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Introduccion

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfer-
medad neurodegenerativa de etiologia desconocida, que
se caracteriza por la pérdida progresiva de neuronas
motoras del cortex cerebral, tronco del encéfalo y mé-
dula espinall. Se afectan tanto las neuronas motoras in-
feriores, lo que conduce a debilidad, atrofia y fascicula-
ciones de toda la musculatura voluntaria, como las
superiores, lo que provoca espasticidad e hiperreflexiaZ.
Es la mas frecuente de las enfermedades de neuronas
motoras, con una incidencia anual aproximada de 2-
3/100.000 habitantes, que aumenta con la edad, rara-
mente aparece antes de los 40 afios y es mds elevada en
varones®.

La supervivencia oscila entre 3 y 5 afios, aunque un
10% de los pacientes pueden vivir hasta 10 afios?, y la
muerte se relaciona en la mayoria de los casos con insu-
ficiencia respiratoria. Aunque se han descrito algunos
casos en los que la insuficiencia respiratoria aguda por
afeccién diafragmadtica es la primera manifestacién de
la ELAS, lo mds frecuente es que la afeccion de la mus-
culatura respiratoria aparezca en fases avanzadas de la
enfermedad, por lo que los sintomas respiratorios, como
la disnea de esfuerzo, intolerancia al dectbito, hiper-
somnolencia o cefalea matutina, pueden pasar inadver-
tidos en el paciente con importante discapacidad. Por
otro lado, datos objetivos como las alteraciones gaso-
métricas aparecen de forma muy tardia en la evolucién
respiratoria y, por tanto, tienen escasa relevancia en el
manejo de estos pacientes®. En los dltimos afios existen
evidencias crecientes de que la ventilacién no invasiva
(VNI) mejora tanto la supervivencia’® como la calidad
de vida de estos pacientes’®, por lo que supone uno de
los pilares basicos del tratamiento, ya que no se dispone
de terapéutica eficaz hasta la fecha. Asi, el estudio de la
funcién de la musculatura respiratoria y la deteccion
temprana de las alteraciones ventilatorias es fundamen-
tales en el seguimiento clinico de estos pacientes ante
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las importantes implicaciones terapéuticas que ello tiene.

Las complicaciones respiratorias en la ELA son se-
cundarias a la afeccién de tres grupos musculares: la
musculatura bulbar, la musculatura espiratoria y la mus-
culatura inspiratoria (tabla I). En el presente articulo se
revisan estas complicaciones, los métodos de explora-
cion de la fuerza muscular respiratoria y aspectos prac-
ticos en el abordaje clinico de los pacientes con estas
complicaciones.

Musculatura bulbar

Aproximadamente en un 30% de los pacientes con
ELA la enfermedad comienza con afeccion de la muscu-
latura bulbar, hecho que constituye un factor de mal pro-
néstico'’. La disfagia y la disartria son los sintomas prin-
cipales en estos casos, aunque también se acompafian de
trastornos respiratorios, como la obstruccién de la via
aérea superior, las alteraciones de la tos y las complica-
ciones secundarias a trastornos de la deglucion.

La obstruccién de la via aérea superior puede presen-
tarse como consecuencia de alteraciones del control y
de la fuerza de la musculatura faringea y laringea. Sin
embargo, los estudios polisomnograficos realizados, in-
cluso en las fases iniciales de la enfermedad, no de-
muestran un aumento significativo de acontecimientos
obstructivos en los casos de afeccién bulbar, y tampoco
en la gravedad o frecuencia de trastornos del suefio!!!2,
Por otra parte, los trastornos respiratorios del suefio pa-
rece que se relacionan principalmente con la afeccién
diafragmatica'? y, por tanto, la posible obstruccién de la
via aérea superior no parece tener relevancia clinica.

