Orphanet Urgencias es una coleccion destinada a

los médicos de urgencias, en el lugar de la urgencia
r p O De - (SAMU) o en las urgencias hospitalarias.

K =l urgenC1aS Estas recomendaciones se han elaborado en
Francia con los Centros de Referencia de
Enfermedades Raras (CRMR), la Sociedad
«Buenas précticas en casos de urgencia» Francesa de Medicina de Urgencias (SFMU), la
agencia de biomedicina (ABM) y las asociaciones de

pacientes.

Estas recomendaciones son generales. Cada
paciente es Unico, solo el médico puede juzgar su
adaptacion a cada situacion particular.

- Esclerosis lateral amiotrofica

Sinénimos:
ELA, ALS (Amyotrophic Lateral Sclerosis), enfermedad de Lou Gherig, enfermedad de las
motoneuronas.

Definicién:
La ELA es la enfermedad de las motoneuronas mas frecuente en el adulto.

Esta vinculada a una muerte progresiva de las neuronas motoras centrales (que parten del
cortex hasta la médula espinal o el tronco cerebral) y periféricas (desde la médula espinal o del
tronco cerebral hasta el masculo).

Esta alteracién anatomica da lugar a un cuadro clinico caracterizado por:
1) Un sindrome piramidal (deficiencia motora, hiperreflexia, espasticidad);

2) Un sindrome neurdgeno periférico (deficiencia motora, fasciculaciones, calambres y
amiotrofia).

La enfermedad implica grados variables de pardlisis progresiva de las extremidades, disfuncion
bulbar (disartria, problemas de deglucién) e insuficiencia respiratoria restrictiva por afeccion de
los musculos respiratorios.

Para saber més:
Ficha de la enfermedad en Orphanet: www.orphanet.es

Guia para la Atencién de la Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) en Espana, Ministerio de
Sanidad y Politica Social, 2009
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http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Disease_Search.php?lng=ES&data_id=106
https://www.msssi.gob.es/profesionales/prestacionesSanitarias/publicaciones/ELA.htm
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Ficha de regulacion para el SAMU
(Servicio de Asistencia Médica de Urgencia)

ELA, ALS (Amyotrophic Lateral Sclerosis), enfermedad de Lou Gherig, enfermedad de las
motoneuronas

Destruccion progresiva de las neuronas motoras centrales y periféricas.

- Dificultad respiratoria relacionada, por orden de frecuencia, con:
- Afectacion de los musculos respiratorios;

- Congestién por tos ineficaz;

- Bronconeumopatia infecciosa;

- Embolia pulmonar.

- Trastornos de la deglucion (falsa via);

- Trastornos graves del transito digestivo (oclusion);

- Problemas vinculados con la sonda de gastrostomia.

- Riluzol (neuroprotector)
- Ventilacién mécanica

- Dispositivo de insuflacion-exuflacion mecanica, IEM (técnica de tos asistida
mecanicamente).

- Tratamiento de la sialorrea (atropinicos, toxina botulinica, etc.)

- Buscar una causa curable de la dificultad respiratoria antes de concluir que se trata de un
fracaso de los musculos respiratorios relacionado con la enfermedad.

- Si el paciente esta en tratamiento domiciliario con ventilacion no invasiva (VNI), el traslado
siempre debe realizarse con su equipo de VNI (si Unicamente se utiliza oxigenoterapia
existe un mayor riesgo de hipercapnia).
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- Laincapacidad para toser puede hacer ineficaces los tratamientos y debe complementarse
con un dispositivo de insuflacion-exuflacion mecéanica (IEM) que acompafara al afectado.
En su defecto, en pacientes con poca afectacion bulbar, puede intentarse la tos asistida
manual con bolsa de resucitacion tipo “ambu®”, con 2-3 insuflaciones progresivas y presion
espiratoria abdominal.

- Los trastornos del transito digestivo agravan la dificultad respiratoria (distension
abdominal).

- Cualquier decision de soporte vital invasivo (intubacion orotraqueal, traqueotomia) debe
tomarse junto con el paciente o su entorno (voluntades anticipadas por escrito, persona de
confianza).

