdlogo, neumologo, nutricionista, rehabilitador, fisioterapeuta, logopeda, terapeuta
ocupacional, profesionales de enfermeria, gestor, trabajador social y psicélogo. Sin embargo, en
divergencia con lo descrito por otros autores (42), la realidad es que contar con esta variabilidad
de profesionales especializados en ELA no es habitual en el sistema publico, lo que limita el

acceso equitativo a estos recursos por parte de todos los pacientes (37).

Las similitudes entre los estudios revisados y otros trabajos incluyen la efectividad de las
intervenciones para el manejo de sintomas fisicos y el apoyo emocional. Apoyando lo sefialado
por Camacho A et al., la necesidad de garantizar la calidad de vida del paciente es fundamental

tanto para él como para sus cuidadores (8).

Sin embargo, existen algunas diferencias en los resultados, especialmente en la magnitud de los
efectos observados. Estas diferencias pueden deberse a la heterogeneidad de los estudios
incluidos, como las variaciones en el disefio del estudio, la poblacién y las intervenciones

evaluadas.
5.2 Fortalezas y Limitaciones de los Estudios Incluidos

Fortalezas: Los estudios incluidos en esta revision tienen un rigor metodoldgico adecuado, con
disefios robustos como ensayos clinicos controlados y revisiones sistematicas. Ademas, la
exhaustividad de la busqueda de literatura y la relevancia de los resultados son puntos fuertes

de esta revision.

Limitaciones: Algunas limitaciones de los estudios incluyen la heterogeneidad en los disefios y
poblaciones, lo que puede afectar la comparabilidad de los resultados. Ademas, existen posibles
sesgos de publicacion y limitaciones en la busqueda de literatura que pueden haber influido en

los hallazgos.
5.3 Implicaciones para la Practica de Enfermeria

Los resultados de esta revision tienen importantes implicaciones para la practica de enfermeria.
Las recomendaciones basadas en los hallazgos incluyen la implementacion de intervenciones
especificas para el manejo de sintomas fisicos, el apoyo emocional y educativo, y la reduccion
de la carga de cuidado. Estas estrategias pueden mejorar significativamente la calidad de la

atencién de enfermeria a los pacientes con ELA y sus familias.

pag. 29



Universidad
Europea VALENCIA

5.4 Lineas futuras de investigaciones

Es necesario realizar mas investigaciones en el campo del cuidado de enfermeria a pacientes
con ELA, es una enfermedad rara que no esta tan apoyada por gobiernos como otras, teniendo
que realizar investigaciones a nivel privado o en fundaciones. La necesidad es real ya que de
forma especifica este tipo de pacientes su cuidado junto con la realizacién de técnicas no se
deberia generalizar o adquirir como comparacién de otras enfermedades neurodegenerativas y
tener estudios especificos de la propia enfermedad especialmente estudios que evallen la
efectividad de nuevas intervenciones y estrategias. Ademas, se recomienda investigar el impacto
a largo plazo de las intervenciones de enfermeria en la calidad de vida de los pacientes y sus

cuidadores.

6.Conclusiones

La Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) continua siendo una enfermedad devastadora tanto por
su impacto clinico como por sus implicaciones personales, sociales y emocionales. Esta revisiéon
bibliografica ha permitido constatar que el papel del profesional de enfermeria es fundamental y
necesario en todas las etapas del proceso, desde el diagnéstico hasta la fase final de la vida.
Las intervenciones enfermeras basadas en evidencia cientifica se han mostrado eficaces para
mejorar la calidad de vida de los pacientes, prevenir complicaciones, optimizar los cuidados y

proporcionar apoyo emocional y educativo tanto a los afectados como a sus familias.

La atencion de enfermeria en la ELA no solo se centra en el abordaje de sintomas como la
disfagia, la disartria o la dificultad respiratoria, sino también en el acompafiamiento integral del
paciente, favoreciendo una atencion mas humana, cercana y adaptada a sus necesidades reales.
Se ha puesto de relieve la importancia del trabajo multidisciplinar, en el que la enfermeria actua
como nexo entre los distintos profesionales sanitarios, facilitando la coordinacion, el seguimiento

y la toma de decisiones en momentos clave.

La carga del cuidador es otro aspecto relevante que ha sido abordado, encontrando que las
estrategias enfermeras orientadas al soporte emocional y educativo resultan clave para aliviar
este peso, reduciendo el estrés y promoviendo una mayor adaptacion al proceso de la

enfermedad.

Pese a los avances normativos, como la reciente Ley 3/2024, que reconoce la necesidad de una
atencion integral y prioritaria a las personas con ELA, la realidad es que estos pacientes y sus
familias siguen viéndose la mayoria de veces abandonados por este estado, por nuestro sistema
publico. El acceso a recursos, equipos especializados o ayudas no es equitativo ni uniforme, lo
que genera una sensacion de desamparo que repercute directamente en su calidad de vida. Esta
falta de apoyo estructural incrementa la carga emocional, econdémica y fisica que soportan tanto
los pacientes como los cuidadores principales, quienes frecuentemente se sienten invisibilizados

dentro del sistema sanitario.

pag. 30



Universidad
Europea VALENCIA

Este trabajo ha intentado recoger no solo la evidencia cientifica, sino también la dimension
humana de una enfermedad que va mas alla de lo clinico. Porque detras de cada intervencion
enfermera hay una historia, un rostro, una familia que lucha a diario. La enfermeria no es

Unicamente técnica: es cercania, es presencia, es escuchar y aportar nuestro granito de arena.

En definitiva, el cuidado de enfermeria en pacientes con ELA debe abordarse desde un enfoque
integral, ético y comprometido, que no solo contemple los aspectos clinicos, sino también los
psicosociales, emocionales y legislativos. El objetivo ultimo debe ser garantizar una atencién
digna, equitativa y de calidad que acomparie al paciente en cada etapa de la enfermedad y
proporcione soporte real a las familias, evitando que queden al margen de un sistema que, en

muchas ocasiones, no llega donde mas se le necesita.
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