La tos se inicia con una inspiracién profunda seguida
del cierre de la glotis y contraccién de la musculatura
espiratoria para generar un pico de flujo espiratorio de 6
a 16 /s, suficiente para la expulsiéon de secreciones
bronquiales'*. Asi, en la génesis de una tos efectiva es-
tan implicados los tres grupos musculares: inspiratorio,
espiratorio y bulbar. En el caso de la afeccién de la
musculatura bulbar, la eficacia de la tos se encuentra al-
terada por la ausencia de cierre efectivo de la glotis y
por la inestabilidad de la via aérea superior durante la
tos. El método mds sensible para detectar la afeccién de
esta musculatura quizd sea la morfologia de la curva
flujo/volumen'>, con una curva inspiratoria aplanada o
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TABLA 1
Complicaciones respiratorias en la esclerosis
lateral amiotréfica

Musculatura Musculatura

Musculatura bulbar

espiratoria inspiratoria
Obstruccion VAS Tos ineficaz Hipoventilacién
alveolar

Tos ineficaz Tos ineficaz
Trastornos de deglucion

Aspiracién

Malnutricién

VAS: via aérea superior.

con oscilaciones'®. Existen otros métodos (como la va-
loracién de la eficacia de la tos) que se discutirdn més
adelante, ya que, como se ha comentado, se hallan im-
plicados también otros grupos musculares. No existen
posibilidades terapéuticas, excepto la traqueostomia en
caso de tos ineficaz por alteraciéon de la musculatura
bulbar!’.

Los trastornos de la deglucién secundarios a la afec-
cién bulbar pueden provocar alteraciones respiratorias
graves que contribuirdn de manera significativa al fra-
caso ventilatorio, como son la disfuncién de la muscu-
latura inspiratoria secundaria a malnutricién en caso de
disfagia grave!® y la aspiracion e infeccidn respiratoria,
que en ocasiones pueden precipitar un episodio de insu-
ficiencia respiratoria aguda y muerte o necesidad de tra-
queostomia'®. La afeccién bulbar también se acompafia
de cambios en el patrén respiratorio durante la deglu-
cién, con prolongacién del periodo de apnea fisioldgico
e inspiracion tras la deglucién en lugar de la espiracion
habitual. Sin embargo, este patron respiratorio per se no
se ha relacionado con una mayor incidencia de infeccio-
nes respiratorias ni de episodios de tos o atragantamien-
tos durante la ingestion.

Finalmente no hay que olvidar que la afeccion de la
musculatura bulbar condiciona la adaptacién y eficacia
de la ventilacién no invasiva, excepto en fases iniciales
de la misma?'. Por todo ello la evaluacién de la muscu-
latura bulbar es un elemento esencial en la valoracién
respiratoria de estos pacientes. La valoracién clinica es
imprescindible, ya sea a partir de las manifestaciones
que refiere el paciente o mediante pruebas de ingestién
progresiva de agua. La prueba diagndstica mas util para
objetivar los trastornos de la deglucién es la videofluo-
roscopia®, que permitird detectar alteraciones tempra-
namente, aun en ausencia de clinica, y poder planificar
tanto el tratamiento como las técnicas de rehabilitacion
para minimizar el riesgo de aspiracién, y la gastrosto-
mia endoscépica percutinea (GEP) para asegurar una
correcta nutricién®.

Musculatura espiratoria

Como ya se ha comentado, esta musculatura contri-
buye al desarrollo de una tos eficaz!* y su alteracién
puede conducir a retencién de secreciones e infecciones
respiratorias. Existen pocos métodos para evaluar la
fuerza de estos musculos; entre ellos quizd el mas utili-
zado, por tratarse de un método no invasivo y accesible,
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es la determinacién de presiones espiratorias maximas
(PEM). Sin embargo, se trata de un método que depen-
de de la técnica y motivacién del paciente, y sus resul-
tados son poco reproducibles, con un coeficiente de va-
riacién del 25%%**. Los métodos invasivos, como la
presién gastrica durante la tos, presentan el inconve-
niente de la ausencia de valores de referencia, ademads
de la dificultad de aplicacién en el manejo clinico de
una enfermedad tan discapacitante como la ELA.
Recientemente se ha sefialado la utilidad de la presion
de “silbido” (medida de la presién espiratoria al soplar
de una manera brusca a través de una boquilla con orifi-
cio de salida estrecho —como un silbato—) como método
no invasivo de mayor utilidad que la PEM®. Sin embar-
go, desde el punto de vista clinico la evaluacién de la
fuerza de la musculatura espiratoria tiene poca relevan-
cia, ya que ésta raramente se presenta de forma aislada,
sino que aparece asociada a la debilidad de la muscula-
tura inspiratoria, causa fundamental del fracaso ventila-
torio®®. Por el contrario, una exploracién que si tiene
impacto en el abordaje clinico del paciente es la valora-
cidén de la eficacia de la tos mediante el pico de flujo de
la tos (PFT), que puede medirse durante la tos mediante
un medidor de pico de flujo espiratorio conectado a una
madscara facial. Esta maniobra es muy sencilla y tiene
gran relevancia clinica ya que de ella pueden derivarse
opciones terapéuticas con las que prevenir episodios de
retencion de secreciones e infeccién pulmonar?’.