- Traslado medicalizado si es necesario, en posicion semi-sentado, con oxigeno o VNI segun
el estado respiratorio clinico, medicion de la saturacion de oxigeno y de la utilizacion previa
de VNI en el domicilio.

- Excluir una obstruccion bronquial y/o laringea por secreciones.
- Aspiracion en caso de obstruccion;

- Una vez estabilizado el paciente, se debe establecer contacto con el centro de referencia
especializado para recibir orientacion (directamente con el centro si es posible o, en caso
contrario, con el servicio de urgencias mas préoximo, en funcion del grado de urgencia).

Centros, Servicios y Unidades de Referencia en el Sistema Nacional de Salud: CSUR en
Enfermedades Neuromusculares Raras

(http://lwww.msc.es/profesionales/CentrosDeReferencia/CentrosCSUR.htm)

CSUR en Enfermedades Neuromusculares Raras registrados en Orphanet

Otros centros/consultas expertos en el tratamiento de la esclerosis lateral amiotréfica
recogidos en Orphanet: www.orphanet.es

Unidades de ELA recogidas por la Asociacion Espafiola de Esclerosis Lateral Amiotrofica:
http://adelaweb.org/la-ela/unidades-de-ela
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http://www.msc.es/profesionales/CentrosDeReferencia/CentrosCSUR.htm
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Ficha para las urgencias hospitalarias

Trastornos respiratorios

Trastornos de deglucion

Problemas vinculados a la sonda de gastrostomia
Trastornos del transito

» Recomendaciones generales

- La afeccion respiratoria es, con frecuencia, la consecuencia directa de la afectacion de los
musculos respiratorios vinculada a la enfermedad, pero es necesario buscar
sistematicamente una causa desencadenante asociada:

- Obstruccion bronquial por tos ineficaz:
- Bronconeumopatia infecciosa;
- Embolia pulmonar;

- Los trastornos de la deglucién se manifiestan a través de aspiracion (liquidos, soélidos y
saliva) y pueden provocar desnutricién y/o deshidratacion;

- Las aspiraciones recidivantes pueden provocar neumopatias por aspiracion;
- Prevencién del riesgo de accidente tromboembodlico.

» Situacion de urgencia 1: trastornos respiratorios

1. Medidas diagnésticas de urgencias
» Elementos clinicos de diagndstico:
Evaluacion respiratoria de urgencia:

- Interrogatorio al paciente y a sus allegados para determinar las circunstancias
sobrevenidas y la aparicion de nuevos signos funcionales;

- Inspeccion;

- Medicién de la frecuencia respiratoria y busqueda de signos de lucha respiratoria
o de hipercapnia;

- Auscultacién con busqueda de trastornos ventilatorios;
- Medicién de la saturacién de oxigeno por via transcutanea (Sp02).
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= Evaluacion de signos de gravedad

Tiraje y respiracion paradojica;

Cianosis;

Signos clinicos de hipercapnia (trastornos del estado de alerta, sudoracion,
cefaleas).

= Exploraciones en urgencias: determinacion de la repercusion y diagnéstico de
la causa desencadenante de acuerdo a la valorcién clinica inicial

Nivel de dimero-D.

Hemograma (hiperleucocitosis), PCR;

Radiografia de térax (realizada lo antes posible);

Escéaner toracico (imposible en caso de ortopnea intensa);
Eco-doppler de las extremidades inferiores.

Gasometria arterial (realizada lo antes posible, incluso si la SpO2 es normal:
bldsqueda de hipercapnia):

La medicion de la capacidad vital no es imprescindible en la asistencia urgente.

2. Medidas terapéuticas inmediatas

= Monitorizacion: en caso de insuficiencia respiratoria aguda:

Colocar al enfermo en posicidon semi-sentada.

Reducir la obstruccion bronquial (a veces exclusivamente laringea) vinculada con
la tos ineficaz, con los trastornos de la deglucion y con la ectasia salival
[aspiraciones, insuflacién-exuflacion mecéanica (IEM)].

Tratar una causa desencadenante: falsas vias, embolia pulmonar, sobreinfeccion
bronquial.