Musculatura inspiratoria

La afeccién de esta musculatura, principalmente de
los musculos intercostales y el diafragma, es la causa
fundamental de la disminucion progresiva del volumen
corriente, hipoventilacién alveolar e insuficiencia respi-
ratoria que, sin tratamiento, conduce a la muerte en es-
tos pacientes*. La deteccion temprana de la debilidad de
esta musculatura deberia ser uno de los objetivos funda-
mentales en el manejo de esta afeccién para evitar las
situaciones de insuficiencia respiratoria aguda inesperada
que conducird a la muerte o a la necesidad de intubacion,
con posterior traqueostomia y ventilacién continua.
Tal como se ha comentado previamente, los sintomas
respiratorios pueden pasar inadvertidos en el contexto
general de la enfermedad, aunque no hay que olvidarlos
en el interrogatorio, ya que algunos, fundamentalmente
la ortopnea, pueden ser un dato indicativo del inicio de
VNI por si solo®. Por el contrario, las alteraciones ga-
sométricas generalmente aparecen en fases muy avan-
zadas del fracaso ventilatorio y tienen escaso valor en la
deteccién temprana de la hipoventilacion. Este hecho es
importante dado que tanto la mejoria de la superviven-
cia como de la calidad de vida con VNI es mayor si ésta
se indica en fases iniciales del fracaso ventilatorio®.

En la evaluacién de la fuerza de la musculatura inspi-
ratoria, una de las exploraciones mds utilizadas es la es-
pirometria simple con determinacién de la capacidad
vital forzada (FVC). Se trata de una exploracién no in-
vasiva, sencilla, repetible y de fécil disponibilidad. Sin
embargo, la espirometria tiene el inconveniente de ser
una exploracién voluntaria, dependiente de la colabora-
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cién y del esfuerzo del paciente, por lo que los resulta-
dos podrian infravalorarse con un esfuerzo submaximo
en el contexto de debilidad muscular generalizada.
Ademas, la espirometria puede ser dificil de realizar e
interpretar en pacientes con afeccién bulbar o de la
musculatura facial®!. A pesar de los inconvenientes, su
determinacion tiene implicaciones prondsticas y se usa
como indicador del inicio de VNI. La mayoria de las
normativas recomiendan plantear la VNI cuando la
FVC es inferior al 50% del valor tedrico®>. Datos re-
cientes cuestionan este parametro, ya que puede existir
hipoventilacién significativa con este valor de FVC®, y
se plantea la determinacién de la FVC en decubito supi-
no (FVCd) como pardmetro con elevadas sensibilidad y
especificidad para la afeccién diafragmaética cuando los
valores de la FVC en decubito son inferiores al 75% del
valor tedrico®. Otros autores proponen valorar la dife-
rencia de FVC en posicién erecta respecto a la posicién
supina (FVCe-d), ya que observan valores significativa-
mente mas elevados (superiores al 20%) en los pacien-
tes con sintomas respiratorios®.

Otras exploraciones no invasivas y sencillas son la
determinacién de la presién inspiratoria maxima y la
presion nasal de inhalacion o sniff. La primera presenta
los mismos inconvenientes que la PEM, con escasa co-
rrelacién con la presencia de fracaso ventilatorio®. La
presién nasal de sniff si tiene valor, ya que valores nega-
tivos superiores a 60 cmH,O parecen excluir la presen-
cia de debilidad muscular inspiratoria significativa®, con
una sensibilidad incluso mayor que la FVC?*, y por con-
siguiente puede ser muy util tanto en el diagndstico
como en el seguimiento de los pacientes.

Las exploraciones mas sensibles en la valoracién de
la debilidad diafragmética son la presion esofdgica
(Poe) y la presion transdiafragmatica (Pdi) durante la
maniobra de sniff, de manera que valores de Poe < 80
cmH,0 y de Pdi < 100 cmH,O descartan que exista
afeccion significativa del diafragma o la musculatura
inspiratoria®, aunque presentan el inconveniente de ser
métodos invasivos.

Otras exploraciones posibles en la valoracion de la
afeccion diafragmatica son los estudios electrofisiolégi-
cos aunque, ademds de ser métodos invasivos, presen-
tan varios inconvenientes. En el caso del electromiogra-
ma (EMG) de superficie en pared tordcica con la
estimulacién magnética del nervio frénico en la fosa su-
praclavicular®’, el problema fundamental radica en la
contaminacién de la sefial en la pared tordcica®, lo que
podria obviarse, aunque aumentando la complejidad,
con la determinacion de la presidn géstrica tras la esti-
mulacién frénica®®. Puede realizarse EMG con puncién
directa del diafragma, técnica descrita en 1987 que
dejoé de utilizarse por su potencial agresividad, si bien
un estudio reciente indica que se trata de una explora-
cion sencilla, con escasos efectos secundarios, que pue-
de detectar afeccién ventilatoria subclinica y tener un
papel decisivo en la identificacién del momento oportu-
no de inicio temprano de la VNI*!.,

Los estudios del suefio también tienen un papel im-
portante en la deteccién temprana del fracaso ventilato-
rio, puesto que la funcién muscular es mds vulnerable
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durante el suefio, particularmente en la fase REM. Asi la
afecciéon muscular incipiente puede manifestarse durante
el suefio en ausencia de alteraciones diurnas*, como en
el caso de la debilidad del diafragma, que se asocia a
una disminucion e incluso ausencia de fase REM, con
disminucién de la supervivencia en estos pacientes, por
lo que podria ser un indicador del inicio de VNI*. Ahora
bien, la polisomnografia convencional tiene el inconve-
niente de la disponibilidad y su complejidad para que
sea aplicable en el manejo y seguimiento de estos pa-
cientes. Otras exploraciones mds sencillas, como la pul-
sioximetria nocturna domiciliaria, si bien tienen facil
aplicabilidad, también poseen escasa sensibilidad, de
manera que episodios significativos de hipoventilacién
podrian pasar inadvertidos*; por ello, cuando se valora
la saturacién como tnico pardmetro, se propone utilizar
criterios estrictos, como la SaO, media inferior al 93%*
0 Sa0, < 90% durante al menos 1 min®' para considerar-
lo indicativo de hipoventilacion.

Por dltimo, recientemente se ha propuesto el uso de
datos de laboratorio, como la elevacién del bicarbonato
y el descenso de cloro, en la monitorizacién de la fun-
cién respiratoria*®, con la ventaja de la accesibilidad y
repetibilidad, pero no en el diagndstico temprano, por-
que estos parametros indican una compensacién meta-
bélica de la acidosis respiratoria crénica.

En la tabla II se presenta un resumen de todas las ex-
ploraciones comentadas para valorar la funcién de los
diferentes grupos musculares implicados en las compli-
caciones respiratorias en la ELA.

Aspectos practicos en el manejo
de las complicaciones respiratorias en la esclerosis
lateral amiotroéfica

A pesar de las evidencias que ponen de manifiesto
una mejoria de la supervivencia y, especialmente, de la
calidad de vida con un abordaje multidisciplinario ade-

TABLA 11
Métodos de valoracion de la funcion de la musculatura
respiratoria

Musculatura
inspiratoria

Musculatura

Musculatura bulbar . .
espiratoria

Meétodos no invasivos
FVC en sedestacion,
dectibito y diferencia
PEM
Presion nasal de sniff
Videofluoroscopia Presion de silbido Métodos invasivos
Poe, Pdi durante sniff
EMG diafragmatica
Estimulacién frénica +
EMG de superficie
Estimulacion frénica +
Pgas
PFT Estudios del suefio
Polisomografia
convencional
Pulsioximetria nocturna

Curva flujo PEM
/volumen

PEM: presion espiratoria méxima; PFT: pico de flujo de tos; FVC: capacidad vi-
tal forzada; Poe: presién esofdgica; Pdi: presion transdiafragmatica; EMG: elec-
tromiograma; Pgas: presion gastrica.
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| Valoracion respiratoria en la ELA |

Sintomas /‘\\

Afeccién
(ortopnea) bulbar
Si No
Inicio VNI

/\

Fig. 1. Indicacién actual de la ven-

Espirometria
no valorable

Espirometria
valorable

tilacion no invasiva (VNI) en la es-
clerosis lateral amiotroéfica (ELA).
FVC: capacidad vital forzada;
FVCe-d: diferencia de la FVC
en posicion erecta respecto a la
supina; GA: gasometria arterial;
CT90: porcentaje de tiempo con
Sa0, < 90%.