= Medidas sintomaticas:

Si se inicia una oxigenoterapia nasal, adaptar el caudal de oxigeno en funcién de
la PaCO2 realizando una gasometria arterial y un estudio de la saturacion;

Si se est4 utilizando una VNI en el domicilio, se debe colocar la mascarilla de la
VNI vy, si es necesario, en funcion de la saturacién y de los gases en sangre,
aplicar oxigenoterapia en el tubo de ventilacién;

De no ser asi, considerar la posibilidad de implementar ventilacion no invasiva
(VNI), si es posible, en caso de contar con profesionales expertos y de el material
disponible;

En caso de agravamiento, cualquier decisién de intubacion debe tomarse de
acuerdo con el afectado o su entorno (voluntades anticipadas por escrito, persona
de confianza).
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» Tratamientos especificos: en caso de congestion bronquial:

- Utilizar antibioticos cuyo espectro cubra los microorganismos responsables de
las neumonias por aspiracion (por ejemplo, asociacion de amoxicilina y &cido
clavulanico);

- Implementar ayudas para la expectoracion mediante fisioterapia adaptada (tos
asistida) manual o mecéanica (el material puede estar ya en el domicilio del
paciente en caso de congestién bronquial recidivante);

- Tratar los problemas de deglucion (véase mas adelante).

- Escopolamina subcutanea a dosis bajas (¥4 a ¥2 ampolla por via subcutanea, 3
0 4 veces al dia), que puede permitir secar las mucosidades;

- Los tratamientos complementarios pueden ser de utilidad en ocasiones: aerosoles
de suero fisioldgico, aerosoles con broncodilatadores, aerosoles con corticoides,
morfinicos a bajas dosis, ansioliticos benzodiacepinicos.

Criterios de implementacion de ventilacion en ELA
[Conferencia de Consenso, 2005]
www.edimark.fr

Criterios clinicos Sintomas de hipoventilacion alveolar nocturna o diurna: disnea,
ortopnea, fragmentacion del suefio, ronquidos, apneas nocturnas,
despertares bruscos con sensacion de ahogo, somnolencia diurna,
fatiga, cefaleas matutinas, deterioro cognitivo inexplicable.

Criterios paraclinicos | Uno de los criterios siguientes:

- PaCO2 > 45 mm Hg

- CV <50% o Pl max.y SNIP < 60%
- Anomalias en la oximetria nocturna:

- Sp02 < 90% durante mas de un 5% del registro nocturno,
en ausencia de sindrome de apnea obstructiva del suefio
evidente.

- ylo Sp0O2 < 89% durante mas de 5 minutos consecutivos.

Pa CO2: Presion parcial de diéxido de carbono;

SpO2: Saturacién de oxigeno (pulsioximetria);

SNIP: Presidn inspiratoria maxima nasal (Sniff Nasal Inspiratory Pressure);
CV: Capacidad Vital;

Pimax: Presion Inspiratoria Maxima.

En una situacion de urgencia, la presencia de hipoxemia, aun en ausencia de hipercapnia,
puede ser un motivo de inicio de la ventilacion no invasiva. La presencia de normoxia diurna o
nocturna no descarta la hipoventilacion nocturna medida mediante capnografia transcutanea.
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» Situacion de urgencia 2: trastornos de deglucién

= [En casos de falsas vias con obstruccién de la via aérea:

Liberacion de las vias aéreas superiores;

Oxigenoterapia,

En una segunda etapa, radiografia de torax y terapia antibidtica cuyo espectro
cubra los microorganismos responsables de las neumonias por aspiracion (por
ejemplo, asociacion de amoxicilina y acido clavulanico).

= En casos de alimentacion oral imposible:

Mantener un buen estado de hidratacion con aporte de liquido por via subcutanea
o0 intravenosa segun el estado clinico o el ionograma sanguineo;

Sonda nasogastrica, como solucion provisional, cuando el paciente ha aceptado
la propuesta de una posible gastrostomia;

Evitar una realimentacién demasiado rapida (menos de 500 cc en 24 horas los
dos primeros dias).

» Situacion de urgencia 3: problemas vinculados con la sonda de gastrostomia

= Inflamacion en el perimetro de la sonda de gastrostomia:

Antisépticos locales
Terapia antibiotica parenteral si existen signos sistémicos infecciosos
Drenaje quirargico en caso de acumulacion parietal

= Sonda nasogastrica obstruida:

Amasar suavemente la sonda para fragmentar la obstruccién;
Inyectar agua tibia en la sonda,;
Si lo anterior no da resultado, inyectar 2 ml de agua oxigenada en la sonda.