GA (PaCO, > 45 mmHg)

Inicio VNI

FVC < 50% FVCe-d > 15-20%

Pulsioximetria domiciliaria
(Sa0, < 93%, CT90 > 5)

\ Propuesta VNI

cuado, la evolucién rapidamente progresiva de la enfer-
medad sin terapia curativa o capaz de frenar la progre-
sién hace que en muchas ocasiones se adopte una acti-
tud nihilista. En 1999 un estudio americano demostraba
que, de los 20 centros encuestados, s6lo en 5 los pacien-
tes eran valorados sistemdticamente por un neumolo-
go?’. Ese mismo afio la Academia Americana de
Neurologia publicaba una normativa recomendando el
inicio de VNI con FVC < 50% del teérico®. Sin embar-
go, dos afios después de la publicacion de las recomen-
daciones, una revision de 2.018 pacientes objetivaba
que sélo el 9,2% de aquellos con un valor de FVC <
40% del tedrico recibian VNI*8, En Espafia también se
constata una gran variabilidad entre los diversos centros
respecto a la indicacién de la VNI en la ELA®.

El abordaje de estos pacientes deberia incluir 5 as-
pectos bdsicos®: la informacién, el tratamiento de los
sintomas, el manejo de los aspectos nutricionales, el de
las complicaciones respiratorias y, por ultimo, el trata-
miento paliativo en la fase terminal.

La UFISS-Respiratéria®, en los dltimos 5 afios, ha
sistematizado la atencién a los pacientes con ELA de
manera que son remitidos para la valoracién de la fun-
cion respiratoria inmediatamente después de la confir-
macion diagnéstica por parte del neurélogo. Esta valo-
raciéon temprana permite informar a los pacientes y
familiares de la evolucién y las posibilidades terapéuti-
cas desde el punto de vista respiratorio y consensuar las
directrices previas, especialmente en lo que se refiere a
la ventilacién invasiva.

La valoracién inicial consiste en un interrogatorio ex-
haustivo de los sintomas, el estudio de la fuerza muscu-
lar y de la hipoventilacién nocturna. El seguimiento
posterior se realiza cada tres meses, o en respuesta a la
demanda del paciente. Respecto a los sintomas, el de
mayor valor es la intolerancia al decubito u ortopnea,
que puede ser motivo por si solo de indicacién de VNI.
Otros sintomas significativos, como la disnea de esfuer-
zo o los trastornos del suefio (despertares, hipersomno-
lencia diurna, etc.), son de dificil valoracién en el con-
texto general de la enfermedad, en la que son frecuentes
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trastornos del suefio asociados a la reduccién de la mo-
vilidad, calambres, fasciculaciones, alteraciones de la
deglucidn, depresioén y ansiedad’!.

La evolucién rapidamente progresiva y discapacitan-
te de la enfermedad limita la aplicabilidad de muchas
de las pruebas para valorar la funcién respiratoria. Por
este motivo, en la prictica clinica es factible utilizar sis-
tematicamente la FVC y la diferencia FVCe-d, el PFT y
la pulsioximetria nocturna, que es la determinacién ba-
sica en caso de afeccién bulbar, en la que la espirome-
tria puede no ser valorable. La gasometria arterial no es
util para la indicacién temprana de VNI, pero si puede
serlo en el seguimiento de los pacientes bulbares o en el
de los pacientes ya tratados para valorar el prondstico o
la necesidad de cambios en los pardmetros ventilatorios.
En las fases avanzadas de la enfermedad el control cli-
nico y la pulsioximetria son suficientes.

En la figura 1 se describe la pauta actual de indica-
cion del soporte ventilatorio en los pacientes con ELA.
Algunos pacientes rechazan inicialmente la recomenda-
cién de VNI en ausencia de sintomas muy evidentes;
sin embargo, siempre se insiste en una prueba terapéuti-
ca con la que a veces el paciente percibe los beneficios
del tratamiento. En estos momentos existe la tendencia
a proponer indicaciones tempranas de la VNI. Esta in-
tervencion temprana permite la familiarizacién y adap-
tacidon progresiva a la ventilacién conforme avanza el
fracaso ventilatorio y previene el riesgo de insuficiencia
respiratoria aguda inesperada®.

Tras la implantacién del protocolo de valoracidn siste-
matica en nuestro centro, se ha observado un incremento
significativo del nimero de pacientes con ELA que acce-
den a la VNI. Del total de 54 pacientes en los que se ha
indicado la VNI, 40 (74%) comenzaron este tratamiento
tras el inicio del protocolo.

Asi, con la valoracién sistematica se consigue iniciar
el soporte respiratorio en las fases iniciales del fracaso
ventilatorio, ya que, en concordancia con los ultimos
datos publicados, se obtienen mejores beneficios con la
VNI. Esto es especialmente importante en los casos de
alteracién de la musculatura bulbar, en los que, si existe
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alguna posibilidad de que la VNI sea eficaz y bien tole-
rada, es cuando la afeccién bulbar no es muy intensa?.

La mayoria de los pacientes atendidos por la UFISS-
Respiratdria rechazan la ventilacion invasiva via traque-
al (VIT), tras recibir toda la informacién respecto a las
ventajas e inconvenientes de la misma. Asi, s6lo 6 pa-
cientes de un total de 50 han recibido VIT y en la ma-
yoria de los casos (5 pacientes) ésta se ha iniciado en si-
tuacién de agudizacién. En este sentido también la
valoracién sistemdtica de los pacientes ha permitido
mejorar las decisiones anticipadas y evitar situaciones
dramdticas en las que es preciso tomar decisiones en el
curso de una insuficiencia respiratoria aguda (esta cir-
cunstancia se ha producido Gnicamente en un caso en
los ultimos 5 afios).

Los pacientes con ELA atendidos por la UFISS-
Respiratéria presentan una supervivencia media de 23
meses tras el inicio del soporte ventilatorio. La VNI me-
jora el intercambio de gases y la funcién respiratoria du-
rante el suefio y permite un control de los sintomas (asi,
los pacientes toleran el dectibito gracias a la VNI, por lo
que el suefno es mds confortable). En estos pacientes los
ingresos hospitalarios y las estancias disminuyen signifi-
cativamente, pasando de 20 dias de ingreso el afio previo
a la VNI a 0,7 dias durante el afio siguiente. El control
ambulatorio de estos pacientes se basa en un promedio
de 5 visitas/afio durante el primer afio de VNI, y entre 3
y 4 visitas/afo en los afios sucesivos. Todos los pacientes
reciben una visita domiciliaria inmediatamente después
de la indicacién de VNI y, posteriormente, el seguimien-
to domiciliario se hace en funcién de la sintomatologia y,
cuando es posible, en cooperacioén con otros dispositivos
asistenciales (como el PADES, el equipo de atencién pri-
maria o en contacto con hospitales préximos al domicilio
del paciente).

Manejo de las secreciones

Como ya se ha comentado, la tos eficaz capaz de mo-
vilizar secreciones requiere una espiracioén forzada que
genere un pico de flujo minimo de 5-6 1/s*2. Cuando los
PFT son inferiores a 270 I/min, existe riesgo de insufi-
ciencia respiratoria relacionada con la tos inficaz, por lo
que se recomienda recurrir a métodos de tos asistida.
Cuando estos picos de flujo son inferiores a 160 1/min,
la disfuncién bulbar es tan grave que la eliminacién de
secreciones se hace casi imposible y es preciso plantear
la traqueostomia®?,

La tos asistida facilita la expectoracién en los pa-
cientes neuromusculares, especialmente si no presentan
escoliosis®. Para facilitar la expectoracién se pueden
utilizar diversos métodos: a) expectoracién asistida
manualmente; b) hiperinsuflacién previa a la maniobra
de expectoracién; ¢) “exuflacién” mecdnica®, o d) ven-
tilacion oscilatoria externa de alta frecuencia®, o bien
la combinacién de maniobras fisicas con la asistencia
mecdnica.