Si la obstruccion no se elimina rdpidamente, dejar actuar ¥z hora y luego volver a
intentar desobstruir.

Como ultimo recurso, cambiar la sonda.

» Sonda de gastrostomia rota: URGENCIA

Insertar en el orificio de gastrostomia una sonda urinaria sin inflar el globo, fijarla 'y
ponerse en contacto lo antes posible con el servicio de gastroenterologia o de

radiologia intervencionista que colocé la sonda.
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» Situacion de urgencia 4: trastornos del transito

» Los trastornos del transito pueden ser responsables de un agravamiento
importante del estado general, dado que la distensién del marco coélico puede
limitar la ampliacion diafragmatica y acentuar asi los trastornos respiratorios.

» Medidas terapéuticas inmediatas:
- Medicamentos osmdticos, laxantes suaves o lavajes;
- Colocacion de sonda rectal en caso demeteorismo importante.

» Traslado del domicilio al hospital:

= ;Addénde trasladar?

- Sino es posible el ingreso directo en un centro de referencia para ELA (ver lista
en Anexos), y en funcién del grado de urgencia, el paciente sera trasladado al
servicio de urgencias del hospital mas proximo o directamente a un servicio
capacitado para el tratamiento, una vez realizada la valoracion médica.

= ;Cbomo trasladar?

- Si existen trastornos respiratorios, el paciente deber permanecer necesariamente
en posicién semi-sentada. La utilizacion de oxigeno y/o de ventilacion no
invasiva durante el traslado depende de la situacion respiratoria, de la saturaciéon
de oxigeno y de la existencia o no de ventilacién a domicilio (véase mas arriba).

- En todos los casos, cualquiera que sea el tipo de urgencia, el aparato de
ventilacion o descongestionador (dispositivo de insuflacion-exuflacion mecanica,
IEM) —si el paciente dispone de él en su domicilio— debera siempre acompafar al
afectado.

» ;Cuando trasladar?

- La decision del traslado no depende especificamente de la patologia, sino de la
situacién del paciente y de su entorno (allegados, equipo, organizacion de la
atencion domiciliaria, seguimiento realizable...).

» Orientacion después de las urgencias hospitalarias:

= ;Add6nde trasladar?

- Si el paciente esta siendo seguido en un centro de referencia para ELA (véase
lista en Anexo) se establecera contacto telefonico con el equipo médico.

- Se podra considerar la orientacion terapéutica, en funcion del grado y tipo de
urgencia, en la seccién de neurologia, de neumologia o incluso de reanimacion.

- Asimismo es posible considerar el regreso al domicilio.
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- No existen contraindicaciones ni precauciones particulares vinculadas con el uso de riluzol.

- Todos los ansioliticos o morfinicos puede ser depresores respiratorios y deben ser
utilizados con prudencia si el afectado no utiliza ventilacibn mecanica...

- Realizar una evaluacion respiratoria previa (gases en sangre, capacidad vital) en todos
los casos.

- Utilizar preferentemente anestesia locorregional.

- En caso de insuficiencia respiratoria, una anestesia general parcial sin intubacion
orotraqueal (neuroleptoanalgesia) expone al paciente a un riesgo de agravamiento
respiratorio durante la intervencion y después de ella.

- La decision de intubacion de urgencia deberé acordarse previamente con el paciente y la
familia teniendo en cuenta la existencia de voluntades anticipadas.

- Una intervencion bajo anestesia general completa con intubacién en un paciente que
presenta una insuficiencia respiratoria presenta el riesgo de no poder realizar una
extubacion y una privacion del respirador. Esta posibilidad debera ser discutida con el
paciente y la familia.

- Adaptar los sistemas de llamadas del afectado a sus posibilidades verbales y
motrices (por ejemplo, campanilla tactil o contractores musculares unidos a la campanilla).

- Muy a menudo la comunicacion oral con un paciente con ELA es dificil, lo que provoca
angustia al afectado. Por lo tanto, es necesario tranquilizarle utilizando las ayudas técnicas
de las que se disponga (sintesis vocal, mandos oculares...).

Si el paciente no dispone de estos instrumentos, es suficiente con un cuadro de letras o de
comunicacion.

- En caso de trastornos de la deglucion:

- Los consejos de degluciéon deben ser transmitidos al equipo de atencion médica para
prevenir las falsas vias: posicion sentada, con la espalda lo mas derecha posible,
deglucién con la cabeza inclinada hacia delante, el menton sobre el esternon (la
hiperextensién de la cabeza hacia atras favorece las falsas vias), bloqueo de la
respiracion en el momento de la deglucién.

- Adaptacion de la alimentacién: cortar los alimentos muy pequefios (incluso triturar o
pasar por la batidora) para facilitar el trabajo de masticacion y de propulsion del
alimento hacia atras, enriquecimiento, modificacion de la textura, complementos
nutricionales. Para limitar las aspiraciones: bebidas aromatizadas, bebidas con gas,
recién exprimidas, néctares, en lugar de agua del grifo a temperatura ambiente,
espesantes de liquidos, agua gelificada...
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- No dudar en preguntar a la persona que acompafie al paciente. Esta persona conoce
perfectamente sus gustos, las posiciones para evitar falsas vias...

Mantener un transito regular para evitar el estreflimiento.

Fisioterapia (mantenimiento articular y muscular) y logopedia (consejos sobre la posicion
para la deglucion).

CSUR en Enfermedades Neuromusculares Raras regqistrados en Orphanet

Otros centros/consultas expertos en el tratamiento de la esclerosis lateral amiotrofica
recogidos en Orphanet: www.orphanet.es

Unidades de ELA recogidas por la Asociacion Espafiola de Esclerosis Lateral Amiotrofica:
http://adelaweb.org/la-ela/unidades-de-ela
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http://adelaweb.org/la-ela/unidades-de-ela
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK1450/
http://www.has-sante.fr/

Estas recomendaciones han sido elaboradas por:

Dr. Pierre-Francois Pradat
Pierre-francois.pradat@aphp.fr
0142162471

En colaboracion con:

Dr. Gilles Bagou: SAMU-69, Lyon

Société Frangaise de Médecine d’Urgence (SFMU)

Dr. Olivier Ganansia: Commission des Référentiels de la SFMU — Chef de Service des
Urgences — Groupe Hospitalier Paris Saint-Joseph — 75014 — Paris.

Dr. Jonathan Duchenne: Centre Hospitalier Henri Mondor, 50 Avenue de la République — 15
000 — Aurillac.

Dr. Héléne Jullian Papouin et Olivier Huot: Service de Régulation et d’Appui de I'’Agence de
BioMédecine (ABM).

Asociaciones de pacientes: http://www.arsla.org

Otras asociaciones:
http://lespapillonsdecharcot.com/

http://sla-aideetsoutien.fr

http://www.apf.asso.fr

Fecha de realizacion y publicacion de la edicion francesa: 17/03/2016

Algunos de los procedimientos mencionados, en particular los tratamientos con medicamentos,
pueden no estar validados en el pais donde usted practica.
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Traduccioén al castellano:

- Dr. Alfredo Rosado Bartolomé — Centro de Salud Mar Baltico, Direccidén Asistencial Este,
Servicio Madrilefio de Salud

Validacion de la traduccion:

- Dr. Javier Sayas Cataldn — Meédico Adjunto de Neumologia. Unidad de Ventilacién
Mecanica. Unidad Multidisciplinar de ELA. Hospital Universitario 12 de Octubre. Servicio
Madrilefio de Salud.

Fecha de la traduccion y adaptacion al castellano: mayo de 2017

Este documento de Orphanet forma parte de la accion conjunta 677024 RD-ACTION que ha recibido una financiacién del programa de salud
de la Union Europea (2014-2020).

El contenido de este informe de Orphanet representa Unicamente las opiniones del autor, y es Unicamente de su responsabilidad.
No puede considerarse que refleje la posicion de la Comision europea y/o de la Agencia ejecutiva de los consumidores, de la salud, de la
agricultura y de la alimentacion o de cualquier otro organismo de la Unién Europea. La Comisién europea y la Agencia declinan cualquier
responsabilidad por el uso que pueda hacerse de las informaciones que contiene.
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