Los problemas mds importantes relacionados con el
manejo de la tos ineficaz se presentan en los casos de
afeccion de la musculatrura bulbar, en los que las ma-
niobras citadas son poco eficaces dada la imposibili-

230  Arch Bronconeumol 2003;39(5):226-32

dad del cierre de la glotis y de mantener la estabilidad
de la via aérea superior. En ausencia de afeccién bul-
bar, la afecciéon de la musculatura espiratoria se pre-
senta generalmente junto con la de la musculatura ins-
piratoria y evoluciona favorablemete con la VNI y los
métodos de tos asistida. Algunos pacientes pueden ne-
cesitar expectoracion asistida temporal en el curso de
sobreinfecciones. En estos casos, el soporte mecédnico
a la eliminacién de secreciones se combina con el uso
de la pulsioximetria como indicador de la eficacia (con
el objetivo de mantener una SaO, > 95%)".

Gastrostomia endoscopica percutanea

La monitorizacién de la FVC también puede ser util
en el manejo de los problemas nutricionales al reco-
mendar la GEP en el momento adecuado®. Como ya se
ha comentado, la GEP se indica en aquellos casos con
importante alteracién de la deglucién, con episodios
asficticos frecuentes o imposibilidad de mantener la in-
gesta oral necesaria para una correcta nutricién, con
pérdida de peso del 10%. Sin embargo, en pacientes
con afeccidn respiratoria se aconseja realizar la GEP
antes de que la FVC sea inferior al 50%?** del valor te6-
rico para minimizar los riesgos del procedimiento, aun-
que los trastornos de la deglucién no sean tan graves.
La morbimortalidad de la GEP aumenta conforme la
FVC desciende debido al incremento de las compli-
caciones respiratorias secundarias a la sedacidn, nece-
saria para realizar el procedimiento, y al riesgo de
atelectasias por la insuflacién gastrica, en caso de debi-
lidad diafragmatica®. Hay que recordar que la GEP no
disminuye el riesgo de aspiracién e incluso lo aumenta,
tanto durante el procedimiento como en el postoperato-
rio inmediato, por la anestesia local en la faringe y pos-
teriormente por la posibilidad de reflujo®. En aquellos
pacientes en los que la GEP se plantea con FVC
< 50%, nuestra actitud se basa en la informacién de las
posibles complicaciones y discusion con el paciente y
la familia de la aceptacién o rechazo de reanimacién
y ventilacion  traqueal en caso  necesario.
Recientemente se ha propuesto el uso de VNI como so-
porte durante la GEP en paciente con FVC baja, aun-
que la experiencia es limitada®!.

Atencion en las fases finales de la vida

La capacidad vital tiene valor prondstico, pero escaso
valor predictivo, dado que puede caer bruscamente en
un corto periodo de tiempo. Por este motivo es muy im-
portante el didlogo con el paciente y la familia desde el
primer momento para conocer sus preferencias o sus
decisiones explicitas respecto a la toma de decisiones
en caso de complicaciones®?. Es fundamental evitar en
lo posible la toma decisiones en el curso de una situa-
cién aguda como, por ejemplo, durante una visita en el
servicio de urgencias®, cuando un equipo médico que a
menudo desconoce la situacion del paciente debe deci-
dir la recomendacién de intubacién orotraqueal o la
conveniencia de realizar una traqueostomia. Ademads,
hay que tener siempre presente que el paciente puede
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cambiar de opinién respecto a las directrices previas.
Sherman y Paz% refieren que un 22,6% de sus pacientes
con ELA ventilados a domicilio deciden suspender
el tratamiento, independientemente del acceso a la via
aérea que utilicen (traqueostomia o madscara nasal).
Incluso algunos pacientes con ELA deciden suspender
la ventilacion a pesar de depender absolutamente de la
mdquina al no tener tiempo libre de ventilador®.

En las fases finales de la vida los pacientes pueden

atenderse en casa, siempre que se disponga del soporte
suficiente, pero en muchos casos el alta del hospital es
muy dificil%. La atencién durante las fases finales de la
vida de los pacientes con ELA debe hacerse desde una
perspectiva integral, considerando siempre prioritario el
control de los sintomas®’.
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